CASUISTICA

REV ESP PATOL 2007; Vol 40, n.° 2: 109-112

Tumor fibroso solitario de piel. Relacion con el fibroma
esclerotico

Solitary fibrous tumor of the skin: link with sclerotic fibroma

José Antonio Aramburu Gonzalez, Maria Antonia Nieto Gallo

RESUMEN

Introduccién: El tumor fibroso solitario cutaneo es un
tumor poco frecuente, no incluido en la clasificacién de
tumores cutaneos de la OMS, que se localiza predominante-
mente en la piel de cabeza y cuello, y que clinicamente sugie-
re un «Quiste de inclusion epidérmico». Morfoldgica e inmu-
nohistoquimicamente este tumor en la piel no presenta pecu-
liaridades respecto a los de otras localizaciones. Paciente y
métodos: Presentamos el caso de una mujer de 49 afios que
durante un estudio por insuficiencia nasal se encuentra una
lesion indolora de vestibulo nasal derecho, que cumple crite-
rios morfoldgicos e inmunohistoquimicos de tumor fibroso
solitario. Discusiéon y conclusiones: Planteamos los proble-
mas del diagnostico diferencial con otras neoplasias fusoce-
lulares CD34 positivas, mas caracteristicas en localizacion
cutanea, y su probable relacion con otra entidad, el fibroma
esclerdtico, con un perfil inmunohistoquimico similar.

Palabras clave: Tumor fibroso solitario, piel, CD34,
fibroma esclerdtico.

SUMMARY

Introduction: Solitary Fibrous Tumor (SFT) of the skin
is an uncommon tumor, not included in the WHO skin
tumors classification, which most commonly affects the
skin of the head and neck, and suggests clinically the diag-
nosis of epidermal inclusion cyst. Microscopic and
immunohistochemical findings are not different to the oth-
er locations. Patients and methods: A case report of a 49-
year-old woman with a painless nodule involving the skin of
the right nasal vestibular which fulfilled the criteria for SFT
is presented. Conclusions: We discuss the differential diag-
nosis problems with CD34 spindle cell neoplasm that typi-
cally arise in the skin, and its link with another entity, the
sclerotic fibroma, with a common immunoprofile.

Key words: Solitary fibrous tumor, skin, CD34, scle-
rotic dibroma.
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INTRODUCCION

El tumor fibroso solitario es una neoplasia mesenqui-
mal poco frecuente, que aunque inicialmente se describio
en relacion con la pleura (1), posteriormente se ha des-
crito en multiples localizaciones.

La localizacion en piel es excepcional, con sélo esca-
sos casos publicados (2-6), no siendo reconocida en la
reciente clasificacion de tumores cutaneos de la OMS
(Lyon 2003). Su variabilidad histoldgica, y la ausencia de
rasgos inmunohistoquimicos y ultraestructurales especi-
ficos, hacen dificil su reconocimiento en la piel, pudién-
dose interpretar como otra neoplasia fusocelular, no sien-
do, a veces, posible la diferenciacion con el fibroma
esclerotico solitario, entidad intimamente relacionada.

CASO CLINICO

Mujer de 49 afios con antecedente de asma intrinseco
en tratamiento inhalatorio, que acude al hospital por pre-
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sentar insuficiencia respiratoria nasal. En la rinoscopia
se evidencia desviacion septal hacia la derecha, polipos
en ambas fosas nasales y una lesién nodular en la piel
vestibular derecha. En el afio 2002, se le realizé cirugia
endoscopica nasosinusal bilateral con correccion septal y
exéresis de la lesion vestibular derecha, permaneciendo
la paciente sana hasta el momento actual.

Material y métodos

El espécimen procedente del vestibulo nasal derecho
se fijo en formalina al 10%, fue procesado rutinariamen-
te ¢ incluido en parafina, realizandose secciones de 5
micras que se tifieron con HE.

Se realizaron técnicas inmunohistoquimicas de sec-
ciones desparafinadas con el método streptoavidina-bio-
tina (complejo StreptAB/ HPR Dako), usando diamino-
benzidina como cromoégeno, y tras recuperacion antigé-
nica con olla a presion en acido citrico a pH 6 durante 3
minutos. Se usaron anticuerpos frente a los siguientes
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Fig. 1: Lesion dérmica profunda, bien definida cubierta por epidermis
normal (HE x 40).

Fig.2: Proliferacion de densidad variable con abundantes vasos (HE x100).

antigenos: vimentina (clon V9, 1:160, Dako, Dinamar-
ca), CD34 (monoclonal clon QBEnd/10, 1:25, Novocas-
tra, Reino Unido), bel-2 (Clon 120, 1:160. Dako), SMA
(Clon 1A4, 1:120, Dako), actina musculo especifica
(Clon HHF35, 1:120, Dako), desmina (Clon D33, 1:120,
Dako), S-100 (policlonal, prediluido, Dako), CD10
(Clon 56C6, 1:20, Novocastra) y Ki67 (Clon MIB-
1,1:80, Dako).

Hallazgos macroscépicos

Se recibidé un segmento semilunar de tejido sélido,
blanquecino y elastico que media 1,3 X 0,6 cm cubierto
por elipse de piel normal de 1 X 0,5 cm.
Hallazgos microscopicos e inmunohistoquimicos

Se trataba de una lesion dérmica profunda, bien defi-

nida y no encapsulada, recubierta por epidermis normal
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Fig. 3: Area hipocelular colagenizada sin atipia citologica (HE x 200).

A e
Fig. 4: Positividad intensa para CD34 (HE x 100).

(fig. 1), constituida por una proliferacion de densidad
celular variable de células de nucleos ovoides o alarga-
dos, sin atipia, inmersos en un estroma colagenizado con
abundantes vasos, algunos ramificados (figs. 2 y 3),
ofreciendo a veces un patrén hemangiopericitoide. La
lesion contactaba con el margen de reseccion profundo.

Inmunohistoquimicamente expresaba de forma inten-
sa y difusa vimentina, CD34 (fig. 4) y bcl-2, y de forma
focal SMA. No presentaba inmunotincién con Desmina,
HHF35, S-100 y CD10. Se vieron aislados nucleos posi-
tivos con Ki67 (<1%).

DISCUSION

El tumor fibroso solitario (TFS) es un tumor poco
frecuente que mayoritariamente afecta la pleura visceral
(1). Recientemente, se ha visto que deriva de células
mesenquimales indiferenciadas, sin diferenciacion
mesotelial, conocidas como dendrocitos intersticiales,
que se caracterizan por tener una morfologia similar al



TABLA 1. Resumen de casos publicados

Tumor fibroso solitario de piel. Relacion con el fibroma esclerotico

Referencia Sexo Edad Localizacion Tamaio Juicio Clinico N°
Okamura M 37 Cabeza o? Quiste pilar 1
Cowper A% 63 Cuello 3cm Quiste/lipoma 2
M 46 Cuello 3 cm Quiste/lipoma 3
v 38 Cabeza 4 cm Quiste epid. 4
Hardisson M 56 Cara/mejilla 1,5 cm Quiste epid. 5
Chang M 42 Muslo 1 cm Quiste epid. 6
Morgan v 63 Cuello $? o? 7
M 46 Cuello 0? 0?7 8
v 56 Toérax $? o7 9
M 68 Espalda $? o? 10
v 38 Cabeza 0? I 11
Aramburu M 49 Vestibulo nasal 1,3 cm Quiste epid. 12

fibroblasto, expresion de CD34 y que participan en la
presentacion antigénica en el tejido conectivo (7). Esto
explicaria la presentacion de este tumor en cualquier
localizacion, incluida la piel.

Presentamos un caso de TFS localizado en la piel del
vestibulo nasal, que sugirid clinicamente un «quiste
sebaceo». Los hallazgos morfoldgicos e inmunohistoqui-
micos cumplian criterios de TFS cutaneo.

En los seis casos descritos exhaustivamente previa-
mente (2-5), siempre se localizaban en la zona de la
cabeza y cuello, afectaban a adultos de edad media, sin
predominio de sexo, y se interpretaron clinicamente
como «quiste de inclusiény, caracteristicas que concu-
rren en nuestro caso. Ademas se estudiaron otros 5 casos
mas por Morgan y cols. (6) con el objetivo de descartar
su origen mesotelial, dos de los cuales se localizaban en
tronco. Los datos clinicos de los TFS cutaneos se inclu-
yen en la tabla 1.

Los hallazgos morfologicos e inmunohistoquimicos
de los casos cutaneos, no difieren de los de otras locali-
zaciones, aunque dada la rareza de la afectacion cutanea
y la heterogeneidad del patron morfoldgico, es necesa-
rio establecer el diagndstico diferencial con otras neo-
plasias cutdneas fusocelulares que expresan CD34, y
que son mas frecuentes. Entre ellas estarian el dermato-
fibrosarcoma protuberans, neurofibroma, lipoma de
células fusiformes y fibroma esclerotico. En nuestro
caso, la negatividad con S-100 iria en contra de los diag-
noésticos de neurofibroma y lipoma de células fusifor-
mes. Aunque la lesion esta presente en la base de resec-

cion, y no podemos valorar el patron de crecimiento en
la grasa subcutanea, parece una tumoracion bien defini-
da, con una vascularizacién prominente y poco estori-
forme, ademas de con un curso clinico indolente, lo que
no favorece el diagnostico de dermatofibrosarcoma pro-
tuberans. El fibroma esclerdtico solitario aunque pre-
senta una morfologia y unas caracteristicas clinicas dife-
rentes (8) mas proximas con el dermatofibroma, sin
embargo comparte un inmunofenotipo similar al TFS
(CD34 y CD99 positivo), lo que podria indicar una his-
togénesis comun. Se podria postular un origen comun a
partir del dendrocito dérmico CD34 positivo, lo que
explicaria la negatividad de ambas lesiones con marca-
dores musculares, y su relacion con otras nuevas entida-
des de reciente descripcion como el tumor pleomorfico
hialinizante angioectasico, el fibroma pleomoérfico y los
fibromas eruptivos. Seran necesarios nuevos estudios
moleculares a fin de definir el TFS cutaneo, y ver si
corresponde a una verdadera entidad de curso imprede-
cible como los de otras localizaciones, o es un espectro
morfoldgico dentro de otras lesiones fibrosantes cutane-
as de curso benigno.

En conclusion, se trata de un tumor no perfectamen-
te definido en la piel, y no incluido en la ultima clasifi-
cacion de tumores cutaneos de la OMS (9), de origen
controvertido probablemente comun con otras lesiones
fibrosantes cutaneas, y cuya heterogeneidad morfologica
e inmunofenotipo caracteristico, plantea diagnosticos
diferenciales con otras lesiones de pronostico variable,
mucho mas frecuentes en el ambito cutaneo.
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