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Histiocitoma fibroso epitelioide,
variante infrecuente de histiocitoma
fibroso benigno

Epithelioid fibrous histiocytoma, a rare
variant of benign fibrous histiocytoma.

Alejandra Granizo Rubio,* Eduardo Coello Gordon,? Esthefania Mufioz Aguirre*

Resumen

ANTECEDENTES: El histiocitoma fibroso epitelioide es una variante poco frecuente
de histiocitoma fibroso benigno localizado preferentemente en las extremidades de
adultos jévenes; clinicamente se manifiesta como una lesién nodular bien delimitada;
a nivel microscépico, debido a su morfologia de aspecto epitelioide, tiene miltiples
diagnésticos diferenciales.

CASO CLINICO: Paciente masculino de 43 afios con una lesién elevada en la rodilla,
clinicamente compatible con dermatofibroma. Se realizé reseccién quirdrgica sin reci-
divas hasta la fecha actual. Al examen histopatolégico la lesién demostré caracteristicas
propias distintivas del histiocitoma fibroso epitelioide, como collarete epidérmico y
proliferacion de células de aspecto epitelioide pleomérficas binucledas o multinuclea-
das sin actividad mitética en la dermis superficial y profunda.

CONCLUSIONES: Es importante reconocer histopatolégicamente esta variante del
histiocitoma fibroso benigno y diferenciarla de procesos neoplésicos con morfologia
epitelioide similar tanto benignos como el nevo de Spitz y tumores malignos, entre los
que destacan el melanoma amelanético y el sarcoma epitelioide.

PALABRAS CLAVE: Histiocitoma fibroso epitelioide; histiocitoma fibroso benigno;
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Abstract

BACKGROUND: Epithelioid fibrous histiocytoma is a rare morphologic variant of benign
fibrous histiocytoma. Most commonly it presents in the lower limbs of young adults as
a well-defined nodular lesion. Microscopically due to its epithelioid-like morphology,
it has multiple differential diagnosis.

CLINICAL CASE: A 43-year-old male presented an ovoid, exophytic lesion in the knee,
clinically compatible with dermatofibroma. Surgical resection was performed without
recurrences to date. Histopathologic findings showed distinctive hallmarks such as
well-formed epidermal collarette and pleomorphic appearance cells.

CONCLUSIONS: It is important to recognize histopathologically this variant of benign
fibrous histiocytoma and differentiate it from neoplastic processes with similar epithelioid
morphology, both benign such as Spitz nevus and malignant like amelanotic melanoma
and epithelioid sarcoma.

KEYWORDS: Epithelioid fibrous histiocytoma, Benign fibrous histiocytoma,; Dermato-
fibroma; Spitz nevus; Amelanotic melanoma; Epithelioid sarcoma.
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ANTECEDENTES

El histiocitoma fibroso epitelioide benigno es
una variante poco comin de dermatofibroma,
representa menos del 5% de este tipo de tu-
mores y segln algunos estudios su incidencia
aumenta alrededor de los 39 afos de edad con
predisposicion ligeramente mayor en hombres;
las extremidades inferiores son la localizacion
descrita con mas frecuencia.’

Desde el punto de vista histopatolégico, se ma-
nifiesta como una lesién cutanea de localizacién
dérmica superficial y profunda, bien delimitada,
rodeada por un collarete epidérmico, constitui-
da por una proliferacion de células poligonales
con nucleos vesiculares con leve a moderado
pleomorfismo y extenso citoplasma eosinofili-
co,? caracteristicas que le confieren su aspecto
epitelioide.

La realizacion de biopsia por escision es de
gran importancia al momento de establecer
el diagndstico correcto tomando en cuenta
sus diagnosticos diferenciales, desde lesiones
névicas benignas, como el nevo de Spitz, hasta
procesos neopldsicos malignos, como melano-
ma y sarcomas de partes blandas.?* Debido a su
manifestacién poco comin creemos importante
publicar los hallazgos de nuestro caso clinico
como un aporte a la bibliografia.

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 43 afios de edad, con
una lesion en la rodilla izquierda de 10 afos de
evolucion, exofitica, dura y asintomdtica que
crecia progresivamente, causada aparentemente
por un traumatismo contuso, sin ningln trata-
miento previo.

Al examen fisico se visualizé una dermatosis
localizada en la rodilla izquierda, caracterizada
por una neoformacién bien delimitada de 1 cm
de diametro, de superficie lisa, eritematosa y
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brillante que mostraba descamacién en collarete,
no mévil, no dolorosa a la palpacién. Figura 1

En la dermatoscopia podian identificarse es-
tructuras lineales y velo blanquecinos sobre un
fondo asalmonado y descamacion en collarete.
Figura 2

Se realizé biopsia por escision con los siguientes
hallazgos microscépicos: la epidermis mostré
hiperplasia; en la dermis superficial, media y
profunda se observé una lesién circunscrita, no
encapsulada compuesta por células de aspecto
epitelioide con patrén ligeramente fascicular,
ademds de células multinucleadas pleomérficas
con fibras gruesas de coldgeno hialinizado. No
se observé dafio del tejido celular subcuténeo,
incrementada actividad mitética o necrosis.
Figuras 3 a 5

Figura 1. Neoformacién bien delimitada de 1 cm de
diametro, superficie lisa, eritematosa y brillante que
muestra descamacion en collarete.
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Figura 2. Dermatoscopia: lesion no melanocitica con
velo blanquecino de predominio central y algunas es-
tructuras blanco-lineales sobre un fondo asalmonado,
ademas de escama en la superficie y en collarete.

En el perfil inmunohistoquimico la lesién mostré
inmunorreactividad focal para CD68 y ausencia
de expresién de citoqueratina 5/6, S100, CD34,
desmina y beta-catenina. Segln los hallazgos
clinicos, morfolégicos y de inmunotincién se
establecio el diagnéstico de histiocitoma fibro-
so epitelioide, descartando afecciones como el
angiohistiocitoma de células gigantes, padeci-
miento que tiene como caracteristica principal la
proliferacién y dilatacién de vasos sanguineos en
la dermis papilar y capilares con células endote-
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Figura 3. Estudio histopatolégico de piel de rodilla.
Lesion elevada con hiperplasia epidérmica, fusion
de redes de cresta y collarete epidérmico. H-E 10x.

liales prominentes, las cuales no se identificaron
en la muestra histolégica.

DISCUSION

El histiocitoma fibroso epitelioide fue descrito
en 1989 por Wilson Jones y colaboradores.
Se considera una rara variante histolégica del
dermatofibroma o histiocitoma fibroso benig-
no, representando del 0.5 al 1.4% de estos
tumores.'*

Existen numerosas variantes clinico-histolégicas
de los dermatofibromas, entre las cuales se en-
cuentran el dermatofibroma de células gigantes,
que es uno de los mas frecuentes en los dedos
afectando el tendén y la capsula articular. En la

551



552

Dermatologia Revista mexicana

Figura 4. Estudio histopatoldgico de tumoracion de
rodilla. Proliferacion de células de aspecto epitelioide
entre haces de coldgeno denso en la dermis superfi-
cial, media y profunda. H-E 20x.

histologia se observan células gigantes multinu-
cleadas, dentro de un estroma de colageno con
monocitos CD68 positivo. El dermatofibroma
tipo osteoclastico se asocia con traumatismos
y se muestra con un centro fibrobldstico y una
zona periférica con tejido osteoide y osteoclas-
tos, CD68 positivo.” Debemos considerar estas
dos variantes en el diagnédstico diferencial del
histiocitoma fibroso epitelioide.

Los adultos jovenes son el grupo poblacional
mas afectado, predomina en hombres con una
proporcién 1.5:1 en relacién con las mujeres;
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Figura 5. Estudio histopatoldgico de tumoracién de
rodilla. Células pleomdrficas, multinucleadas a nivel
de la dermis superficial. H-E 40x.

los miembros inferiores son la localizacién mas
frecuente (60%), como en este caso; seguidos
por los miembros superiores (27%) y, en Gltimo
lugar, la cabeza y el cuello (< 10%).%”

A pesar de que se han comunicado casos atipi-
cos con manifestacion multiple, clinicamente el
histiocitoma fibroso epitelioide se describe como
una lesién unica, polipoide que mide entre 0.5
y 2 cm de diametro; suele ser bien circunscrita,
eucrémica o eritematosa, en ocasiones con as-
pecto vascular. Puede estar asociado o no con
descamacion en su superficie.®

No existen patrones dermatoscdpicos esta-

blecidos; sin embargo, se reportan casos con
vasos ramificados de predominio periférico,
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estructuras que recuerdan a un velo blanqueci-
no, ausencia de estructuras melanociticas y un
fondo de color rosa-violaceo o rosa-salmén;*
en nuestro caso logramos identificar la mayor
parte de estos datos.

Con respecto a su fisiopatologia no se ha co-
rrelacionado con un factor desencadenante
especifico; sin embargo, existen reportes de caso
asociados con procesos neoplasicos y reactivos.’?

A nivel histopatolégico se manifiesta como una
lesién bien circunscrita en la dermis, mas no
encapsulada, constituida por una proliferacion
de células uniformes de aspecto epitelioide; el
nucleo es vesicular, con pequefio nucléolo y
en ocasiones binucleadas. Estos hallazgos son
compatibles con la variante epitelioide reportada
por Flores y colaboradores.” Las figuras mitdticas
pueden estar presentes pero tipicamente son
escasas. Algunos autores reportan hasta 4 figuras
mitéticas por 10 campos de gran aumento. El
citoplasma por lo general es bien definido, am-
plioy eosinofilico.’ Se ha reportado la existencia
de células con morfologia de aspecto fusiforme
intercaladas junto a células inflamatorias, inclu-
yendo linfocitos y ocasionales macréfagos.'® Los
vasos sanguineos son pequenos y numMerosos, en
ocasiones adoptan un patrén de tipo hemangio-
pericitoma en especial en las zonas periféricas.
La zona de Grenz estd generalmente ausente.”°

Tradicionalmente se ha considerado al his-
tiocitoma fibroso epitelioide un subtipo de
histiocitoma fibroso; sin embargo, nuevas
investigaciones insisten en las diferencias morfo-
[6gicas e inmunohistoquimicas. A diferencia de
los histiocitomas fibrosos clasicos, esta variante
muestra un predominio mayor al 50% de célu-
las mondtonas epitelioides, demarcacion clara,
collarete epidérmico y prominente vasculatura.™

Muestra inmunorreactividad para ALK (90%) y
EMA (60%), positividad focal para CD68, CD163
y vimentina. Algunas lesiones podrian mostrar

Dermatologia

inmunorreactividad nuclear focal para factor
Xllla'y $100.>'°" La ausencia de expresividad
para citoqueratinas, asi como para CD3, CD10,
CD20, CD30 es una constante.”'?

En el diagnéstico diferencial deben considerarse
enfermedades de origen histiocitico, vascular
o melanocitico como melanoma amelanico,
nevo de Spitz, xantogranuloma juvenil, mioepi-
telioma sincitial cutdneo, sarcoma epitelioide,
reticulohistiocitoma, histocitosis de células de
Langerhans, perineuroma epitelioide, granuloma
piégeno y otras lesiones vasculares.!”'3

Debido a la naturaleza benigna de esta lesion
se considera a la escision quirdrgica como un
procedimiento terapéutico curativo en casi la
totalidad de casos, con informes aislados de
recurrencia como se procedi6 en nuestro caso.’

CONCLUSIONES

Es importante reconocer histopatolégicamente
esta variante del histiocitoma fibroso benigno y
diferenciarla de procesos neopldsicos con mor-
fologia epitelioide similar tanto benignos como
el nevo de Spitz y tumores malignos, entre los
que destacan melanoma amelanético y sarcoma
epitelioide.
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