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RESUMEN

Antecedentes: El Fibroma Esclerético (FE) es un tumor benigno
poco frecuente, que muestra una histopatologia caracteristica. Ini-
cialmente fue descrito en asociacién con la enfermedad de Cowden
o sindrome de hamartomas multiples.

Objetivo: Conocer la frecuencia, asi como las caracteristicas
epidemiolégicas, clinicas e histopatolégicas de esta lesién en el
Centro Dermatolégico Pascua.

Material y método: Se realiz6 un estudio retrospectivo de 20 afios en
el Servicio de Dermatopatologia del Centro Pascua, seleccionando
los casos con diagnéstico histopatoldgico de FE. Las biopsias fueron
fijadas previamente en formol al 10% y procesadas por el método
de parafina, tefiidas con H y E, Masson y Van Gieson . Los datos
clinicos se obtuvieron de la solicitud del estudio histopatologico.
Resultados: Se encontraron 16 casos de FE sin asociacion a
Cowden, 9 mujeres y 7 hombres, cuya edad fue de 18 a 67 afos.
La topografia que predominé fue extremidades, con morfologia
variable y una evolucion de 18 a 67 afios; asintomatica. Histopa-
tolégicamente todas las lesiones mostraron una neoformacion de
tejido colageno, con un patrén verticilado.

Conclusion: El FE es una lesién poco frecuente, que puede o no
asociarse a Cowden y cuyo diagnostico es basicamente histolégico.
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ABSTRACT

Background: The sclerotic fibroma (SF) is an infrequent benign
tumor, that shows characteristic histopathology. Initially it was
described in association with the Cowden disease or multiple
hamartomas syndrome.

Objective: To know the clinical, histopathological and epidemio-
logical characteristics of this lesion, and the frequency in our der-
matological center (Centro Dermatologico Pascua in Mexico City).
Materials and methods: Aretrospective study of 20 years was made
in the Dermatopathology department of our Center, selecting the
cases with histopathological diagnosis of sclerotic fibroma. The biop-
sies were previously fixed in formol at 10%, processed by the paraffin
method and stained with H and E, Masson and Van Gieson. Clinical
data were obtained from the request form for histopathological study.
Results: There were 16 cases found without association with
Cowden disease, 9 women and 7 men, with an age range of 18 to
67 years. The limbs were the predominant site of the lesions, with
variable morphology and asymptomatic clinical course with an age
range of 18 to 67 years. Histopathologically all lesions demonstrate
a collagen tissue neoformation with a whorled pattern.
Conclusion: The FE is a rare lesion, that may or may not be associ-
ated with Cowden disease and its diagnosis is basically histological.

Key words: solitary sclerotic fibroma, storiforme collagenoma.

1 Fibroma Esclerdtico (FE) fue descrito por

Weary, en 1972, en asociacion con la enfer-

medad de Cowden.! Mas tarde, Brownstein,

Starink y Barax, hacen observaciones simila-

res, por lo que este ultimo propone el nombre de fibroma

de Cowden, sefialandolo como especifico del sindrome.>*

En 1988, Pujol y colaboradores, publican 2 casos de

Cowden, uno de los cuales presentaba este fibroma, por

lo que sugiere considerarlo como un criterio mayor en
dicha entidad.’

Es en 1989, cuando Rapini y Golitz, comunican 11

casos de esta lesion, sin asociacion con Cowden, acufiando

el término de fibroma esclerdtico de la piel, sosteniendo
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por lo tanto que dicho fibroma puede o no acompaiar al
sindrome de Cowden.®

Loy Wong en 1990, al describir otro caso sin este sin-
drome, deciden llamarlo Fibroma Esclerdtico solitario.”
A partir de entonces, aparecen en la literatura numerosas
publicaciones del FE con o sin asociacion al sindrome de
hamartomas multiples *'* por lo que se observa y acepta
desde entonces que el FE tiene dos presentaciones: solita-
ria, sin asociacién a Cowden y la que lo acompatfia, misma
que puede ser una sola lesion o multiple.

MATERIAL Y METODO

Se revisaron los archivos del servicio de Dermatopatologia
del Centro Dermatoldgico Dr. Ladislao de la Pascua, en
un periodo de 20 afios; seleccionando los casos cuyo diag-
nostico histoloégico correspondio a FE. Los datos clinicos
fueron obtenidos de la solicitud del estudio histoldogico.

Todas las biopsias fueron fijadas previamente en formol
al 10%, procesadas por el método de parafina y tefiidas
con hematoxilina y eosina, tricromico de Masson y tincion
para fibras elésticas.

RESULTADOS

Se encontraron 16 casos en un periodo de 20 afios, corres-
pondiendo 9 pacientes al sexo femenino y 7 al masculino.
Las edades fluctuaron desde los 18 afios hasta los 67,
observandose mayor predominio en adultos jovenes.

Clinicamente la topografia mas frecuente fue en
extremidades: 8 casos, de los cuales 6 en las superio-
res y 2 en las inferiores; seguida por 6 en la cabeza: 1
en piel cabelluda y 5 en la cara (figuras 1 y 2) y 2 en
tronco: en region glutea (figura 3) y supraescapular.
Morfolégicamente, las lesiones fueron descritas como
neoformaciones Unicas, firmes, bien circunscritas; la
mayoria cupuliformes, de tamafio que vari6 de 0.5 a 4.5
cm.; 5 fueron del color de la piel, 2 hiperpigmentadas, 2
eritematosas, 1 blanco-amarillento y 5 con presencia de
telangiectasias en su superficie.

La evolucion de las lesiones fue desde 4 meses hasta
17 afios. Todas se refirieron asintomaticas.

Los diagndsticos clinicos enviados correspondieron a
tumor de anexos en 4 casos, fibromas en 4, quiste en 2,
basocelular 2, dermatofibroma, neurofibroma, sarcoidosis
y en estudio: uno de cada diagnoéstico. (cuadro 1)

Figura 2. Neoformacién cupuliforme, eritematosa, con hiperpig-
mentacion periférica en region glutea.

Desde el punto de vista histopatoldgico, todos los casos
mostraron cambios similares: una neoformacion exofitica,
bien circunscrita, constituida por haces colagenos, gruesos,
hialinizados, hipocelulares, que se entrelazan dejando
entre si la presencia de hendiduras, mismas que presentan
mucina. La epidermis presento atrofia en 9 casos, acantosis
en 5, ausencia de la misma en 1 y zonas de atrofia alter-
nando con acantosis en otro caso. La hiperpigmentacion
de la capa basal se observé en 6 de los casos estudiados.
Figuras 4,5,6y7

La tincion especial de Masson, Figuras 8, 9 y 10 hizo
evidentes las fibras colagenas hialinizadas que forman la
tumoracion, asi como la de Verhoeff Van Gieson que mos-
tr6 ausencia de fibras elasticas dentro de la neoformacion.
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Cuadro 1. Fibroma esclerético (n=16)

Num. de  Sexo Edad Topografia Morfologia Evolucion Diagnéstico clinico
casos (afios) Neoformacion
1 F 18 Piel cabelluda 0.7 cm pediculada, dura con 2 afos T. de anexos
telangiectasias
2 F 21 Regién glutea izquierda 0.8 cm hiperpigmentada 1 afio Dermatofibroma
3 F 53 Regién palmar derecha 0.5 cm lisa, blanda 5 afios T. de anexos: poroma
ecrino
4 F 34 Ala nasal izquierda 0.5 cm con telangiectasias 4 meses Carcinoma basocelular
5 F 41 Dorso de tercer dedo mano 0.5 cm dura 1 afo Tumor de la vaina vs quiste
derecha
6 M 45 Regién supraescapular 4.5 cm dura, eritematosa con 1 afio Neurofibroma
izquierda telangiectasias
7 M 40 Region supraciliar izquierda 1.5 x 1.4 cm blanda del color de 2 afios Hidradenoma
la piel
8 F 39 Pierna derecha 1.5 cm hipercrémica 17 afos Quiste calcificado
9 M 59 Brazo izquierdo 1 cm dura, del color de la piel 8 afios Fibroma digital adquirido
10 F 36 Quinto dedo mano izquierda  oval 1 cm blanco amarillenta 2 afos Fibroma digital adquirido
1" F 67 Antebrazo izquierdo 1 cm de color de la piel ? Fibroma
12 F 61 Region palmar 0.3 cm con telangiectasias 2 afios Poroma
13 M 38 Segundo ortejo pie izquierdo 0.5 cm de color de la piel 10 afos Fibroma
14 M 25 Dorso de nariz 1 cm con telangiectasias 1 afio Carcinoma basocelular
15 M 56 Frente 1cm 2 afios En estudio
16 M 39 Ceja derecha (cola) 0.3 cm eritematosa 4 afos Sarcoidosis

DISCUSION Y COMENTARIOS

El FE es una entidad poco frecuente como lo confirma
nuestro estudio de 16 casos en 20 afios.

Inicialmente, este fibroma fue descrito en pacientes
con enfermedad de Cowden o sindrome de hamartomas
multiples !* por lo que se consider6 como marcador de
dicha patologia; sin embargo, cuando Rapini y Golitz
comunicaron 11 casos sin asociacion al sindrome mencio-
nado® seguidos de Lo y Wong, quienes incluso le llaman
Fibroma Esclerotico Solitario para hacer énfasis en la
presentacion de dicha lesion sin asociacion al sindrome
hamartomatoso, ’ se establece que puede o no, acompa-
farse de la enfermedad de Cowden ya que a partir de
entonces se observan publicaciones de FE relacionadas
o no a dicho sindrome %!° de hecho, en nuestra revisién
de la literatura, es 3 veces mayor la presentacion de la
forma solitaria como se demuestra en las series de casos
de Rapini ¢, Herdt 'y la nuestra.

El FE se presenta en todas las razas,'"!* ambos sexos,
con discreto predominio en mujeres. Con respecto a

la edad, prevalece en adultos jovenes, entre la 3% y 4°
décadas de la vida.

Clinicamente, la topografia es muy variable, se ha ob-
servado en todos los segmentos de la superficie corporal,
predominando en la cabeza, seguida de los miembros
superiores, segun los casos publicados en la literatura,
a diferencia de nuestra casuistica, que fue a la inversa.

Es importante hacer notar que el fibroma esclerdtico
no es exclusivo de la piel, también afecta mucosa oral.
De hecho, el primer caso descrito correspondi6 a una le-
sion en lengual y en los ultimos afios se han comunicado
otros mas con localizacion en cavidad oral,'*!” por lo
que no estamos de acuerdo en el término tan utilizado
de Fibroma Esclerético Cutaneo (FEC).%!3:18-22.24.25

Morfolégicamente, son lesiones cupuliformes, bien
circunscritas, de tamafio y color variables, como lo consta-
tamos en nuestras observaciones. La consistencia de estas
lesiones generalmente es firme, incluso dura.'? La evolu-
cion varia de meses a afos y es totalmente asintomatica.

El diagndstico se realiza a través del estudio histo-
légico, ya que los hallazgos microscopicos son muy
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Figura 5. Haces colagenos hipocelulares, de aspecto verticilado,
con presencia de hendiduras (H/E 20x).

Figura 3. Neoformacién cupuliforme, eritematosa y bien circuns-
crita, con escama fina en su superficie.

Figura 6. Panoramica y gran aumento del fibroma esclerético (H/E
4y 20X).

Figura 4. Neoformacion exofitica con epidermis atrofica. En dermis - g :
tumoracion de haces colagenos entrelazados (H/E, 4x). Figura 7. Hendiduras dentro de la neoformacion (H/E 40x).
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Figura 8. Aspecto panoramico del fibroma escleroético (tricromico
de Masson 4x).
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Figura 9. Haces colagenos hipocelulares (Masson 10x).

caracteristicos de la entidad: neoformacidn exofitica,
bien circunscrita, constituida por fasciculos de haces
colagenos gruesos, hialinizados e hipocelulares que se
entrelazan y dejan entre si hendeduras, dentro de las
cuales se observa mucina. Estos haces de coldgena gruesa
muestran un patron verticilado, en remolino o rehilete,
llamado también estoriforme.?

Desde 1989, con la tincién de Masson, Rapini, confir-
mo la naturaleza colagenosa del FE asi como la ausencia
de fibras elasticas dentro de la lesion y la presencia de
mucopolisacaridos acidos en las hendeduras. Asimismo
mostré la positividad de la vimentina, poniendo de
manifiesto su naturaleza mesenquimatosa. Todos estos

Figura 10. Haces de colagena hipocelulares con presencia de
hendiduras (Masson 20x).

estudios y resultados se repitieron posteriormente por
diversos autores.!!"1>1825 La epidermis generalmente pre-
senta atrofia'® como consecuencia de la presion ejercida
por la masa de fibras colagenas entrelazadas.

La discusion que persiste hasta la fecha es la naturale-
za de esta lesion: si realmente constituye un hamartoma
de tejido fibroso como fue descrito inicialmente, o si
representa la fase final de otras lesiones pre-existentes
como el dermatofibroma?*2

En 1994, Mc Calmont?’, Shitabata al afio siguiente °
y Cohen en 1999,2! demostraron con estudios de inmu-
nohistoquimica, que el FE es un tumor de crecimiento
activo y por lo tanto, debe considerarse una entidad
propia y no el final de otras neoplasias; a pesar de esto,
algunos insisten que el aspecto microscopico puede de-
berse a un proceso de degeneracion de otras patologias
como el dermatofibroma, incluso hasta lesiones de tipo
inflamatorio.!?2328.2°

Hanft y colaboradores, comunican en tres casos de
FE, expresion de CD34, considerando por lo tanto que
son verdaderas células proliferantes y no sélo células
dendriticas dérmicas atrapadas®® esta observacion asi
como la inmunorreactividad para CD99 del FE, hacen
pensar en un posible enlace o relacion de esta entidad
con el fibroma pleomorfico,? lesion descrita por Kamino
en 19893 y ésto no resulta extrafio si se revisan comuni-
caciones como la de Rudolph y colaboradores en 1998,
donde describe cinco casos de FE o colagenoma con la
presencia de células gigantes multinucleadas,*? en el mis-
mo afio, otra de Garcia-Doval*® y al afio siguiente, Martin
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Lopez y cols., acuiian el término de Fibroma Pleomérfico
Esclerético, para estas lesiones que histologicamente
combinan los cambios de un fibroma esclerético con
los de un fibroma pleomérfico;** sucediéndose algunas
publicaciones de esta nueva entidad: Izquierdo,2001%*
Hugo Brito* y Minsue Chen en 2002, proponiendo este
ultimo al Fibroma Esclerético y al Fibroma Pleomorfico
Esclerotico como partes de un espectro.’’

Por otro lado, la presencia de células gigantes multi-
nucleadas en el fibroma esclerdtico, tampoco es nuevo,
ya que desde las primeras publicaciones de Barax se
menciona este hallazgo4 y mas tarde Pujol.?

Otros autores como High y Abbas, consideran que el
aspecto microscopico del FE puede representar un patrén
de reaccion comun en la piel.?**® Nosotros diferimos de este
concepto, ya que si asi fuese, el FE seria mucho mas frecuente
que lo publicado en la literatura. Por otro lado, no es suficiente
observar una zona o pequefias areas del patron verticilado
para etiquetarlo como tal, ya que desde la descripcion origi-
nal, esta referida toda la neoformacion con dichos cambios,
sin otros datos acompafiantes, por lo que pensamos se trate
de un hamartoma con caracteristicas propias bien definidas.
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