{CUAL ES SU DIAGNOSTICO?

[ .esion tumoral en éngulo
externo del ojo

Tumoral lesion in external angle’s eye
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Caso clinico

Mujer de 49 afos, en seguimiento por nuestro servicio desde hace 10 afios
por un linfoma T cutdneo sin epidermotropismo y un linfoma B tipo
MALT diagnosticado en 2011. Como antecedentes personales cabe destacar,
histerectomia total por un adenocarcinoma in situ de endometrio hace 10
afios, higado graso no alcohdlico estadio II diagnosticado hace 8 anos y
sindrome de Sjogren en seguimiento por Reumatologia desde 2008. En
una visita de rutina la paciente refirié la presencia de una lesién nodular,
localizada en el canto externo del ojo derecho de 6 meses de evolucién que
asentaba sobre la cicatriz de un quiste infundibular extirpado en 2011.
Examen fisico: se trataba de una lesién nodular asintomdtica de coloracién vio-
ldcea, de un centimetro de didmetro, firme a la presion, localizada en el canto
externo del ojo derecho (foto 1).

Exdmenes complementarios: ¢l estudio anatomopatolégico revelé una lesidn
compuesta por células fusiformes dispuestas en fasciculos cortos que adoptan
un patrdén discretamente estoriforme y que disecan los haces de coldgeno den-
so hialinizado en la periferia de la lesion (foto 2). Ademds presentaba abundantes
vasos de pequefio tamafo, extravasacién hemdtica y depésitos de hemosiderina
intra y extracelulares. El estudio inmunohistoquimico fue positivo para Factor
XIIla y negativo para CD34 (foto 3).

Evolucidn y tratamiento: Se realizd una extirpacién, sin objetivarse recidiva

de lalesién (Dermatol. Argent., 2013, 19(6): 431-434).
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Lesion tumoral en angulo externo del ojo

Foto 3. Factor Xllla positivo.
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Diagnostico

Dermatofibroma hemosiderético.

Comentario

El dermatofibroma (DF) es un tumor fibrohistiocitario muy
comun localizado preferentemente en las extremidades de
los adultos. Clinicamente, se presenta como una pdpula,
placa o nddulo, de color marrén claro a oscuro, amarillen-
to o purpurico y menor de 2 centimetros de didmetro. A
la exploracién es caracteristico el “signo del hoyuelo” si se
ejerce presion lateral de la lesién. Histoldgicamente presen-
ta multiples variedades: liquenoide, atréfico, aneurismdtico,
mixoide, hemosiderético, miofibrobldstico. Para muchos
autores esto representa varias etapas evolutivas de una mis-
ma lesién. En la dermatoscopia, la mayoria de los dermato-
fibromas presentan un 4rea central blanquecina y una red
de pigmento periférico.'

El dermatofibroma hemosiderético es una variedad poco
frecuente que fue descrita por primera vez por Diss en 1938
como una lesién cutdnea que podria simular un melanoma.?
Se manifiestan como pdpulas o nédulos azulados, viold-
ceos, parduscos o rojizos, localizados preferentemente en
extremidades.

En la dermatoscopia se visualiza una zona central homogé-
nea azulada o roja, rodeada por un reticulo de pigmento y
estructuras vasculares. Histolégicamente se caracteriza por
una proliferacién de histiocitos multinucleados con depdsi-
tos citoplasmdticos lipidicos y hemosiderdticos. Se cree que
estos depdsitos se forman por la extravasacién lenta de san-
gre capilar cuyos pigmentos son fagocitados por las células
tumorales. La causa es desconocida aunque se postula
que se deberfa a microtraumatismos de la zona.?

Varios autores consideran que el DF hemosiderético es un
estadio previo del DF aneurismdtico. Esta hipétesis estable-
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ce que ambas variedades son diferentes estadios evolutivos
de una misma lesién cutdnea, en donde el DF aneurismdti-
co se producirfa por una continua extravasacién de los capi-
lares que forma grandes espacios rellenos de sangre.’

Al hacer el diagnéstico diferencial se deben descartar prin-
cipalmente la presencia de lesiones melanociticas, como el
melanoma nodular, el nevus de Spitz y el nevus atipico. Asi
mismo, habria que descartar el hemangioma hemosideréti-
co en diana, el cual presenta un halo claro y un anillo pe-
riférico equimdtico, que le confiere ese aspecto en diana. A
la dermatoscopia presenta lagunas rojo-azuladas en la zona
central, rodeadas por un drea homogénea de pigmentacién
rojiza, violdcea o marrondcea sobre un fondo pardusco que
sugiere depdsito de hemosiderina.®

En conclusién, presentamos un caso de DF hemosiderdtico
cuyo diagn(')stico en ocasiones puedc suponer un reto, al
tratarse de una forma poco frecuente y en una localizacién
rara como es la cara.
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La terapia de deplecidn de linfocitos B en pacientes con esclerodermia sistémica se asocia con disminucion significativa de la expresion
del PDGFR y de su activacion en células fusiformes de la piel

Daoussis D., Tsamandas A.C., Liossis S.N., Antonopoulos |. et dl., Arthritis Res. Ther., 2012, 14: 145.

Recientemente varios estudios han comuni-
cado resultados promisorios tras la utilizacion de
rituximab (RTX) en pacientes con esclerodermia
sistémica (SSc). En este trabajo se evaluaron por
medio de inmunohistoquimica biopsias de piel
de 8 pacientes con SSc, antes y 6 meses luego del
tratamiento con RTX, de tres paciente con SSc no
tratados y de tres individuos sanos. Se evalud la
expresion del PDGF y de su receptor (PDGFR) en

estado fosforilado (activado) y no fosforilado.

En pacientes con SSc se observé una fuerte ex-
presion de PDGFRa y de PDGFRB en células fu-
siformes, y depdsito de coldgeno, que indica un
fuerte vinculo entre la expresion de PDGFR y fibro-
sis. Luego de la administracion de RTX se eviden-
ci6 una disminucion significativa de la expresién
de PDGFRa y de PDGFRB en la dermis papilar. Lo
mismo ocurrié con la expresion del PDGFRa y del

PDGFR fosforilados. No se hallaron cambios en la
expresion tisular o de los niveles plasméticos del
PDGF luego del tratamiento.

Los autores concluyen que el RTX podria mejorar la
fibrosis a partir de la disminucién de la expresion
y activacion del PDGFR y resaltan la necesidad de
realizar estudios multicéntricos a gran escala para
investigar mas profundamente la eficacia de esta
droga en pacientes con SSc.
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