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El fibroma esclerético de la piel es un tumor de partes blandas, que puede

estar asociado a Sindrome de Cowden cuando se presenta de forma multiple,
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aunque también encontrarse de forma solitaria sin esta asociacién. Puede

presentarse en adultos de ambos sexos, con mayor frecuencia en cara y ex-
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tremidades. Presentamos el caso de un paciente con una unica lesién palmar,

sin asociacién a Sindroma de Cowden.

INTRODUCCION

CASO CLINICO

El fibroma esclerético de la piel, o colagenoma “esto-
riforme” como lo denominan algunos autores, es un
tumor de partes blandas, benigno e infrecuente, que se
presenta como una papula o nédulo bien circunscrito, de
consistencia sdlida, y de color rosado, blanco o seme-
jante a la piel. Tiene un crecimiento muy lento, y por lo
general aparece en adultos jévenes de ambos sexos. Se
localiza usualmente en cara y extremidades, aunque se
han descrito presentaciones en cuero cabelludo, tronco,

mucosa oral y lecho ungueal-3

Fig 1. Pdpula color piel localizada en palma derecha.

Paciente masculino de 45 afios de edad, acude a con-
sulta por una lesién asintomatica de 1 afio de evolucién
localizada en palma derecha. Al examen fisico se ob-
serva papula bien delimitada, dura a la palpacién, color
piel, de superficie queratdsica, aproximadamente de
3mm de didmetro (Fig 1). A la dermatoscopia se ob-
serva lesion circunscrita caracterizada por presencia
de fondo blanquecino separado por areas grisaceas, sin

vasos visibles (Fig 2).

Fig 2. Lesidn circunscrita con fondo blanquecino separado por
dreas grisdceas.
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Fig 3. Dermis focalmente expandida por proliferacién mesen-
quimal, hipocelular, hialina, bien delimitada y simétrica.

Se realiza excéresis y estudio histopatoldgico de la
lesion, en el cual se observa dermis focalmente ex-
pandida por proliferacion bien delimitada y simétrica
(Fig 3) de fibras colagenas densas, hialinas y retractiles,
en un estroma hipocelular (Fig 4). El diagnéstico histo-
légico fue de un Fibroma Esclerético.

DISCUSION

El fibroma esclerético de la piel (FE), fue descrito por
Weary* en 1972, en la lengua de un paciente con Enfer-
medad de Cowdens En 1989 Rapini y Golitz? presentan
11 casos sin asociacion a Enfermedad de Cowden, y lo de-
nominan fibroma esclerético de la piel578 En 1991, Re-
quena et al? concluyeron que la presencia de multiples
fibromas esclerdticos, constituia un signo cutdneo de
enfermedad de Cowden, y que podria ayudar a un diag-

nostico temprano de la mismas

Es un tumor benigno, poco reportado, que se presenta
en adultos jovenes, entre la 3a. y 4a décadas de la vida
sin predileccién de raza ni sexo, aunque con discreto
predominio en mujeres’ Puede presentarse de forma
solitaria o multiple, y esta ultima debe considerarse
como un indicador de Enfermedad de Cowden. Algunos
autores lo consideran como primer signo clinico de la
enfermedad, por lo que incluso en las formas solitarias

se debe investigar al paciente571°

Clinicamente, se presenta como una papula o ndédulo

bien circunscrito y sélido, de tamafio variable y usual-
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mente de color blanquecino, rosado o semejando la piel.

Es una lesion de crecimiento lento, de meses a arios,
asintomatica. Por lo general se presenta en cabeza o ex-
tremidades, pero se han presentado casos en otras loca-

lizaciones como palmas, plantas, e incluso mucosa orals7?

Dermatoscopicamente, se encuentra ha descrito un
fondo blanquecino homogéneo, con vasos arborizantes
periféricos. Algunas formas de dermatofibromas y nevo

azul amelanoético pueden mostrar patrones semejantes!

Su etiopatogenia es aun desconocida, pero existen dos
teorias que se oponen acerca de su origen. La primera
describe al FE como un tumor fibroso proliferativo,
mientras que la segunda teoria lo define como un estadio
involutivo final de una lesion preexistente como derma-
tofibromas, angiofibromas, nuerofibromas, nevos mela-

nociticos, entre otros>2

Histopatoldgicamente se describe al FE como una neofor-
macion no encapsulada, bien circunscrita, constituida por
fasciculos de haces colagenos gruesos, hialinizados e hi-
pocelulares que se entrelazan y dejan entre si hendiduras.
Estos haces de colageno gruesa muestran un patrén ver-
ticilado, en remolino o rehilete, llamado también estori-
forme37 Existe ausencia de estructuras anexiales la epi-

dermis suprayacente es usualmente atréficas

En relacion a la inmunohistoquimica, las escasas cé-
lulas mesenquimales que conforman el tumor son

positivas para vimentina y CD34 pero negativas para
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$-100, antigeno carcinoembrionario, antigeno de
membrana epitelial, queratina de alto peso molecular

y citoqueratina3s

El CD34 es selectivamente expresado por células pro-
genitoras hematopoyéticas, células endoteliales, cé-
lulas fusiformes alrededor de estructuras anexiales y
células intersticiales en la dermis reticular. Ademads del
fibroma esclerético, esta proteina se encuentra en otros
tumores como fibroma pleomorfico, fibroadenoma
mamario, dermatofibrosarcoma protuberans, heman-

giopericitoma, tumor glémico, entre otros?

Algunos estudios apoyan la teoria de que se trata de
una neoformacion con crecimiento activo, basandose
en resultados inmunohistoquimicos positivos para PCN

y K167, o procolageno1 tipo humano*

Se observd que las células que se encontraban en los
focos densos del fibroma esclerdtico presentaban una
diferenciacion miofibroblastica, por lo que se propuso
el término miopericito para esta forma transicional
entre pericitos y células de musculo liso, que son com-
parables con los miofibroblastos. Los miofibroblastos
tienen caracteristicas de células de musculo liso y fi-
broblastos, que pueden exhibir diferentes fenotipos,
sugiriendo diferentes estadios funcionales o un origen

de diferentes precursores:>

Dentro de su diagnostico diferencial se encuentran:
dermatofibroma, fibroma pleomorfico, lipome escle-
rético, fibrolipoma, colagenoma de células gigantes,
histiocitoma fibroso benigno, nevo de Spitz intra-

dérmico, y angiohistiocitoma de células gigantes?5

Algunos lo consideran una variante del dermatofibroma,
pero hay caracteristicas que los diferencian, como:
Apariencia clinica
Epidemis atréfica
Bandas de colageno dérmico, hialinizadas e hipo-
celulares; que estan separadas por unas hendiduras

que contienen abundantes mucopolisacaridos?

Se ha discutido si el fibroma esclerético, también de-
nominado colagenoma “estoriforme” por algunos au-

tores, corresponde a un dermatofibroma hipocelular.
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Se ha demostrado que los fibroblastos presentes en
la lesién sintetizan activamente colageno tipo I y
por tanto esta lesiéon no debe considerarse como un

dermatofibroma

CONCLUSION

El fibroma esclerético de la piel es un tumor benigno,
infrecuente, que usualmente no necesita tratamiento. Su
origen sigue siendo discutido. Existen pocos casos con
dermatoscopia reportados en la literatura. Puede o no
asociarse a Enfermedad de Cowden, sin embargo, es im-
portante destacar que aun en su forma solitaria, se debe

investigar una posible asociacion con esta enfermedad.
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