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Dermatomiofibroma en  la nuca:
descripción de 2  casos en  la edad
pediátrica

Dermatomyofibroma  on the  Nape of  the  Neck:
A Report of 2  Pediatric Cases

El dermatomiofibroma  es un  raro  tumor  benigno  de  estirpe
miofibroblástica  descrito  por  primera  vez en  la  literatura
como  «fibromatosis  en  placa»

1.  Es  más  frecuente  en  mujeres
jóvenes,  pero  se ha descrito  ocasionalmente  en  la edad
pediátrica.  Una  revisión  publicada  recientemente2 recoge
un  total  de  34  casos  en niños.  Presentamos  2 casos  pediátri-
cos  (figs.  1A y B)  diagnosticados  y tratados  recientemente
en  nuestro  hospital,  que refuerzan  el  carácter  benigno  de
la  lesión,  y  la  predilección  del  tumor  por  asentar  en el  área
cervical.

El  caso  1  corresponde  a  un varón  de  5 años  de edad,
sin  antecedentes  patológicos  de  interés,  remitido  al der-
matólogo  para  la  valoración  de  una  tumoración  en  la  nuca
(fig.  1  A)  que sus  padres  habían  advertido  desde  hacía  apro-
ximadamente  6 meses.  Relataban  que  había aparecido  sin  un
traumatismo  previo.  La lesión  era  más  palpable  que  visible,
asintomática,  y  de 0,6  cm  de  diámetro  máximo.

Una  biopsia  en  sacabocados  del centro  de  la  lesión  evi-
denció  una  hiperplasia  epidérmica  con hiperpigmentación
discreta  de la capa  basal.  Afectando  todo  el grosor  dér-
mico  se  observó  una  proliferación  fusocelular  de  patrón
fascicular,  con  ejes  dispuestos  predominantemente  de forma
paralela  a  la  epidermis,  poco  celular,  sin  atipia  citoló-
gica  ni  figuras  mitóticas.  Las  células  fusiformes  presentaban
núcleos  discretamente  ondulados  (fig.  2A y  B).  No  se
observaban  glóbulos  hialinos  en  su citoplasma.  El  estudio
inmunohistoquímico  para  la proteína  s100,  actina  de  mús-
culo  liso,  actina  muscular  específica,  desmina,  Caldesmon
y  CD34  resultó  negativo.  Posteriormente,  una extirpación
completa  de  la  lesión  confirmó  idénticos  hallazgos  histopa-
tológicos.

Figura  1  Imagen  clínica  de  la  tumoración  en  la  nuca  en  el
caso 1  (A)  y  en  el  caso  2 (B).
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Figura  2 Imagen  histopatológica  (hematoxilina-eosina)  del  tumor  a  pequeño  (×  20)  (A)  y  a  gran  aumento  (×  200)  (B).

El  caso  2  es  el  de  un varón  de  13  años  de  edad,  sin
antecedentes  personales  ni patológicos  relevantes,  que  fue
derivado  a  Dermatología  para  el  estudio  de  un  nódulo  eri-
tematoso  en  la nuca,  asintomático,  de  1  cm  de  diámetro
máximo  (fig.  1B), de  al  menos  2 años  de  evolución.  No  recor-
daban  ningún  traumatismo  previo  sobre  la  zona.

Una  biopsia  en  sacabocados  y  posteriormente  una
extirpación  completa  revelaron,  bajo  una  epidermis  y  der-
mis  superficial  y  media  sin  alteraciones  destacables,  una
proliferación  fusocelular  que  interesaba  la dermis  reti-
cular  y  el  tejido  celular  subcutáneo  en  su porción  más
superficial.  Dicha  proliferación,  poco  celular  y sin  atipia
citológica,  formaba  haces  que  se disponían  de  forma  para-
lela  a  la  epidermis.  La  lesión  mostraba  un  crecimiento

no  infiltrativo,  rodeando  los anejos  cutáneos  pero  preser-
vando  los mismos.  En  el  estudio  innunohistoquímico  las
células  mostraron  negatividad  para  s100,  actina  de mús-
culo  liso,  actina  muscular  específica,  desmina,  bcl-2,  CD34
y  CD99.  Los  hallazgos  histológicos  eran  completamente
superponibles  a los  mostrados  en  las  figura  2A  y B del caso
anterior.

En  ambos  tumores  se  ha  realizado  un seguimiento  de
2  años  tras  la  extirpación,  sin  observarse  recidiva  del
tumor.

El dermatomiofibroma  es  un tumor  descrito  de  forma
infrecuente  en  la edad  pediátrica.  La  primera  descripción
de este tumor  fue  publicada  por  Hügel1 en  1991.  Inicial-
mente  denominado  fibromatosis  en  placa, el  nombre  de

Tabla  1  Claves  para  el  diagnóstico  diferencial  de  tumores  mesenquimales  en  la  edad  pediátrica

Morfología  Inmunohistoquímica

Dermatomiofibroma  Disposición  de  los haces  de forma  paralela  a  la
epidermis.  Patrón  no  invasivo.  Aumento
y  fragmentación  de  fibras  elásticas

Variable.  Generalmente  vimentina  +
Tinciones  para  actina  de músculo  liso,  desmina,
factor  xiiia  o  CD34  ocasionalmente  positivas

Dermatofibrosarcoma
protuberans

Patrón estoriforme,  invasión  de anexos  y  tejido
subcutáneo,  disminución  de  fibras  elásticas

CD34+
Factor  xiiia-

Fibromatosis  desmoide  Tumor  infiltrativo  en  tejido  subcutáneo.
Respeta  la  dermis

Beta-catenina  +
Actina  +

Hamartoma  fibroso  de  la
infancia

Células  mesenquimales  ovales  o  estrelladas
en un  estroma  mixoide,  adipocitos  maduros

Actina  de músculo  liso  +
Calponina  +
Algunas  células  vimentina  +

Nevus de  tejido
conectivo

Celularidad  escasa.  Predomina  estroma
con colágeno  compactado  o  esclerótico

Variable

Hamartoma  de  músculo
liso

Fascículos  de  células  musculares  dispuestos
de  forma  desordenada

Actina  de músculo  liso  +

Miofibromatosis  Configuración  multinodular,  asociación
con vasos  hemangiopericitoides

Vimentina  +
Actina  +

Nevus azul
hipopigmentado

Células  fusiformes  orientadas  de forma
paralela  a  epidermis

S100+  y  otros  marcadores  melanocíticos

Dermatofibroma  Patrón  estoriforme,  disminución  de  fibras
elásticas,  presencia  de  histiocitos

Factor  xiiia+
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dermatomiofibroma  fue  propuesto  por Kamino2 en 1992.
La  serie  global  más  numerosa  es la recogida  por Mentzel
et  al.3,  con  un  total  de  56  casos  de  edades  comprendi-
das  entre  los 3 y los  51  años  de  edad,  y  un  predominio  en
el  sexo  femenino.  La  característica  principal  del tumor es
una  proliferación  de  células  fusiformes  dispuestas  en  una
orientación  paralela  a  la  superficie  de  la  epidermis.  Estas
células  representan  fibroblastos  y  miofibroblastos,  como  han
demostrado  los  estudios  ultraestructurales  e  inmunofenotí-
picos.  El  perfil  inmunohistoquímico  es muy variable,  aunque
es  frecuente  la  expresión  de  vimentina.  En  algunos  casos se
ha  descrito  la  expresión  de  CD34,  lo cual  puede  complicar
el  diagnóstico  diferencial  con el  dermatofibrosarcoma  pro-
tuberans.  La  inmunohistoquímica  es útil,  en cualquier  caso,
para  orientar  al  patólogo,  pero  la  base  del  diagnóstico  es
morfológica.  El  tratamiento  es quirúrgico,  y la  extirpación
con  un  margen  adecuado  no suele  acompañarse  de  recidivas.

Tardío  et  al.4 recogen  un total  de  34  casos  en niños.  De
ellos,  el  56%  de  los  tumores  se localizaron  en el  cuello,  igual
que  en  los  2 pacientes  descritos.  Una primera  caracterís-
tica  del  dermatomiofibroma  pediátrico  sería,  por lo tanto,
la  predilección  por  el  área  cervical,  ya  que  en adultos  el
tumor  aparece  con mayor  frecuencia  en  los hombros  o en
la  región  proximal  de  las  extremidades,  siendo  más  infre-
cuente  la  localización  en  el  cuello  y la nuca.  La  segunda
sería  la  afectación  predominante  de  niños  de  sexo  mas-
culino.  En  adultos  se observa  en  el  90%  de  los  casos  en
mujeres5---8. Se  ha especulado  con  la  posibilidad  de que  el
tumor  regrese  espontáneamente  en  los niños varones  en
la  pubertad,  persistiendo  en  las  mujeres,  lo que  arroja-
ría  una  mayor  presencia  en el  sexo  femenino  en la edad
adulta.

La  importancia  de  esta  entidad  es diferenciarla  de
otros  tumores  fusocelulares  como  el  tumor  desmoide  o
el  dermatofibrosarcoma  protuberans.  Además  deben  des-
cartarse  otras  lesiones  mesenquimales  más  típicas  de la
edad  pediátrica,  como  el  hamartoma  fibroso de  la infan-
cia,  la  miofibromatosis,  el  nevus  de  tejido  conectivo  o  el
hamartoma  de  músculo  liso.  Una guía  para  el  diagnóstico
diferencial  de  estos  tumores  se presenta  en la  tabla  1.
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Toxicidad cutánea por telaprevir: un
nuevo fármaco que es  necesario conocer

Skin  Toxicity Due to Telaprevir: A New Drug
We Should Be  Familiar With

La infección  por el  virus  de  la  hepatitis  C  (VHC)  es  una  enfer-
medad  frecuente  con una  incidencia  del 3% en  la  población,
pudiéndose  manifestar  en  forma  de  hepatitis  aguda  o  más
frecuentemente  de hepatitis  crónica  asintomática,  que  en
el  transcurso  de  los  años  puede  evolucionar  a formas  más
graves  como  la  cirrosis  hepática  y  el  hepatocarcinoma.  El
tratamiento  de  la  hepatitis  crónica  C  se  ha basado  hasta
estos  años  en el  uso combinado  de  interferón  pegilado  alfa
2a  o  2b  junto  con  ribavirina,  obteniendo  una  respuesta  viro-
lógica  persistente  inferior  al  50%  en  los  casos  infectados  por

el genotipo  1, lo que  ha hecho  necesario  el  desarrollo  de
nuevos  tratamientos  como  telaprevir  (Incivo®), un fármaco
novedoso,  cuya  principal  limitación  de  dosis  es la  toxicidad
cutánea.  Presentamos  el  caso de una  paciente  tratada  con
telaprevir,  con  la  intención  de poner  en conocimiento  de  los
dermatólogos  la existencia  de este  nuevo  fármaco.

Se  trata  de una  mujer  de 58  años  de edad, sin  otros  ante-
cedentes  personales  de interés,  diagnosticada  de infección
crónica  por  VHC,  genotipo  1. Había  realizado  previamente
tratamiento  con  interferón  pegilado  y  ribavirina  presen-
tando  una  respuesta  transitoria  con  recaída  posterior.  Se
decidió  comenzar  triple terapia  añadiendo  a los  fármacos
anteriores  telaprevir,  consiguiéndose  una  carga  viral  inde-
tectable  en la semana  3 de  tratamiento.  Acudió  a la  consulta
de  Dermatología  en la  semana  4  de tratamiento  por  la  apari-
ción  de lesiones  cutáneas,  no  evanescentes  y  pruriginosas  de
4  días  de  evolución.  En la  exploración  física  presentaba  un
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