Tumores cutaneos
benignos en el anciano

FRANCISCO M.CAMACHO MARTINEZ!, JUAN JOSE RiOS MARTIN?,
TERESA OJEDAVILA®, ANA MARQUEZ GARCIA*

!CATEDRATICO DE DERMATOLOGIA MEDICO-QUIRURGICAY VENEREOLOGIA. JEFE DEL DEPARTAMENTO DE DERMATOLOGIA.
HOSPITALVIRGEN MACARENA. SEVILLA. ‘UNIDAD DE GESTION DE ANATOMIA PATOLOGICA. HOSPITAL UNIVERSITARIO VIRGEN
MACARENA. SEVILLA.°FEA DE LA UNIDAD DE GESTION DE DERMATOLOGIA. HOSPITAL UNIVERSITARIO VIRGEN MACARENA.
SEVILLA. *MIR 4. UNIDAD DE GESTION DE DERMATOLOGIA. HOSPITAL UNIVERSITARIO VIRGEN MACARENA. SEVILLA.

Resumen: Eneste capitulo vamos a estudiar los tumores benignos cutdneos que aparecen en el
anciano, a veces marcadores de procesos internos como el signo de Leser-Trelat o los fibromas mollus-
cum de los diabéticos. Pero ademads, también referiremos otros tumores, unos derivados de la epider-
mis y mucosas dermopapilares y otros de los anejos, dermis, hipodermis, misculos y nervios para ter-
minar con los tumores vasculares y los quistes. A destacar, por ser mas frecuentes en ancianos, entre los
tumores de la epidermis, las queratosis seborreicas y el acantoma de células claras, entre los derivados
de los anejos foliculares el tricoepitelioma y la tercera fase del nevo sebaceo, ademas de los cistoade-
nomas ecrinos y apocrinos, siringocistoadenoma papilifero, tumor ductal apocrino, siringomas, cilin-
dromas y espiroadenomas ecrinos, entre los dérmicos los fibrohistiocitarios blandos marcadores de
Epiloia y de neurofibromatosis, entre los hipodérmicos lipomas y lipomatosis, entre los musculares los
leiomiomas multiples y angioleiomiomas, y entre los neurales el tumor de Abrikossoff y los neurofibro-
mas. Por ltimo, entre los vasculares destacamos los angiomas seniles, algunos tipos de angioquerato-
mas especialmente los de escroto, tumor glémico y hemangiopericitomas para acabar con los quistes
epidérmicos y foliculares, cuyas formas muy evolucionadas puede ser vegetantes.

Palabras clave: Queratosis seborreicas. Lipomatosis. Angioleiomioma. Hemangioma senil.
Amgioqueratomas de escroto. Hemangiopericitomas.
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BENIGN CUTANEOUS TUMOR IN THE ELDERLY

Abstract: nthis chapter we will study the cutaneous benign tumors that occur in the elderly,sometimes
markers of internal processes as the sign of Leser-Trelat and fibromas molluscum in diabetics. But we also
refer other tumors, one of them derivatives of the epidermis and mucosas, and other of the adnexal struc-
tures, dermis, hypodermis, muscles and nerves to finish with the vascular tumors and cysts. Remarkable,
being more frequent in the elderly, between the tumors of the skin seborrheic keratoses and clear cell
acantoma, between the tumors dreivets of follicular appendages trichoepithelioma and nevus sebaceous
in its third phase, in addition to eccrine and apocrine cystadenomas, syringocystadenoma papilliferum,
apocrine ductal tumor, syringoma, cylindroma and eccrine espiroadenomas, and between dermal tumors
the soft fibromas markers of Epiloia and neurofibromatosis, between hypoermic tumors lipomas and lipo-
matosis, between muscle tumors multipleleiomyomas and angioleiomyomas, and between neural tumors
Abrikossoff’s tumor and neurofibromas. Finally, between vascular tumor we will study senile angiomas,
some types of angiokeratomas especially of scrotum, glomus tumor and hemangiopericytomas and to fin-
ish epidermal and follicular cysts, whose highly evolved forms can be vegetating.

Key words: Seborrheic keratosis. Lipomatosis. Angioleiomyoma. Senile hemangioma. Angiokeratoma of
scrotum. Hemangiopericytomas.
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- Concepto

Los tumores benignos son masas neoplésicas con tenden-
cia a persistir y/o crecer indefinidamente, con independencia
bioldgica del tejido donde se halla, que tienen un desarrollo
exclusivamente local y crecimiento lento, expansivo en super-
ficie o desplazando las estructuras contiguas. Siempre se
encuentran bien limitados y a veces encapsulados, y son muy
semejantes morfologica y funcionalmente a los tejidos de
que proceden. No metastatizan ni recidivan al extirparlos. La
mayorfa se atribuyen a malformaciones congénitas mas o
menos complejas, o a la persistencia de gérmenes tisulares
embrionarios que proliferan por factores todavia poco conoci-
dos. Incluyen los nevos, hamartomas, coristomas y teratomas.
En el anciano sélo nos interesan los hamartomas, que hay
algunos de exclusiva aparicion en los ancianos, y los nevos
adquiridos, puesto que los nevos congénitos y los coristomas
y teratomas son propios de la infancia’.

* Clasificacion de los tumores benignos del anciano

En este capitulo vamos a estudiar los siguientes grupos de
neoplasias.

I. Tumores benignos de la epidermis y mucosas dermo-
papilares.
Il. Tumores benignos de los anejos epidérmicos.
lll. Tumores benignos de la dermis, hipodermis, estructu-
ras musculares y nerviosas.
IV. Tumores vasculares.
V. Quistes.

I. TUMORES BENIGNOS DE LA EPIDERMIS
Y MUCOSAS DERMOPAPILARES

I.1. Queratosis seborreicas (queratosis seniles
o verrugas seborreicas)

Son muy frecuentes en personas de edad avanzada y ancia-
nos, hasta el punto de que es rara la persona con més de 50
afos que no las presente. Casi siempre aparecen en cuero cabe-
lludo, cara, cuello y tronco. Son pequefias tumoraciones, profu-
sas o Unicas, desde diminutas a muy voluminosas, planas, sesi-
les, pediculadas, papilomatosas y untuosas, o francamente
hiperqueratosicas y verrugosas, que parecen como “situadas”
sobre la piel. Casi siempre parduscas, pueden ser muy pigmen-
tadas debiendo distinguirse de un melanoma maligno, méxime
cuando a consecuencia de traumatismos o torsion del pediculo
se inflaman y necrosan total o parcialmente descaracterizan-
dose. La dermatosis papulosa nigra es una variante propia de la
raza negra, con pequefios elementos multiples que predominan
en las regiones malares desde la adolescencia y en el sexo
femenino. Si se observa un brote eruptivo, diseminado, de verru-
gas seborreicas multiples y pruriginosas, debe valorarse como
marcador cutdneo de neoplasia visceral (signo de Leser-Trélat)
(fig. 1). Es discutible sila estucoqueratosis corresponde a la loca-
lizacién predominante de minimos elementos alrededor de los
tobillos. Dermatopatolégicamente, las queratosis seborreicas tie-
nen como primer signo el que parecen “como si estuvieran colo-
cadas sobre la epidermis” de forma que, si trazamos una linea
imaginaria desde uno de los bordes de la neoformacion al otro,
el tumor siempre quedaré por encima. Hay seis formas: 1. hiper-
queratosica; 2. acantotica; 3. adenoide; 4. clonal; 5. irritada; 6.

Figura 1. Queratosis seborreicas multiples. Signo de Leser-Trélat.

queratosis folicular invertida. En conjunto se deben al engrosa-
miento masivo e irregular del cuerpo mucoso de Malpighi con
abundantes células muy pequenas, uniformes y compactas, de
aspecto basalioide, con gran nucleo y escaso citoplasma. En
correspondencia con la clinica, hay méas o menos melanina y
melanocitos que, cuando son abundantes, determinan el tipo
pigmentado o melanoacantoma. Si hubo traumatismos o tor-
sion se hallaran infiltrados y signos de “sufrimiento tisular” o
necrosis franca (tipo inflamado). No hay que partir del concepto
de que las queratosis seborreicas son siempre benignas puesto
que hay casos, aunque poquisimos, de carcinomas, especial-
mente basocelulares, desarrollados sobre estas queratosis?. Se
tratan con curetaje-electrodesecacion. También es posible en el
momento actual efectuar rebanado del pediculo y aplicar a con-
tinuacion acido tricloroacético al 35% o 70%.

1.2. Acantoma de células claras

Tumor Unico, circunscrito, mas frecuente en extremidades
inferiores de mujeres de edad avanzada, rojizo, papilomatoso y
exudativo, con aspecto “carnoso’, a veces cubierto por escamas
0 escamocostras rodeado por un collarete epidérmico (fig. 2).
Al microscopio se comprueba proliferacion epidérmica, en
meseta, de células malpighianas con amplio citoplasma claro,
rico en glucdgeno y desprovisto de melanina, limitada de modo
abrupto e irregular del epitelio normal contiguo. Se aprecia
edema intercelular, gran exocitosis de polinucleares neutréfilos
y escamocostras paraqueratosicas. En la dermis notable papilo-
matosis con edema, vasodilatacion e infiltrados inflamatorios de
polinucleares neutrdfilos, algunos linfocitos, células plasmaticas
y mastocitos. Su tratamiento es quirlrgico.

Il. TUMORES BENIGNOS DE LOS
ANEJOS EPIDERMICOS

En general son pequefias neoplasias circunscritas, excep-
cionalmente voluminosas, la mayoria poco frecuentes, congé-
nitas o adquiridas, que proceden de las células del germen
epitelial primario o del ecrino, e incluso de elementos
pluri/equipotentes indiferenciados. En aquellos genética-
mente determinados se acepta que al encontrarse alterado el
gen que regula la formacién de un tejido u organo, propiciara
la formacién de un tumor.
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Figura 2. Acantoma de células claras.

Se clasifican segtin la semejanza con estructuras normales
foliculares, glandulares sebéceas, apocrinas y ecrinas, y depen-
diendo del grado de desdiferenciacion. Las hiperplasias
(hamartomas orgénicos) corresponden a neoformaciones muy
diferenciadas. Los adenomas (hamartomas organoides) mues-
tran estructuras piliferas o glanduliformes menos desarrolladas,
incompletamente diferenciadas, pero aun faciles de identificar.
Los epiteliomas benignos (hamartomas suborganoides),
donde el grado de diferenciacion es aun menor, plantean
mayores dificultades. Y, por Ultimo, los epiteliomas primordiales
(basaliomas) son hamartomas anorgénicos que, como son
tumores malignos no los consideramos en este capitulo.

La gran mayoria de los tumores anexiales benignos, si no
todos, son susceptibles de tratamiento quirtrgico. Dadas
las dimensiones habituales suele bastar con curetaje-
electrodesecacién o escision con bisturi y cierre directo por
aproximacién y sutura de los bordes. En consecuencia, no
aludiremos los aspectos terapéuticos salvo que requieran
otras técnicas u orientaciones que las sefialadas.

I1.1. Diferenciacion pilifera (folicular)

Solo comentaremos los tumores més frecuentes o aquellos
que, por alguna caracteristica clinica, sean facilmente identifica-
bles por el médico general. Son muchisimos més de los que
comentaremos, pero si desean ampliar conocimientos recomen-
damos el libro “Neoplasias anexiales cutineas” de Requena®.
Aunque las clasificaciones actuales de los tumores benignos del
foliculo piloso los dividen en cuatro apartados, excluyendo quis-
tes, seglin se trate de malformaciones (nevo comedoniano,
hamartoma folicular basaloide), hamartomas (nevo del foliculo
piloso, tricofoliculoma, papula fibrosa, tricoadenoma, fibrofolicu-
loma, tricodiscoma), hiperplasias (induccion de foliculos, quera-
tosis folicular invertida, tricolemoma) y neoplasias benignas (tri-
coblastoma adamantoide, tricoepitelioma, tricoepitelioma
desmoplasico, panfoliculoma, pilomatricoma, acantoma de la
vaina externa, tumor del infundibulo folicular, tumor tricolemal
proliferante), sélo veremos los més frecuentes en el anciano.

11.1.1. Adenomas-hamartomas

— Tricofoliculoma. Individualizado por en 1944 Miescher*®,
suele ser de pequefio tamanio, entre 0,5 a 1 cm de didmetro,

Figura 3. Tricofoliculoma preauricular en anciana.

tonalidad blanquecina o rosa-amarillenta, hemisférico, lobulado
o piriforme, rara vez con estrecho pediculo, y depresidn infundi-
bular central, a veces ocluida por tapén queratdsico que atra-
viesa un ramillete de finos y blancos pelos recordando un
“mechdn de lana”, por lo que también se le ha llamado “nevo
anexial en mecha de seda”. Suele localizarse en cara, especial-
mente nariz y alrededor del pabellon auricular (fig. 3), o cuello.
Aungue habitualmente es congénito, no es infrecuente en
ancianos, en estos casos el “mechén” suele ser de color oscuro.
Al microscopio se comprueba una cavidad quistica que corres-
ponde a un foliculo piloso dilatado tapizado por epitelio esca-
moso estratificado con capa granulosa. En el interior existen res-
tos de queratina y fragmentos de tallos pilosos. De la pared se
originan numerosos pequerios foliculos pilosebaceos bien dife-
renciados, a veces acompariados de acinos sebaceos primitivos
y queratoquistes®. Todo el complejo anexial esté rodeado por
tejido conectivo con fibras colégenas y fibrocitos, que reproduce
la vaina perifolicular. En la seccién horizontal se comprueba el
ostium folicular lleno de pelos.

La neoformacion conocida como “tricofoliculoma sebdceo
y el “hamartoma quistico foliculo-sebdceo” probablemente
corresponden a un tricofoliculoma de largo tiempo de evolu-
cion, en el que los foliculos vellosos se han reemplazado por
l6bulos sebaceos®, aunque hay autores que piensan que el
hamartoma quistico es una entidad que puede considerarse
independiente. El “tricofoliculoma sebéceo”, corresponderia a
una fase regresiva de foliculos pilosos en fase de catagen o
telogen mientras que la proliferacién sebacea serfa evidente.
Cuando lo que se encuentra en el estroma de un estadio tar-
dio de tricofoliculoma es una metaplasia adiposa, acompa-
fiada de diferenciacion sebécea en el componente epitelial, se
trataria de un hamartoma quistico foliculo-sebaceo®.

— Fibrofoliculomas y tricodiscomas mdiltiples. Son tumo-
res que proceden del manto.

Los fibrofoliculomas son hamartomas fibrosos perifolicula-
res que los denominamos en plural porque habitualmente
suelen ser multiples. Si es solitario aparece como un ele-
mento papuloso en la cara de los ancianos®. Cuando se
observan conjuntamente con tricodiscomas y acrocordones
constituyen el sindrome de Birt-Hogg-Dubé, de naturaleza
familiar con herencia autosémica™. El gen involucrado (BHD)
codifica para una proteina, de funcion desconocida, denomi-
nada foliculina. Aunque el caso original descrito por Birt se
asociaba a un carcinoma de tiroides, no se ha comprobado
con posterioridad que exista relacion. También se ha descrito
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asociado a carcinoma renal™. En realidad se trata de hamarto-
mas organoides del foliculo piloso que estan rodeados por
una capsula mesenquimatosa. Los fibrofoliculomas aparecen
como pequefios tumores, de unos 2-4 mm de didmetro,
blancos o del color de la piel suprayacente, que surgen en
gran nimero en cara, cuello y parte superior del tronco.

Dermatopatoldgicamente combinan una proliferacion del
conectivo perifolicular y del epitelio de la vaina folicular
externa. El componente epitelial estd constituido por cordo-
nes de células sebaceas indiferenciadas del manto, y el
mesenquimal por fibras de coldgeno joven®. Asi comprobare-
mos como, en el centro del tumor, hay un foliculo completa-
mente desarrollado, con un infundibulo repleto de ldminas de
queratina y del que emergen cordones de células epiteliales
inmaduras del epitelio del manto dispuestas radialmente,
anastomosados entre siy rodeados por una capsula de tejido
conectivo fibroso baséfilo, embebido en una sustancia
mucoide rica en &cido hialurénico®.

Los tricodiscomas pueden considerarse, como el anterior,
un hamartoma fibroso perifolicular®. También multiples, clini-
camente son indistinguibles de los fibrofoliculomas y junto a
ellos forman parte del sindrome de Birt-Hogg-Dubé. Se con-
sideran hamartomas del componente mesodérmico del disco
pilar, por lo que siempre se comprobaré en la periferia de la
neoformacion un foliculo piloso. La estructura de este tumor
es fundamentalmente epitelial y conectiva. La conectiva es
idéntica al anterior; es decir, tejido conectivo fibrilar, embebida
€en una sustancia rica en acido hialurénico, que contiene vasos
sanguineos con aspecto de capilares o porciones precapilares
normales, aunque a veces tienen una gruesa pared PAS posi-
tiva y estrecha luz. Los fibroblastos del estroma tumoral sue-
len ser normales cualitativa y cuantitativamente, si bien en
ocasiones pueden estar aumentados en ndmero. Junto a
ellos, hay células macrofégicas con grénulos de melanina que
se han interpretado como células de Schwann. A veces,
puede comprobarse también un grueso nervio mielinizado
en la base del estroma tumoral. El componente epitelial esta
constituido por lébulos de glandulas sebéceas maduras Las
investigaciones ultraestructurales demostraron que el epitelio
que recubre esta neoformacion contiene células de Merkel y
que hay ramificaciones de un grueso nervio mielinizado que
después de atravesar el disco pilar llega a dichas células. Kaza-
kov y cols." han observado tricodiscomas, o tumores tipo tri-
codiscoma, junto a mixomas, proliferaciones tipo tricofolicu-
loma y papulas fibrosas en un paciente con complejo de
Camey.

11.1.2. Epiteliomas benignos

— Tricoblastomas. Desde la monograffa de Ackerman
“Neoplasias con diferenciacion folicular” se utiliza el término
“tricoblastoma” para designar todas las neoplasias benignas
con diferenciacion hacia células germinativas foliculares y con
un estroma fibrocitico que reproduce la papila folicular'. El
clasico tricoepitelioma no es mas que una forma superficial
de tricoblastoma. Otras variantes de tricoblastoma que no
comentaremos son el tricoblastoma desmoplasico y el ada-
mantoide o linfadenoma cutdneo. La clasificacion histologica,
que hoy es seguida por los dermatopatdlogos divide los trico-
blastomas en cinco formas siendo las cuatro Gltimas diferen-
tes tipos de tricoepiteliomas: tricoblastomas nodulares, gran-
des y pequenos, tricoblastomas retiformes (Tricoepitelioma
solitario gigante), T. cribiformes (Tricoepitelioma convencio-

nal), T. racemiformes (Tricoepitelioma no convencional) y T.
columnares (Tricoepitelioma desmoplésico).

— Tricoepiteliomas: Hay tres formas clinicas: solitario, mul-
tiple y desmoplésico. Nos interesa el solitario que es el que
suele aparecer en ancianos ya que las formas mdultiples son
casi siempre familiares con herencia autondmica dominante y
surgen en la infancia o adolescencia aumentando de tamario
y nimero por brotes ininterrumpidos. Clinicamente se pre-
sentan en forma de mdultiples elevaciones microlenticulares,
blanquecinas o rosadas, telangiectésicas, consistentes y simé-
tricas, localizadas en surcos nasolabiales, nariz, labio superior
y/o frente, y menos en cuero cabelludo, cuello y tronco.

Cuando el tricoepitelioma se presenta en forma de ele-
mento solitario se comprueba una formacion globulosa,
firme, de color sonrosado y tamafio menor de 2 cm. que se
localiza en cara, cuero cabelludo, cuello, espalda, brazos y
muslos. Esta forma de gran tamafio, conocida como tricoepi-
telioma gigante solitario, llega a medir varios centimetros de
didmetro, y se considera una variante que aparece mas alla de
la década de los cuarenta y se localiza en extremidades infe-
riores o regién perianal.

Cuando las formas mdltiples aparecen en ancianos, méas
que elevaciones microlenticulares, blanquecinas o rosadas,
telangiectésicas, consistentes y simétricas, suelen compro-
barse formaciones globulosas, como las formas solitarias, que
se localizan en surcos meilolabiales (fig. 4), nariz, labio supe-
rior, parpados (fig. 5), cantos y frente y, con menor frecuencia,

Figura 5. Tricoepiteliomas mdiltiples en pérpados.
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en cuero cabelludo, cuello y tronco. Su transformacion en car-
cinoma de células basales es infrecuente y la mayoria de los
casos que se publicaron como tales se ha demostrado pos-
teriormente que eran sindromes del nevo basocelular. Con
frecuencia se ha descrito asociado a cilindromas™ (sindrome
de Brooke-Spiegler), siringomas, esteatocistomas multiples'
y carcinomas de células basales.

Se han descrito dos tipos clinicos de tricoepiteliomas:
“nodular” y “en placa”. El primero se caracteriza por la presen-
cia de un nédulo eritematoso, de 1,2 a 2,7 cm de didmetro,
que localiza casi siempre en la cara. La forma en placa tam-
bién se localiza en cara, aunque en la porcion central, y la
define la presencia de placas amarillas o eritematosas, ligera-
mente induradas, de 0,7 a 2,5 cm de didmetro y de lento cre-
cimiento®. También se ha descrito una forma gigante, de unos
8 cm de didmetro, esférico, firme y bien marginado localizado
en cuero cabelludo de un varon de 69 afios, con aspecto cli-
nico de quiste triquilemal proliferante que llevaba una evolu-
cién de mas de 20 afos™. La mayorfa de los tricoepiteliomas
ocurren en la quinta o sexta década de la vida. No es infre-
cuente que los grandes tricoblastoma nodulares sean pig-
mentados y se desarrollen de un hamartoma organoide o
nevo sebéceo de Jadassohn'™. Los tricoblastomas cribifor-
mes o tricoepiteliomas convencionales suelen presentarse
como parte del sindrome de Brooke-Spiegler, y los tricoblasto-
mas columnares o tricoepiteliomas desmoplasicos se presen-
tan como una forma papulosa anular®. En el "sindrome de
Rombo” se asocia a atrofoderma, milia, hipotricosis, carcino-
mas de células basales, vasodilatacién y cianosis de manos y
pies'®.

— Histolédgicamente se trata de una neoformacion
pseudocapsulada, bien circunscrita, no ulcerada, com-
puesta por lobulos tridimensionales y bandas de células
epiteliales basalioides en el seno de una matriz fibromi-
xoide y circunscribiendo a la tumoracion. Aunque el com-
ponente epitelial es variable, siempre es relevante la pre-
sencia de bandas epiteliales bicelulares interconectadas y
la formacién de “yemas” germinales (“cuerpos mesenqui-
males papilares”) que recuerdan a las "yemas” primarias
del germen piloso primitivo del peridermo embrionario y
que se diferencian hacia vaina epitelial interna e incluso
foliculos completos. El estroma, muy abundante, recuerda
la papila folicular y las vainas epiteliales estando com-
puesto por delicadas bandas de fibrillas de colageno y por
numerosos fibroblastos fusiformes. Cuando los elementos
estromales predominan sobre el componente epitelial, los
conocemos como “fibromas tricobldsticos”®. Cuando
estdn completamente desarrollados, se comprueba vaina
epitelial externa e incluso diferenciacién lobular sebécea.
Ademaés, no es infrecuente que los grandes tricoblastomas
nodulares sean pigmentados y se desarrollen de un
hamartoma organoide o nevo sebaceo de Jadassohn. Fre-
cuentemente se comprueban pequefios microquistes con
queratina de tipo epidérmico y maés rara vez grandes quis-
tes. La forma gigante descrita estaba formada por grandes
lobulos epiteliales y escaso componente estromal; es decir
un tricoblastoma en el concepto de Ackerman'. En cual-
quier caso, no es infrecuente que se presenten, en un
componente tumoral, més de un tipo de tricoblastoma*.
Los tricoblastomas adamantinoides se manifiestan en
forma de pequefios nddulos, excepto las formas linfoade-
nomatosas que suelen ser grandes. Y los llamados “race-
miformes” se caracterizan por ctimulos celulares que
recuerdan los racimos de uvas.

11.2. Diferenciacion sebacea

Como hemos sefialado en los tumores foliculares, comen-
taremos los tumores de la glandula sebacea mas frecuente-
mente observados y si desean mdas conocimientos les remiti-
mos al libro de Requena*.

11.2.1. Hiperplasias

— Lallamada enfermedad de Fordyce es una situacion
casi fisioldgica y frecuentisima en personas de edad avan-
zada, por lo que algunos autores prefieren llamarle condicidn
de Fordyce'® y nosotros preferimos llamarle Gldndulas de
Fordyce. Consiste en la presencia de numerosisimas glandu-
las sebaceas heterotopicas morfoldgicamente normales en la
semimucosa de los labios o de la boca.

— La hiperplasia sebdcea corresponde a pequenas eleva-
ciones amarillentas, algo globulosas y umbilicadas de topo-
grafia facial, como frente y mejillas, a partir de la edad media.
Se trata de uno o varios lébulos glandulares muy superficiales
que desembocan en un conducto comun.

11.2.2. Hamartomas orgdnicos

— Nevo sebdceo. También conocido como “nevo orga-
noide”, es un hamartoma orgénico con diferenciacién funda-
mentalmente sebacea, pero también puede presentar dife-
renciacion epidérmica, folicular e incluso apocrina. Es un
tumor complejo, habitualmente Gnico, circunscrito, bien deli-
mitado, localizado casi siempre en el cuero cabelludo, congé-
nito o muy precoz, infrecuente pero no raro, que no muestra
preferencia de sexo. Lo estudiamos en el anciano porque en
la tercera fase de su evolucion, antes conocida como del
adulto, puede desarrollar sobre el elemento congénito una
neoformacion, a veces maligna.

Recientemente se ha demostrado que hay mutaciones
patogénicas en HRAS y KRAS tanto en el nevo sebéceo
como en el sindrome de Schimmelpenning-Feuerstein-
Mims, y que la mutacion més comun en el nevo sebéceo es
¢.37G > C (p.Gly 12Arg) en HRAS. Las mutaciones de HRAS
y KRAS se han encontrado inicamente en los queratinocitos
de la lesion, confirmando que el nevo sebaceo es un mosai-
cismo RASopético. Por otro lado, ambas mutaciones condu-
cen a la activacion de los indicadores MAPK y PI3K-Akteiso y
a la proliferacién celular, los cuales se asocian con muchos
cénceres'™. Estos hechos explican la alta incidencia, de hasta
un 259%, aunque solo el 1% sean malignos, de tumores
secundarios desarrollados sobre el nevo sebaceo, y logica-
mente estos tumores secundarios los veremos més en los
ancianos.

Como acabamos de comentar, desde hace afios se admi-
ten tres etapas clinicas: 1) etapa de “placa alopécica”, que
comienza con la presencia de una placa alopécica alargada
lisa, amarillenta o rosada, desprovista de cabellos, de
dimensiones variables; previamente se la denominé “etapa
infantil” por suceder en los primeros afos; 2) “etapa de
placa verrugosa-papilomatosa, de consistencia eldstica o
firme, con profundos surcos y orificios glandulares dilatados,
de consistencia elastica o firme, a veces cubierta total o par-
cialmente por formaciones queratdsicas; antes conocida
como “etapa puberal”; 3) "etapa tumoral”, la previamente
llamada “etapa del adulto, que solo se comprueba en un
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tercio de los casos, en la que aparecen sobre el nevo otros
tipos de tumores en forma de elevaciones vegetante irregu-
lares (fig. 6a, b)?. Suelen ser tumores anexiales benignos,
generalmente derivados del germen epitelial primario,
como el siringocistoadenoma papilifero, adenoma sebaceo,
tricoblastomas, tricolemomas, e hidradenoma de células
claras?', o tumores malignos como el carcinoma sebaceo® e
incluso una mezcla de tumores malignos y benignos
estando presente en mayoria de ocasiones el carcinoma
sebdceo”?*. En ocasiones se asocia a otros tumores que no
tienen nada que ver con el germen epitelial primario como
nevos melanociticos, queratosis seborreicas, leiomiomas
pilosos y los nevos lipomatosos?*. Y también tumores malig-
nos, aunque son menos frecuentes, como el carcinoma
basocelular, carcinoma espinocelular, melanomas y porocar-
cinomas?, incluso coincidiendo varios de ellos. Incluso se
ha demostrado un incremento de las células de Merkel en
los nevos sebéceos que forman estructuras foliculares y tri-
coblastomas*.

Las formas lineales, que pueden ser marcadoras del
“sindrome del nevo epidérmico de Solomon, Fretzin y
Dewald™ o del "sindrome del nevo sebdceo lineal" que
puede asociarse a malformaciones dseas, oculares, visce-
rales y neuroldgicas, no nos interesan en este capitulo. Y lo
mismo las formas que combinan nevos epidérmicos linea-
les (nevus unius lateris) con nevos sebédceos y otras ano-
malfas, especialmente esqueléticas dando lugar a multi-
ples fracturas. El hecho de que cada dia se publican
asociaciones a casos familiares habla a favor de una heren-
cia paradominante®.

Dermatopatologicamente en la “etapa infantil” o de
“placa alopécica” se comprueban foliculos pilosos rudimen-
tarios desprovistos de pelo. En la “etapa puberal” o de “placa
papilomatosa” hay numerosas glandulas sebéceas, con
variables grados de diferenciacion. Y en la “etapa tumoral”
se comprueban otros hamartomas de anejos, destacando

Figura 6. Nevo sebdceo de Jadas-
sohn. Forma tumoral.

entre los benignos el siringocistoadenoma papilifero y cisto-
adenoma apocrino, y entre los malignos el carcinoma de
células basales.

11.2.3. Hamartomas organoides

— Adenoma sebdceo. Relativamente frecuente en la cara
de ancianos, suele presentarse como una proliferacién pirifor-
me, comprobandose en su interior gran cantidad de l6bulos
sebéceos incompletamente diferenciados, donde se combi-
nan células matriciales, transicionales y maduras. Como en el
nevo sebaceo, hay expresidn de receptores androgénicos,
hecho que no sucede en los tumores foliculares ni en los
sebaceos malignos?. Se pueden encontrar asociados a carci-
nomas viscerales de baja malignidad, constituyendo el sin-
drome de Muir-Torre. Sdnchez-Yus y cols.?’” introdujeron el tér-
mino “sebomatricoma’, no aceptado por todos, para incluir
un espectro de tumores que incluyen desde el adenoma
sebaceo al sebaceoma

— Sindrome de Muir-Torre. Proceso autosémico domi-
nante caracterizado por la asociacion de ciertos tipos de neo-
plasias sebéceas cutdneas, con o sin queratoacantomas, y
uno o varios carcinomas viscerales de bajo grado en ausencia
de factores predisponentes®. Los tumores sebaceos que se
consideran son el adenoma sebdaceo, que es el principal mar-
cador del sindrome sobre todo cuando son muiltiples, el carci-
noma de células basales con diferenciacidn sebécea y el carci-
noma sebdaceo ocular o extraocular. No formarfan parte del
sindrome la hiperplasia sebéacea ni el nevo sebéaceo de Jadas-
sohn. La manifestacién interna més frecuente son las neopla-
sias gastrointestinales, seguidas por las de vejiga, pelvis renal,
endometrio, mama y neoplasias hematologicas. El sindrome
esta ocasionado por un defecto en los genes de reparacion
del ADN. Las dos proteinas mds frecuentemente afectadas
son hMLHT y hMSH2.
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Figura 7. Cistadenoma apocrino.

11.3. Diferenciacion apocrina
11.3.1. Hamartomas organoides o adenomas

En el anciano pueden verse con frecuencia cistadenomas
apocrinos, hidradenomas papiliferos, hidradenomas apocri-
nos, siringocitoadenomas papiliferos y adenoma ductal apo-
crino. Los veremos de forma somera.

— Cistadenoma apocrino (Hidrocistoma apocrino). Locali-
zado de preferencia en cara, cuero cabelludo, pabellones auri-
culares o genitales, es un tumor poco voluminoso, casi siem-
pre Unico, de aspecto “quistico”, hemisférico o multilobulado,
blando o eldstico, transltcido y en ocasiones azulado o
negruzco siendo este color el que le proporciona valor diag-
nostico (fig. 7). Estd compuesto por una o varias cavidades
intradérmicas tapizadas por epitelio secretor apocrino con
numerosas invaginaciones parietales digitiformes con eje
conjuntivo central®. En el glande del pene ha podido confun-
dirse con los quistes disréficos mediales, recubiertos, por el
contrario, por un epitelio columnar seudoestratificado, sin
secrecion por decapitacién ni células mioepiteliales.

— Hidradenoma papilifero. Pequefio tumor casi exclusivo
del sexo femenino por su topograffa vulvar preferente. Se
caracteriza por presentar clinicamente discretas modificacio-
nes menstruales y plantea dificultades de diagndstico diferen-
cial con otras neoplasias vulvares. Es una formacion quistica
llena de finas vy largas vellosidades sinuosas y entrecruzadas
con tapiz apocrino secretor.

— Hidradenoma apocrino. Tumor menor de 2-3 cm, que a
veces eleva la epidermis o la ulcera. Suele ser de consistencia
firme, aunque puede existir fluctuacion si hay importante
componente quistico, y es asintomatico. Puede localizar en
cualquier &rea de la superficie corporal. Al microscopio mues-
tra dos patrones, solido o sélido-quistico. En la periferia de los
nodulos se observan pequefios cimulos de células neoplasi-
casy estructuras tubulares tapizadas por dos hileras de células
epiteliales siendo posible comprobar areas con signos de
secrecion por decapitacion®.

— Siringocistoadenona papilifero. Es una neoformacion
infrecuente, pero no excepcional, que suele localizar en la
region frontotemporal o en otras zonas de cuero cabelludo y
cara. Es congénito o se desarrolla sobre nevo epidérmico y/o
sebéceo. Suele ser lineal o globuloso y hasta pediculado, pero
lo que casi siempre se observa en la ciipula es un crater central
vegetante y costroso con elevaciones microlenticulares al-

rededor. A veces segrega escaso liquido blancoamarillento. La
evolucion es indefinida y el crecimiento lento. En cortes histolé-
gicos bien orientados se observa una invaginacion epitelial
intradérmica hiperacantdsica con tapdn costroso o ciimulos de
queratina que ocluyen una amplia cavidad quistica con prolife-
racion parietal intraluminal “en dedo de guante”. El epitelio que
tapiza la cavidad y las prolongaciones digitiformes presenta dos
estratos celulares: uno interno, de pequefios elementos cuboi-
des, y otro externo cilindrico, con gran nticleo ovalado y amplio
citoplasma eosindfilo, con secrecion por pinzamiento del sector
apical. Alrededor, en el tejido conjuntivo, hay infiltracion plasmo-
citaria subepitelial que es otra de las claves diagnosticas.

— Adenoma tubular apocrino. No suele tener datos
macroscopicos ni topografia caracteristica por lo que su diag-
nostico es muy dificil y se hard siempre mediante el estudio
microscopico. Estd constituido por numerosos tibulos bies-
tratificados con capa interna cuboide y periluminal cilindrica,
columnary secretora por decapitacion®'.

11.3.2. Epiteliomas benignos

— Gilindromas. De los tumores apocrinos es el mas propio
del anciano, al menos cuando son evidentes. Generalmente
multiples y heredofamiliares, son tumores globulosos, hemis-
féricos, lisos, telangiectasicos, consistentes, de tamafio muy
variable, que se inician hacia la pubertad o en la vida adulta.
Crecen lentamente y se multiplican hasta cubrir todo el cuero
cabelludo y &reas vecinas (“tumores en turbante”) e incluso
la cara. Con frecuencia se asocian tricoepiteliomas multiples.
A veces brotan en tronco y extremidades. En los casos familia-
res, conocidos como “cilindromatosis autosémica domi-
nante” o sindrome de Brooke-Spiegler (OMIM 605041) de
herencia autosdmica dominante, los cilindromas son multi-
ples y pueden asociarse a otros tumores (tricoepiteliomas,
espiroadenomas) Se han descrito casos excepcionales de
malignizacion y metastasis. Al microscopio se comprueba que
toda la dermis se encuentra ocupada por lébulos epiteliales
compactos e irregulares, rodeados por un fino “anillo” hialino,
y separados entre si por delgadas bandas de coldgeno. Las
células periféricas se disponen “en empalizada” y tienen un
nucleo normo/hipercromatico bien definido. Las internas, con
nucleo poco tefido, yacen desordenadamente. Entre los den-
sos cimulos epiteliales se comprueban estructuras tubulares
de aspecto ductal o con secrecion apocrina activa. Plantean
serias dificultades terapéuticas pues recidivan con facilidad.
Hay que realizar amplias extirpaciones quirdrgicas reconstru-
yendo mediante injertos dermoepidérmicos.

Dermatopatoldgicamente, es una neoplasia no encapsulada
constituida por lébulos epiteliales compactos e irregulares,
rodeados por una membrana basal eosindfila muy caracteris-
tica, que se disponen con un patrén en mosaico. En el interior
de los lobulos se observan depositos nodulares hialinos y dos
tipos de células: las periféricas se disponen “en empalizada’,
son de pequerfio tamario, contienen escaso citoplasma y tienen
un nucleo normo/hipercromético; las internas son de mayor
tamano, més claras y con ntcleos vesiculares. Entre los densos
ciimulos epiteliales hay estructuras tubulares de aspecto ductal
0 CON secrecion apocrina activa. Las técnicas inmunohistoqui-
micas realizadas en 13 casos han permitido a Tellechea y cols.®
asegurar, que, aunque los cilindromas puedan tener diferencia-
cion ductal, la mayoria de ellos procede del glomérulo secretor
apocrino®. Las células expresan diferentes queratinas, concreta-
mente los tipos 6, 7y 19.
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11.4. Diferenciacion ecrina

11.4.1. Hamartomas organoides o adenomas

— Hidrocistoma ecrino. Esta constituido por una o varias
pequefias tumoraciones blanquecinas o translucidas, a veces
con tonalidad azulada, que aumentan con el calor y durante
las épocas célidas, y pueden reducirse al disminuir la tempe-
ratura, localizadas casi siempre en la cara de personas adultas.
Se deben a dilataciones quisticas intradérmicas tapizadas casi
siempre por dos estratos celulares cuboides sin invaginacio-
nes intraluminares. En contigliidad se aprecian conductos
excretores morfoldgicamente normales, a veces conectados
con la cavidad, pero no con la epidermis suprayacente'>.

— Siringomas (hidradenomas). Son auténticas forma-
ciones adenomatosas con diferenciacion hacia el sector intra-
dérmico de los tubulos excretores ecrinos. Son mas frecuen-
tes en las mujeres a partir de la pubertad, y estan constituidos
por pequefias elevaciones amarillentas, rosadas o del color de
la piel vecina, que surgen progresivamente en los parpados
(hidradenomas palpebrales) (fig. 8), mejillas, axilas, abdo-
men y vulva; o, por brotes eruptivos con desigual intensidad y
cantidad, en la superficie anterior del térax (hidradenomas
eruptivos)®. A veces toman distribucion lineal, zoniforme, o
se generalizan. Su cuadro dermatopatologico demuestra
tubulillos intradérmicos con dos estratos celulares planos. Del
periférico emergen finos cordones epiteliales “en cola de re-
nacuajo”, y el interior con frecuencia aparece vacuolado. Hay
cierta fibrosis en el estroma. Pueden beneficiarse de electro-
desecaciones superficiales o crioterapia con nitrogeno liquido,
pero el tratamiento es engorroso ante la multiplicidad de ele-
mentos. Se han descrito algunas mejorias con la administra-
cién de isotretinoina. En la actualidad se considera que el
mejor tratamiento es con ldser de CO, ultrapulsado.

11.4.2. Epiteliomas benignos

Tanto el poroma ecrino como el hidradenoma de células
claras y el espiradenoma ecrino pueden verse en ancianos
aunqgue no sea lo habitual.

— Poroma ecrino. Predomina en las plantas de los pies, bor-
des plantares y borde de las manos, y es siempre un diagndstico
que hay que tener en la mente cuando se observe un tumor en
esta localizacion, especialmente porque habré que hacer el diag-
nostico diferencial con los melanomas amelandticos, aunque
hay casos de poromas malignos®. Se desarrolla en la edad
media como un tumor solitario, sesil o pediculado, firme, asin-
tomético, y pronto erosionado por el roce pudiendo sangrar. Hay
formas multiples palmoplantares con elementos lenticulares
(poromatosis ecrina) lineales o en placas (nevo acrosiringial). Al
microscopio se comprueba que es un tumor con diferenciacidon
al poro intraepidérmico ecrino, constituido por pequenias células
cuboides uniformes, ricas en glucdgeno, con puentes de union y
nucleo redondo hiperbasdfilo. Forman anchos cordones inter-
anastomosados en el seno de la dermis que, procedentes de la
epidermis, se delimitan bien en los bordes. En el interior de las
masas neoformadas hay estrechas luces ductales o quisticas con
cuticula eosindfila diastasa resistente. En el nevo acrosiringial la
proliferacion es en finos cordones sélidos o tubulares, retifor-
mes, con gran fibrosis alrededor (siringofibroadenoma eccrino).
El hidroacantoma simple y el tumor ductal intradérmico son
poromas ecrinos de topografia exclusiva intraepitelial o en el
interior del corion, respectivamente®.

Figura 8. Hidradenomas palpebrales o siringomas.

— Hidradenoma de células claras (hidradenoma nodu-
lar)®. Tumor intradérmico, casi siempre Unico y poco volumi-
noso, cubierto por piel aparentemente normal y sin datos
macroscopicos caracteristicos. Al microscopio se comprueba
gue es una tumoracion circunscrita y encapsulada, constituida
por varios lébulos epiteliales en el interior de la dermis y/o
hipodermis que poseen abundantes luces glandulares ramifi-
cadas y cavidades quisticas irregulares con cuticula y material
eosindfilo homogéneo en su interior. Ambas estructuras estan
limitadas por células cuboides o columnares secretoras que a
veces se disponen desordenadamente y en ciimulos.

— Espiradenoma ecrino. Més frecuente en adultos, es un
tumor engastado, hemisférico o globuloso que duele espon-
tdneamente y a la presién. Es precisamente el dolor el que le
confiere valor diagndstico ya que, aunque hay unos 10 tumo-
res dolorosos cutdneos, son cuatro los que se ven habitual-
mente que son, ademés de éste, los neuromas, angioleiomio-
mas o leiomiomas en general y los tumores glémicos,
generalmente subungueales®. Al microscopio se comprueba
que hay uno o varios lébulos epiteliales intradérmicos, hiper-
basafilos, sin conexion aparente con la epidermis, formados
por densas e irregulares trabéculas solidas o tubuliformes con
dos tipos de células: periféricas con ntcleo hipercromético, y
centrales o periductales con gran nticleo pélido. Las luces se
hallan revestidas por cuticula aciddfila diastasa resistente. El
estroma peritumoral aparece edematoso o hialinizado, con
gran vasodilatacién y fibrillas nerviosas.

IIl. TUMORES BENIGNOS DE DERMIS
E HIPODERMIS

Los tumores benignos de la dermis e hipodermis, muy
numerosos debido a la profusion de estructuras que los origi-
nan, poseen desigual importancia clinica. Seguiremos, lo
mismo que para las neoplasias epiteliales benignas, una clasi-
ficacion histogénica y solo aludiremos a aquellos tumores que
con mayor frecuencia se observan en los ancianos.

I1L.1. Tumores fibrohistiocitarios
Solo nos interesan los fibromas blandos, especialmente los

marcadores de diabetes. No suelen verse en el anciano los
fibroma duros, y mucho menos la fibromatosis digital infantil,
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Figura 9. Fibromas blandos en cuello, marcadores de diabetes.

la fibromatosis hialina juvenil, el xantogranuloma digital ni los
queloides.

— Fibromas blandos (Fibromas péndulos, molluscum
pendulum, acrocordones). Frecuentisimos, son varios tumor-
citos pediculados, blandos, arrugados, filiformes o piriformes
que brotan progresiva y lentamente en cuello y axilas funda-
mentalmente en la edad adulta, o de modo brusco, eruptivo y
por decenas durante el embarazo (“molluscum fibrosum gra-
vidarum) y como marcadores de diabetes (fig. 9). Forman
parte, asimismo, de la esclerosis tuberosa (enfermedad de
Pringle-Bourneville o EPILOIA). Menos veces se trata de uno o
escasos elementos prominentes de mayor volumen, pa-
pilomatosos, plisados y con estrecho pediculo (“molluscum
pendulum”) que, al retorcerse espontdneamente o por mani-
pulaciones del propio individuo, puede motivar la necrosis
parcial o total”. Es habitual encontrarlos en la enfermedad de
von Recklighausen, donde la palpacién demuestra neuromas
plexiformes en su interior®*. Entonces son verdaderos neuro-
fibromas. Al microscopio se comprueba un tallo conjuntivo
laxo, edematoso, con eje vascular central, recubierto por epi-
dermis plisada sin alteraciones morfoldgicas ostensibles,
salvo cuando ocurre estrangulamiento del pediculo.

11.2. Tumores musculares

— Leiomiomas. Son hamartomas orgéanicos. Si proceden
de las fibras musculares lisas de los musculos erectores de los
pelos, del musculo “cutis diagonalis”, del dartos o de las fibras
musculares de la vulva y areola mamaria son los dermatoleio-
miomas solitarios o multiples, a veces heredofamiliares con
caracter autosémico dominante. Cuando se originan en la

R

Figura 10. Dermatoleiomiomas eruptivos multiples en region tordcica de
anciana.

tunica muscular de los vasos se llaman angioleiomiomas. El
dermatoleiomioma solitario es un tumor cupuliforme, hemis-
férico o "en pastilla’, de 1-2 centimetros de didmetro, habitual-
mente rosado o rojovioldceo y sensible o francamente doloroso
a los cambios de temperatura o a la presion. En genitales se
conoce como “leiomioma genital solitario” y se caracteriza por
ser mas profundo y porque duele menos®. Los dermatoleio-
miomas multiples brotan en cualquier momento de la vida, a
veces de forma eruptiva, con tamafio variable entre milimetros
y pocos centimetros y confluyen formando anchas bandas zoni-
formes® o extensas placas de contornos irregulares y mal
definido (fig. 10). También duelen, a veces muchisimo, y los
paroxismos dolorosos se acompafian de nauseas, vomitos,
hipotension y palidez. Ocasionalmente, sobre todo cuando son
muy numerosos (“leiomiomatosis mdltiple”) pueden coexis-
tir en otras zonas, como Utero y formar parte del sindrome de
Reed (Leiomiomatosis cutis et uteri-OMIM-150800).

Excepcionalmente se presenta como una forma gigante
zoniforme, siempre acompanada de dolor intenso. Los angio-
leiomiomas, casi siempre Unicos, predominan en mujeres
adultas a nivel de tercio inferior de las extremidades inferiores.
Su caracteristica fundamental es el dolor que producen
espontdneamente o a la presion, por lo que recibieron el
nombre de “tubérculo doloroso leiomiomatoso”. Son més
profundos y con frecuencia subcutadneos que el resto de los
leiomiomas, por lo que a veces solo se perciben tras cuida-
dosa palpacién y como consecuencia del dolor que produce
presionarlos*#. Pocas veces modifican el color de la piel que
los cubre o son algo azulados.

Al microscopio, todos los dermatoleiomiomas se caracteri-
zan por gruesos haces musculares entrecruzados con escasa
ondulaciones en plena dermis y, en su caso, alrededor de uno
o varios foliculos pilosebécesos, dejando una banda de tejido
conjuntivo indemne que los separa de la epidermis. Muchas
veces es necesario recurrir a tinciones especiales, como tricrd-
mico C de Masson, para distinguirlo de algunos fibromas poco
celulares. Los angioleiomiomas son redondeados, ovales o
polilobulados, pero siempre con limites bien definidos, niti-
dos, e interesan dermis y/o hipodermis. Los fasciculos mus-
culares se disponen alrededor de luces vasculares lineales o
estrelladas de amplitud diversa. Las células proliferantes pue-
den ser muy numerosas y redondeadas (angioleiomioma
epitelioide)*. El Unico tratamiento posible de estos tumores
es su extirpacion quirlrgica.
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1IL.3. Tumores neurales

Como en los otros tipos de tumores que hemos revisado
hasta el momento, hay muchos hamartomas, hiperplasias y
malformaciones e incluso tumores neurales que no veremos.
Sélo comentaremos los neuromas, neurofibromas, schwan-
nomas, tumor de células granulares y neurotecoma®.

111.3.1. Neuromas

No esté claro si son hiperplasias o neoplasias benignas de
los nervios periféricos. Hay tres formas, los traumaticos o de
amputacién, circunscritos solitarios, y mucosos multiples. Los
traumdticos se producen cuando un nervio periférico resulta
dafiado o seccionado sin poderse restablecer. La lesion apa-
rece como elemento nodular doloroso, de consistencia firma
y color eritematoso, que localiza en mano u en otras zonas de
traumatismos constantes. El circunscrito solitario suele pre-
sentarse como una pequefia papula hemisférica de superficie
lisa, consistencia firma y color piel normal que suele aparecer
en la cara de personas de edad adulta. Y los neuromas muco-
sos multiples aparecen en el borde libre de los labios, mucosa
bucal, lengua, encfas, paladar, mucosas laringea y conjuntival
y borde libre de los parpados, y puede ser la primera manifes-
tacion del “sindrome de las neoplasias endocrinas mdltiples
tipo IIb" (MEN 1Ib) o sindrome de Wagenmann-Froboese®.

111.3.2. Neuromas

Son los tumores de estirpe neural mas frecuentes, casi
siempre relacionados con la enfermedad de von Reckling-
hausen o neurofibromatosis®. El aspecto de los neurofibro-
mas superficiales no difiere, esencialmente, de los fibromas
blandos descritos antes. Aparecen en la infancia o adolescen-
cia en nimero variable sobre todo en el tronco, con cierta pre-
dileccion por la areola mamaria en las mujeres. En el anciano
suelen ser muy evidentes, alternando con gran cantidad de
manchas café con leche (fig. 11). En ocasiones se comprue-
ban formando extensas placas elevadas cubiertas por piel
arrugada de color normal o algo hipopigmentadas, donde la
palpacién revela cordones duros y nudosos: el neurofibroma
plexiforme que, en ocasiones, puede alcanzar dimensiones
enormes resultando verdaderamente monstruoso (tumor
real)*. Hay la posibilidad, aunque remota, de malignizacién.
Al microscopio se comprueba que estan constituidos por una
proliferacion compleja de células de Schwann, endoneuro,
perineuro y a veces algunos axones que, con limites impreci-
sos ocupa la dermis parcialmente o en su totalidad, e incluso
la hipodermis. Se caracterizan por ctimulos fibrocelulares on-
dulados, delicadamente eosindfilos, laxos, donde se aprecian
nucleos ovales con llamativo monomorfismo, a veces en
paralelo®-8,

111.3.3. Schwannoma

Poco frecuente en piel, pero algo més en las mujeres entre
la segunda y quinta décadas, es casi siempre Unico, tuberono-
dular, de consistencia firme, rosado o amarillento, de uno o
varios centimetros de didmetro, a veces doloroso y dispuesto
en el trayecto de los nervios craneales o espinales. Predomina
en el actstico, pero también afecta lengua, tracto gas-

Figura 11. Gran cantidad de neurofibromas, alternando con neuromas y
manchas café con leche, en sindrome de Recklinghausen.

trointestinal y mediastino posterior. Otros nervios frecuente-
mente afectados son las raices de los nervios peroneo y cubi-
tal. Hay dos formas: a) schwannomas agminados que corres-
ponde siempre a schwannomas intradérmicos que se
presentan en forma de multiples papulas de consistencia
firme que tienden a coalescer formando placas de distribu-
cién segmentaria. b) schwannomatosis mdltiple en el que
junto a los schwannomas intradérmicos hay otros en SNC
especialmente en el nervio acustico, con déficit neurologico,
destacando hipoacusia, actfenos y atrofia muscular neuro-
gena. Las formas multiples participan en la enfermedad de
Recklinghausen®*#7. Su cuadro dermatopatologico es el de
una formacién intradérmica o subcutanea, circunscrita y habi-
tualmente encapsulada a lo largo de un nervio periférico,
constituida por células fusiformes de amplio ntcleo oval
(células A) que se disponen en paralelo y forman circulos
concéntricos alternando con masas de coldgeno homogéneo
anucleado: los nodulos de Verocay, muy caracteristicos. Se
entremezclan algunos otros elementos provistos de nucleo
con tamafio variable (células B). Con frecuencia hay edema'y
diferenciacién mixoide, hemorragias o necrosis.

111.3.4. Tumor de Abrikossoff (mioblastoma
de células granulares)

Habitualmente solitario y de pequefio tamafio pues no
suele ser mayor de 1-2 cm, en 10% de casos surgen varios o
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muchos elementos, sin predominio de sexo ni edad. Carece
de rasgos clinicos propios y se desarrolla lentamente en piel,
mucosas dermopapilares e incluso visceras, pudiendo ulce-
rarse; no obstante, la lengua es localizacion preferente. Su
aspecto microscopico es del todo caracteristico: fasciculos
compactos o ctimulos de células redondas o poligonales con
nucleo pequerio central y amplio citoplasma pélido lleno de
granulaciones eosindfilas, PAS positivas y sudandfilas. Un dato
importante es la frecuente hiperplasia, a menudo seudocarci-
nomatosa, del epitelio suprayacente, que puede ser motivo
de errores graves al estudiar biopsias parciales, sobre todo en
mucosas®.

1.3.5. Neurotecoma (mixoma de la vaina nerviosa)

Existen dos variantes, la mixoide y la celular, con formas
mixtas o intermedias. La formas mixoide sucede en cualquier
sexo y edad, con pico de incidencia a los 40 afios, y se mani-
fiesta por un elemento solitario que localiza en extremidades,
especialmente en dedos de las manos y en region infrapate-
lar. La forma celular es més frecuente en nifias y mujeres jove-
nes y se manifiesta por nddulo eritematoso que tiene prefe-
rencia por asentar en mejillas. Al microscopio se caracterizan
por presentar patron multilobular cuya citologia en el mixoide
son células fusiformes o estrelladas desordenadas en patron
arremolinado en un estroma mixoide, mientras que en el
celular es de pequefias células muy compactas, de ntcleo
redondeado, en un estroma maés fibroso.

111.4. Tumores adipocitarios

Soélo nos interesan los lipomas bien constituidos y las lipo-
matosis, puesto que se observan en el anciano. Los nevos
lipomatosos se comprueban en la infancia.

— Lipoma. Tumor hipodérmico circunscrito sesil o pedicu-
lado, a veces de gran volumen, blando o pseudofluctuante,
compresible e indoloro, en cualquier localizacion. Muy fre-
cuente, sobre todo en nuca, frente y region escapular en adul-
tos o ancianos (lipoma fusocelular, pleomérfico e hiber-
noma)® resulta excepcional al nacer o durante la primera
infancia: lipoblastoma benigno que en el cuello puede causar
asfixia al crecer de forma expansiva.

Hay formas multiples, con frecuencia heredofamiliares
autosémico dominantes, con tendencia a la simetria (fig. 12)
que evolucionan por brotes o progresivamente y suponen
serias dificultades terapéuticas. Destacan la neurolipomatosis
dolorosa de Dercum y la adenolipomatosis de Madelung,
también conocida como “lipomatosis simétrica mdltiple” por-
que las multiples masas lipomatosas localizadas en tronco,
cuello y nuca causan deformidades importantes deformando
el aspecto fisico del individuo®'. Microscdpicamente los lipo-
mas estan constituidos por adipocitos semejantes a los hipo-
dérmicos normales formando grandes masas casi siempre
limitadas por fina capsula. Hay formas mixtas e nevo sebéaceo
y nevo lipomatos*.

IV. TUMORES VASCULARES

Dentro de las proliferaciones vasculares cuténeas benignas
cuténeas hay que considerar los hamartomas, las malforma-

Figura 12. Lipomatosis simétrica en extremidades.

ciones, las dilataciones de vasos preexistentes, las hiperpla-
sias y los auténticos tumores benignos con diferenciacion
endotelial, hacia células glémicas, hacia pericitos o mixoide®.
Es imposible comentar todas ellas en tan corto espacio por lo
que s6lo mencionaremos algunas, concretamente aquellas
que aparecen en el anciano. No hay que olvidar tampoco que
los hemangiomas no van a desaparecer con el paso del
tiempo y que, en muchas ocasiones, es en la edad adulta
cuando se plantea el tratamiento quirtrgico que, antes de los
laser, era complicado™.

La angiomatosis encefalo-trigeminal (Sindrome de
Sturge- Weber-Krabbe) se caracteriza por la triada inexcusa-
ble de nevo flameo o hemangioma cuténeo, angiomatosis
leptomeningea homolateral y participacién ocular. La malfor-
macion vascular plana o papilomatosa suele afectar el territo-
rio cutaneomucoso de las ramas oftélmica y/o maxilar del
nervio trigémino motivando con frecuencia evidente asime-
tria. Todas estas modificaciones se observan en los anciano,
aunque los nevos adoptan un color en “mancha de vino
tinto” (fig. 13). Hay observaciones bilaterales y con macroce-
falia. Es habitual que sobre el angioma broten mdiltiples ele-
mentos sobreelevados que corresponden a dilataciones
ectasicas de los vasos maduros de la dermis papilar. La parti-
cipacion leptomeningea homolateral suele producir, ya en la
primera o segunda infancia, manifestaciones neuroldgicas
que ocasionalmente pueden faltar. En el 80-90% de casos
hay epilepsia de comienzo muy precoz con crisis de “gran
mal” o “jacksonianas”. La mayoria de pacientes tienen retraso
mental de variable magnitud y la tercera parte hemiplejias
contralaterales. La afectacién ocular corresponde a angiomas
de la coroides, buftalmia y glaucoma con riesgo de disminu-
cién visual progresiva y atrofia dptica si no se diagnostica y
trata pronto. Cuando hay lesiones en la corteza occipital se
manifiesta por hemianopsia homolateral. El diagndstico no
suele plantear dificultades. Las exploraciones radiolégicas
craneales demuestran calcificaciones corticales sinuosas
multiples, hiperplasia maxilar. La electroencefalografia
demuestra supresion de la actividad cortical en el rea afec-
tada. Y la tomografia axial computarizada permite apreciar la
topografia exacta de la angiomatosis leptomeningea de la
que, en gran medida y con los trastornos oculares, depende
el pronostico y las posibilidades terapéuticas.

Tumores cuténeos benignos en el anciano
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Figura 13. Hemangioma en mancha de vino de Oporto. Sindrome de
Struge-Weber.

Los hallazgos histolégicos del nevo flameo, tanto como
manifestacion aislada como asociado a otras malformaciones,
constituyen la presencia de capilares y vénulas de pared fina,
con luz dilatada, situados principalmente en la dermis reticular
superficial. Cuando se desarrollan nédulos angiomatosos en
la superficie de un nevo flameo se comprueban agregados de
vasos de pared fina y luz de tamario variable, o verdaderos
granulomas pidgenos desarrollados sobre una mancha en
vino de Oporto.

Las manchas en vino de Oporto necesitan tratamiento
siendo el laser de colorante pulsado el més eficaz.

— Angioqueratomas. Son formaciones angiectésicas en
dermis superficial sin proliferacion celular angioblastica, a
menudo rodeadas parcialmente por las elongaciones malpig-
hianas interpapilares. Congénitos o adquiridos se caracterizan
por el color rojo a violaceo o azul oscuro y superficie hiperque-
ratdsica. Hay varios tipos clinicoevolutivos de los que solo
mencionaremos los que pueden aparecer en el anciano por
lo que no mencionaremos los Fabry 1y 1155%.

a) Angioqueratoma negro solitario. Tumoracion habitual-
mente Unica que surge en cualquier momento de la vida en
relacion con radiaciones ionizantes o traumatismos previos
explicdndose el predominio en extremidades y zonas descu-
biertas. De algunos milimetros o centimetros de didmetro y
hemisférico o lobulado, surge de repente rodeado por un
halo eritematoso y permanece estable o aumenta de tamafio
lentamente o por brotes inflamatorios eventualmente con-
secutivos a fendmenos de trombosis™.

b) Angioqueratomas de Mibelli (angioqueratomas digita-
les acroasficticos). Con datos a favor de trasmision autosémi-

Figura 14. Angioqueratomas de escroto.

co dominante con expresividad muy diversa, afecta sobre
todo jovencitas con sabafiones y acrocianosis sugiriendo
cierta influencia del frio. Son diminutas elevaciones rojo
oscuro de superficie rasposa que se desarrollan en el dorso
de los dedos, rodillas, codos y pabellones auriculares desde la
infancia o adolescencia.

¢) Angioqueratomas escrotales y vulvares (Fordyce) (fig. 14).
De aspecto idéntico a los precedentes brotan en personas
adultas y se atribuyen o relacionan con cierta hipertension
venosa local. Cada vez mas numerosos y aumentando lenta y
progresivamente de tamario pueden extenderse a las zonas
contiguas del pene, abdomen y muslos.

— Neoplasias benignas. Las hay con diferenciacion endo-
telial hacia capilares y vénulas, venas vy arterias y linfaticos®;
solo nos interesan los que se diferencian hacia capilares y
vénulas, especialmente los angiomas seniles. También hay
diferenciacién hacia células glomicas, de los que veremos los
tumores glémicos, y hacia pericitos donde comentaremos
muy brevemente los hemangiopericitomas

— Hemangioma senil (punto rubi). Los puntos rubi apare-
cen en la piel en forma de perlas sanguineas o “angiomas
cereza", habitualmente mdltiples y progresivos. Suergen en
casi todos los adultos, y especialmente en ancianos, a nivel
del tronco, en forma de pequefias elevaciones puntiformes o
lenticulares a menudo pediculadas, rojo vivo o violdceas. Son
hemangiomas capilares genuinos. En las mucosas se desarro-
llan de preferencia cerca de las comisuras en el labio inferior, y
son auténticas ectasias o lagos venosos redondeados u ova-
les, azulados y depresibles cuya importancia es exclusiva-
mente cosmética. Si por este motivo desean quitarse se efec-
tuard electrocoagulacién o aplicacion de laser.

— Tumor glémico. Hamartoma organoide del mesén-
quima vascular primitivo, congénito o desarrollado desde la
primera infancia, “caricatura aumentada del glomus normal”.
Es posible distinguir una forma solitaria y otra mdltiple. El
tumor glémico solitario es intradérmico o subcutaneo, cir-
cunscrito hemisférico, liso, blando o eléstico de color rosado a
violaceo a veces de volumen considerable alcanzando varios
centimetros de diametro, doloroso espontaneamente, a la
presion y con los cambios bruscos de temperatura. Localiza
preferentemente en las extremidades, sobre todo debajo de
la placa ungueal que puede deformar y donde produce dolo-
res punzantes intolerables. Los tumores glémicos mdltiples
son excepcionales y se hallan agrupados en placas o disemi-

© 2014 Monografias de Dermatologia
Solicitud de reimpresiones y permisos: www.aulamedica.es

Francisco M. Camacho Martinez, Juan José Rios Martin
Teresa Ojeda Vila, Ana Mérquez Garcia



nados e indoloros, pero eventualmente pueden causar do-
lores paroxisticos. Ya sefialamos que en ocasiones forman
parte del sindrome de Kasabach-Merritt. Al microscopio, el
solitario se encuentra rodeado por una cépsula conjuntiva
densa y esté constituido por numerosas luces vasculares tapi-
zadas por un endotelio plano. Alrededor se aprecian varias
capas de células glémicas, provistas de escaso citoplasma
eosindfilo y voluminoso nticleo ovalado, cuboide o poliédrico.
Hay algunas éreas donde se disponen formando cumulos
desordenados sin luces vasculares. El estroma aparece ede-
matoso, laxo, y mediante tinciones especiales (método de
Bodian) pueden objetivarse fibrillas nerviosas. Los muiltiples
carecen de cépsula, las luces vasculares son mucho més
amplias e irregulares y las células glomicas se encuentran en
menor nimero de modo que forman sélo finos anillos o son
casi imperceptibles (glomangiomas).

— Hemangiopericitoma. Hay formas congénitas o preco-
ces que no nos interesan. Hay casos que surgen en la vida
adulta en forme de elemento Unico, pequefio, de color rojo o
rojoviolaceo, mas o menos hemisférico o lobulado, de consis-
tencia elastica o firme, indoloro, y de crecimiento muy lento.
Las localizaciones cutdneas mas frecuentes son las extremida-
des inferiores, especialmente muslos, region perimaleolar,
fosa pelviana y retroneumoperitoneo. Evolucionan con rapi-
dez, y pueden volverse invasivos “in situ” y metastatizar, espe-
cialmente a pulmones. Son las formas malignas, que casi
siempre se desarrollan a expensas de tumores subcuténeos o
localizados en otras estructuras o visceras (musculos, retrope-
ritoneo, mediastino...). Su cuadro dermatopatologico es el de
un hamartoma vascular suborganoide pericitario que consta
de cavidades vasculares estrechas, estelares e irregulares
rodeadas por masas desordenadas de pericitos fusiformes
dispuestos siempre por fuera del anillo reticular que rodea los
vasos y a veces inmersos en las propias fibras reticulares. La
estructura histolégica permite identificar los malignos que
muestran atipias nucleocitopldsmicas y algunas mitosis con
anaplasia variable segtin los campos examinados. Hay, sin
duda, algunos tumores “intermedios” donde resulta dificil pro-
nunciarse y establecer un juicio prondstico.

V. QUISTES

Son cavidades incluidas en la dermis y/o hipodermis reves-
tidas por epitelio que contienen un material de liquido a
solido**. Hay quistes anexiales y no anexiales. Entre los pri-
meros destacan foliculares, ductales y apocrinos®, y entre los
no anexiales, siempre por trastornos del desarrollo, los bran-
quiales y tireoglosos, del rafe medio, dermoide y teratoma
quistico. Estos Ultimos no nos interesan.

Solo comentaremos los que pueden plantear problemas
en eil anciano que son los quistes foliculares o tricolémicos
muy evolucionados.

V.1. Quiste epidermoide infundibular comiin

Es el més frecuente de los quistes cutaneos. Se localiza en
cara, cuello y parte superior de tronco; es decir, en las zonas
donde predomina el acné. Suele afectar a individuos jovenes
y de edad media, siendo raro en nifios. Son formaciones intra-
dérmicas que pueden elevar ligeramente la epidermis o llegar
a formar una semiesfera, de consistencia eldstica y cuando
son muy superficiales adoptan un color amarillento o blan-

- a -

Figura 15. Quistes tricolémicos (lupias) en cuero cabelludo.

quecino. Su tamario varia de 0,5 a 5 cm, aunque pueden lle-
gar a ser mas grandes. En ancianos no es infrecuente que
forma un gran masa que hay que drenar. A veces es “marca-
dor” del sindrome de Gardner-Richards, caracterizado por la
presencia de quistes epidermoides en cara, cuero cabelludo y
extremidades o por lipomas, fibromas y fibrosarcomas en
estas mismas localizaciones, asociados a malformaciones
internas, como osteomas de maxilar y créneo, leiomiomas en
estdmago e ileo o poliposis intestinal. Al microscopio se com-
prueba que estan tapizados por un epitelio poliestratificado
con una estructura similar a la de la epidermis. La queratina
que producen y que se dispone en el interior de la cavidad en
forma de laminas, es idéntica a la que produce la epidermis y
el infundibulo.

Su evolucién habitual es a la rotura o inflamacion, aunque
también pueden calcificarse. Su tratamiento es siempre qui-
rurgico extirpando la cépsula por un orificio més o menos
grande.

V.2. Quiste tricolémico o quiste del istmo-catagen

Son los mal llamados “quistes sebaceos”, cuando en realidad
éstos son los esteatocistomas, que veremos a continuacion.
También se denominan “lobanillos” o “lupias” y con frecuencia
son multiples®. Son los segundos quistes en frecuencia entre
los extirpados. Localizan preferentemente en cuero cabelludo
(fig. 15) y, aunque son blandos y dejan “fovea” temporal
cuando se presionan, suelen tener mayor consistencia que
los epidermoides. No tienen habitualmente poro en la super-
ficie y si lo hubiera es que se trata de “quistes hibridos”. En su
evolucion tienden a seguir creciendo sin romperse debido a la
mayor consistencia de su contenido. Son facilmente extirpa-
bles ya que presentan un plano de clivaje a su alrededor y la
falta de inflamacién que complica la extirpacion de los epider-
moides. Dermatopatolégicamente se comprueba que la
pared es idéntica al sector triquilemmal del foliculo piloso, es
decir, un epitelio poliestratificado compuesto de grandes célu-
las pélidas que, sin estrato granuloso previo, dan lugar a una
densa masa de queratina. En ocasiones pueden observarse
grénulos de queratohialina en el interior de las células.

En los quistes de mucha evolucion, la pared puede estar
aplanada vy la transicion entre epitelio y queratina es més
difusa. Con frecuencia puede observarse calcificado el conte-
nido del quiste y también puede observarse el “quiste tricolé-
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mico proliferante” en forma de nédulos uni o multilobulados,
mas o menos exofiticos de unos 10 cm de didmetro, o més,
que suelen localizar en el cuero cabelludo de muijeres. Estos
quiste proliferantes suelen dar al microscopio la impresion de
malignidad pero hay tres signos que les diferencian: 1) estan
encapsulados; 2) sus cordones muestran clara estructura y
citologfa de quiste tricolémico; 3) no hay mitosis ni verdadera
infiltracion. A pesar de lo anterior hay varios casos de carcino-
mas espinocelulares desarrollados sobre esta variedad de
quiste que causaron metastasis y muerte del paciente,
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