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Granuloma piégeno

Concepto

El granuloma pidégeno (GP), botriomicoma
o granuloma teleangiectasico es una lesién
protuyente que se manifiesta como un nédulo
elevado de aspecto angiomatoso y con tenden-
cia ulcerativa.

Es un tumor frecuente que afecta a los dos
sexos con la misma incidencia, que habitual-
mente aparece en nifios y jévenes adultos y que
es excepcional en ancianos.

La etiologia de este tumor vascular no queda
completamente aclarada, pero a menudo apa-
rece posteriormente a un traumatismo (picadura
de insecto, fortinculo, excoriaciones repetidas,
pinchazos accidentales). No se ha podido deter-
minar la influencia patégena de ningn micro-
organismo, y en realidad mas que un tumor se
tratarfa de una hiperplasia vascular localizada
por liberacion local de factores angiogenéticos.
Por su aspecto clinico tumoral, y su alta inciden-
cia, ha sido incluido en este capitulo.

Clinica

El GP se manifiesta como una lesién que puede
ser sesil, pero que frecuentemente aparece
pedunculada, de forma redondeada, de dimen-
siones variables desde pocos mms hasta 5 cm,
de color rojo encendido o eritematoso violaceo,
de consistencia blanda y de superficie uniforme
o irregular y a veces hiperqueratésica (Fig. 1).
Esta lesion, no pulsatil, resulta sélo parcialmente
depresible y habitualmente, si no se trata, se
ulcera y sangra con facilidad y posteriormente
se cubre de una escamocostra hematica.
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Fig. 1. Granuloma piogénico en el antebrazo de un
nino de 5 afos.

Como localizaciones caracteristicas podemos
sefalar los dedos de las manos, los labios y
la parte alta del tronco. El GP es totalmente
asintomatico.

Raramente se pueden observar GPs multiples
y se ha descrito la satelitosis con pequenos y
numerosos GPs alrededor de un GP primario
central.

Diagnéstico

El reconocimiento del GP es habitualmente
facil por su aspecto claramente vascular y por
la velocidad de aparicion del mismo. En los
tumores pedunculados el anillo estrecho que
lo circunda resulta muy caracteristico.

Diagnéstico diferencial

El nevus de Spitz, el angioma tuberoso, el
melanoma, los granulomas infecciosos y el
glomangioma pueden confundirse clinicamen-
te con el GP.
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Tratamiento

El GP es una lesion benigna que en pocas se-
manas llega a la dimension definitiva y luego
se estabiliza. No presenta gravedad ni atiin en
los casos con lesiones multiples. Después de
la electrofulguracion la recidiva es frecuente
si no se fulgura la base del pedunculo con
cierta profundidad. Dependiendo de la loca-
lizacion puede ser extirpado quirtrgicamente,
electrofulgurado, eliminado por criocirugia o
destruido por laser.

Pilomatrixoma

Concepto

El pilomatrixoma es un tumor benigno consti-
tuido por células parecidas a las de la matriz del
pelo. Se manifiesta como un nédulo de consis-
tencia dura, de localizacién hipodérmica.

Es un tumor raro, que afecta principalmente
a nifos y adolescentes y su incidencia es dis-
cretamente mayor en el sexo femenino. En
algunas familias se ha descrito asociado a la
distrofia miotdnica.

Clinica

El pilomatrixoma se manifiesta como un nédulo
de forma irreqularmente redonda o mamelo-
nado, de consistencia dura, a menudo pétrea,
de dimensiones variables de 0'5a 5 cm y que
normalmente crea poco relieve en la piel; es
decir es un tumor més palpable que visible

Pilomatrixoma en zona maxilar de una nina de 7 afos.
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(Fig. 2). La lesion, a la palpacion, es facilmente
desplazable sobre los planos inferiores y asin-
tomatica a la presion.

Tipicamente se localiza en la cara, en la region
temporo zigomatica, o en las extremidades
superiores. Localizaciones como el cuello o el
tronco resultan mas inhabituales.

Una vez llega a su dimensién maxima tiende a
permanecer de modo invariable.

Diagnostico

Desde un punto de vista clinico el diagndstico
puede realizarse por la dureza del tumor, por
la localizacion caracteristica del mismo'y por la
lentitud en la evolucion. Sélo una extirpacién
con andlisis histolégico permitird confirmar la
sospecha clinica.

Diagnéstico diferencial

Otros tumores mas inhabituales pueden di-
ficultar el diagndstico. EI dermatofibroma, el
xantogranuloma juvenil o el tricoepitelioma
pueden ser clinicamente indistinguibles.

Tratamiento
El Unico tratamiento posible, aunque no nece-
sario, es el tratamiento quirurgico.

Glomangioma

Concepto

El glomangioma o tumor glémico es una
neoplasia benigna del glomus arteriosus que
se puede manifiestar clinicamente tanto como
un noédulo Unico, doloroso, y frecuentemente
localizado en las extremidades, como con
lesiones multiples indolentes de aspecto an-
giomatoso.

Es una afeccién rara, que aparece mas tipi-
camente en sujetos adultos, aunque existen
formas familiares que empiezan a manifestarse
en edad escolar.

Su causa es desconocida, pero se han descrito



casos postraumaticos y parece que las formas
familiares se transmitirian de forma autosémica
dominante.

Clinica

El glomangioma solitario es un nédulo de
color rojizo o eritemato violdceo de forma
redondeada, de dimensiones desde pocos
milimetros hasta un centimetro y que resulta
muy doloroso a la palpacién. Se localiza tipica-
mente en las extremidades y especialmente en
la sede subungueal donde resulta muy molesto.
Los glomangiomas multiples son mayores, de
color mas azulado, claramente depresible y
normalmente poco dolorosos. Son mas tipi-
cos en el tronco y en la cara, donde tienden
a agruparse.

Diagnéstico

Desde un punto de vista clinico el diagndstico
puede realizarse por el aspecto angiomatoso
del tumory por el dolor selectivo que despierta
a la palpacién. Sélo la extirpacion con estudio
histolégico permitird confirmar la sospecha
clinica.

Diagnéstico diferencial

Las lesiones Unicas deben diferenciarse del neu-
rinoma y del espiroadenoma ecrino (un tumor
raro de las glandulas sudoriparas).

Figs. 3 y 4. Xantogranulomas juveniles.
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Tratamiento

El curso es crénico sin ninguna tendencia a la
resolucién espontanea. En las formas multiples
familiares es posible apreciar la aparicién de
nuevos elementos.

El Unico tratamiento posible es quirdrgico.

Xantogranuloma juvenil

Concepto

El xantogranuloma juvenil (XGJ) es sin duda
el tumor histiocitario mas frecuente en nifios.
Forma parte de un grupo de histiocitosis carac-
terizadas por el acimulo de histiocitos reactivos
en distintos tejidos del organismo.

La clasificacion de las histiocitosis propuesta
por Chu y quizés no utilizada aun por todos
los clinicos en la practica diaria, las divide en
tres grupos distintos: las histiocitosis de clase I,
las de clase Il 'y las de clase Ill. Muchos autores
siguen utilizando, sobretodo para las formas
puras cutdneas, la divisién en dos grupos:
Histiocitosis de células de Langerhans (HCL)
e Histiocitosis de células no de Langerhans
(HCNLD).

Las histiocitosis de clase | (antiguas HCL): son
histiocitosis reactivas en las que el principal tipo
celular es el fenotipo de célula de Langerhans.
Los pacientes con este tipo de histiocitosis se
pueden clasificar dependiendo de los érganos
a los que la enfermedad afecte. La afectacion
6sea es la que marca una clara diferencia y
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configura un prondstico distinto dentro de
este grupo.

Las histiocitosis de clase Il (antiguas HCNL):
también denominada por algunos autores
«histiocitosis de células mononucleadas fago-
citicas distintas de las células de Langerhans»,
se caracterizan per el acimulo en distintos
tejidos corporales de histiocitos reactivos con el
consiguiente dafno tisular. Dentro de este grupo
se pueden incluir al dermatofibroma, al xan-
togranuloma juvenil y a la reticulohistiocitosis
multicéntrica. La principal caracteristica de este
tipo de histiocitosis es su naturaleza reactiva y
no neoplasica y la total falta de proliferacién
por parte de las células de Langerhans.

Las histiocitosis de clase Ill o histiocitosis ma-
lignas incluyen la leucemia monocitica, la his-
tiocitosis maligna puray al verdadero linfoma
histiocitico también llamado histiosarcoma.

Clinicamente el XGJ se presenta como una
lesién papulo-nodular Unica o multiple que
puede variar de pocos milimetros a varios
centimetros, totalmente asintomaética y que
se localiza tipicamente en el polo cefalico en
pacientes de edad comprendida entre los 6
meses y los 2 anos (Figs. 3 y 4). La papula
puede presentar inicialmente un color rosado
que posteriormente, al aumentar el tamano,
adquiere color amarillento que corresponderia
ala xantomizacion histolégica. Las formas mul-
tiples pueden aparecer en distintos brotes.

Clinicamente el tumor se diagnostica por la
falta de clinica y por el tipico aspecto amari-
llento de las lesiones evolucionadas. El aspecto
histoldgico resulta altamente sugestivo.

El diagnostico diferencial més dificil debe
hacerse con el Nevus de Spitz. El XGJ con el
paso del tiempo cambia del color rojo inicial
(indistinguible del nevus de Spitz) a un color

348

amarillento caracteristico. Las dos lesiones
tienden a localizarse en la cabeza y la franja
de edad es también muy parecida.

Las formas mdltiples de XGJ, también denomi-
nadas formas micronodulares deben diferen-
ciarse de otras histiocitosis de clase Il como la
Histiocitosis Cefélica Benigna o el Histiocitoma
Eruptivo Generalizado.

EI XGJ es una enfermedad autoresolutiva por lo
gue no precisa ningun tipo de tratamiento.
En algunas ocasiones la extirpacién quirdrgica
de las lesiones puede facilitar el diagndstico de
las mismas o solucionar problemas estéticos.

El linfocitoma cutis o pseudolinfoma de Spie-
gler-Fendt es una afeccion linfo proliferativa
B que clinicamente se manifiesta en forma
de una o mas lesiones de tipo habitualmente
nodular.

Es una enfermedad inhabitual que puede apa-
recer en cualquier momento de la vida pero es
mas frecuente en nifos y también en sujetos
ancianos.

Se trata en realidad de un proceso hiperplésico
mas que neoplasico, en el que la hiperplasia
linfoide seria secundaria a una estimulacion
antigénica prolongada en la zona en que se
localiza el tumor. Sea cual sea la naturaleza
del estimulo, la mayor parte de las veces queda
enmascarado y en la practica sélo se registran
los casos que siguen a la picadura de un ar-
trépodo o que constituyen la expresion de la
enfermedad de Lyme.

El linfocitoma cutis se localiza tipicamente en
cara y brazos, pero puede afectar cualquier
parte del tegumento. Normalmente se trata
de una lesién Unica, nodular, elevada sobre
el plano cutaneo, de forma redondeada, de



didmetro variable entre pocos mm hasta uno
o dos cm, de color rojo oscuro o eritemato vio-
laceo, de superficie uniforme no descamativa y
de consistencia parenquimatosa y mévil sobre
los planos profundos.

De un modo inhabitual las lesiones pueden
presentarse en placa y son siempre asinto-
maticas.

Diagnéstico

El tipo de lesion nodular eritematosa, elastica
al tacto, y que a menudo sigue a una picadura
de insecto, permite llegar al diagnostico. A
menudo es necesario recurrir a la histologia
para confirmar dicha sospecha. En estos casos
se aprecia un intenso infiltrado inflamatorio
en cufa que afecta toda la dermis llegando a
menudo hasta hipodermis y constituido casi en
totalidad de pequefios linfocitos B. En ocasio-
nes se pueden apreciar centros germinativos
con centrocitos, centroblastos, histiocitos y
células plasmaticas.

Diagnéstico diferencial

Una picadura de insecto en un sujeto atopico
pueden llegar a formar una lesion considerable,
pero siempre presenta el punto central carac-
teristico y evoluciona en tiempo més corto. Un
linfoma cutaneo, una leishmaniasis (boton de
oriente), un nevus de Spitz, un xantogranuloma
juvenil o hasta un hemangioma histiocitoide
pueden resultar dificiles de diferenciar. En los
casos dudosos resulta muy util realizar un
estudio histoldgico.

Tratamiento

El curso es crénico y puede durar meses o
incluso anos, pero tiene una lenta tendencia
a la resoluciéon esponténea sin dejar cicatriz
residual.

La infiltracion con corticoesteroides o la cirugia
pueden resolver de un modo mas rapido los
Casos que requieran, por otros motivos, un
tratamiento inmediato.
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Dermatofibroma

Concepto

Los dermatofibromas (DF) son papulas y nédulos
bien definidos, habitualmente asintométicos,
cuyo tamafo varia desde unos pocos milimetros a
mas de 2 cmy que se localizan tipicamente en las
extremidades. Son lesiones mas frecuentes en la
edad adulta pero no son raros los casos descritos
en ninos. El dermatofibrosarcoma protuberans
constituye la variedad maligna de este tumor.

Clinica

En general los DF aparecen unas semanas o
meses después de haberse producido una
lesién, habitualmente penetrante. Lo mas
habitual son picaduras de insecto o pinchazos
accidentales, pero se han descrito también
después de vacunaciones.

Clinicamente se trata de lesiones nodulares,
habitualmente Unicas, de color marrén, no
dolorosas a la presién, que tienden a oscure-
cerse en una primera fase y a despigmentarse
y a aplanarse posteriormente (Fig. 5).

Las lesiones tienden a palparse en forma de
«botén» o «pastilla» debajo de la piel.

El DF recidivante progresivo de Darier-Ferrand o
dermatofibrosarcoma se desarrolla lentamente,
se localiza habitualmente en la espalda y el
abdomen y tiene la capacidad de invadir el
hueso. Algunos autores dudan que estas dos
entidades estén realmente relacionadas.

Fig. 5. Dermatofibroma en el abdomen de un nifo
de 11 anos.
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Diagnéstico

El diagnéstico clinico acostumbra a ser facil. No
siempre es posible recabar del interrogatorio el
antecedente de un traumatismo. La palpacion
de "la pastilla” resulta muy sugestiva. En casos
dudosos la extirpacion con biopsia confirma-
toria pueden resultar de utilidad.

Diagnostico diferencial

En el diagndstico diferencial es necesario incluir
basicamente al dermatofibrosarcoma protube-
rans, y en realidad la extirpacion diagndstica
puede ser justificada por esta posibilidad.

Tratamiento

El dermatofibroma no precisa tratamiento ya
que es un tumor que permanece estable en el
tiempo con una cierta tendencia a aplanarse y
hacerse menos visible.

En casos estéticamente molestos la crioterapia
por contacto y la extirpacién quirirgica son
utiles.

Mastocitoma

Concepto
La mastocitosis es una alteracion proliferativa
de los mastocitos que clinicamente se ma-

Figs. 6 y 7. Mastocitomas.
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nifiesta con lesiones maculares, papulosas o
nodulares o mas raramente con un infiltrado
generalizado de la piel. La urticaria pigmento-
sa es la variedad mas frecuente y consiste en
lesiones de un color marronaceo pigmentado
caracteristico, y se presentan bajo la forma
de méculas de pequefio tamano, o bien de
elementos papulosos distribuidos de manera
generalizada por toda la piel. En todas las
formas de mastocitosis existe el fendmeno del
dermografismo o fenémeno de Darier: al frotar
sobre la superficie de la lesidn se produce una
urticacién intensa que desborda mas o menos
el drea pigmentada y que resulta intensamente
pruriginosa. Las formas Unicas nodulares son
las Unicas que pueden conllevar un diagnostico
diferencial de tipo tumoral y por tanto son las
Unicas que seran tratadas en este apartado.

Clinica

La lesion Unica aparece en un 10-15% de los
casos infantiles y se denomina . Este se presenta
como una placa mas o menos oval, a menudo
eritematosa u oscura, moderadamente elevada
sobre el plano cutaneo, de consistencia duro-elas-
tica y con una superficie lisa o en “piel de naran-
ja". Tipicamente se localiza en las extremidades o
el tronco y en la anamnesis clinica pueden existir
episodios de urticacion en relacién con banos
calientes o roce accidental (Figs. 6y 7).




El diagnostico clinico acostumbra a ser facil
por el tipico color de la lesién y el aspecto de
la piel que lo cubre en “piel de naranja”. En
casos dudosos y para confirmar el diagnéstico,
puede resultar Gtil frotar, mediante un depresor
lingual u otro objeto romo, la superficie de
la lesion con la consecuente urticacion de la
misma (Signo de Darier). Sélo en contadas oca-
siones puede resultar imprescindible la biopsia
confirmatoria que muestra la presencia de los
tipicos mastocitos bien visibles con la tincién de
Giemsa o con la tincién naranja de acridina.

Existen pocos tumores dermatoldgicos con un
signo de Darier positivo. Los xantogranulomas
pueden presentar en forma leve un discreto
enrojecimiento al ser frotados. Las lesiones
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aisladas de mastocitosis son normalmente
mayores y no tan amarillentas.

El mastocitoma solitario tiende a desaparecer
espontdneamente en un periodo que puede
variar de 6 meses a varios anos. Es necesario
evitar estimulos fisicos y quimicos que provo-
quen la degranulacién del mastocito, como el
frio, el calor, el roce mecéanico, el alcohol, la
aspirina, la codeina, los opidceos, la procaina o
la polimixina B. Resulta imprescindible evitar el
traumatismo directo de la lesién mediante un
manejo cuidadoso y/o la utilizacién de apositos
especificos aislantes.

En formas ampollosas o laceradas el tratamien-
to sintomatico resulta necesario.

En las formas Unicas y localizadas, no son ne-
cesarios ni los antihistaminicos ni la dieta.
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