
CASO	
  
Presentamos	
  un	
  adolescente	
  de	
  15	
  años	
  con	
  una	
  lesión	
  cutánea	
  
congénita.	
  	
  	
  
Al	
   examen	
   :sico	
   se	
   observó	
   una	
   placa	
   rosada	
   y	
   atrófica,	
   bien	
  
delimitada,	
   con	
   acentuación	
   folicular,	
   de	
   2.5	
   cm	
   en	
   diámetro,	
  
localizada	
  en	
   la	
  espalda	
   (Fig.1	
   (a-­‐b))	
  El	
  análisis	
  dermatoscópico	
  
reveló	
   finas	
   telangiectasias	
   formando	
   un	
   pseudoreIculo	
  
vascular	
  a	
  lo	
  largo	
  de	
  toda	
  la	
  superficie	
  de	
  la	
  placa	
  (Fig.1	
  (c)).	
  
El	
   estudio	
   histopatológico	
   demostró	
   una	
   proliferación	
  
mesenquimal	
   de	
   bajo	
   grado	
   extendiéndose	
   a	
   la	
   dermis	
  
profunda,	
   consMtuida	
   por	
   células	
   de	
   hábito	
   fusiforme	
   con	
  
núcleos	
  de	
  tamaño	
  intermedio	
  y	
  citoplasma	
  mal	
  delimitado	
  sin	
  
objeMvar	
   aMpia	
   celular,	
   pleomorfismo	
   o	
  mitosis,	
   dispuestas	
   en	
  
una	
  matriz	
  fibrosa	
  dotada	
  de	
  una	
  rica	
  trama	
  vascular	
  (Fig.2).	
  	
  
El	
   estudio	
   inmunohistoquímico	
   demostró	
   posiMvidad	
   de	
   las	
  
células	
  para	
  la	
  Mnción	
  CD-­‐34	
  (Fig.2(b))	
  y	
  negaMvidad	
  para	
  acMna	
  
y	
  fibras	
  elásMcas.	
  	
  
En	
   vistas	
   de	
   los	
   hallazgos	
   histopatológicos,	
   se	
   estableció	
   el	
  
diagnósMco	
   de	
   NFTC.	
   Adicionalmente,	
   el	
   estudio	
   de	
  
translocación	
   citogenéMca	
   para	
   dermatofibrosarcoma	
  
protuberans	
  (DFSP)	
  t(17;22)(q22;q13)	
  resultó	
  negaMvo.	
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COMENTARIO	
  
El	
   NFTC	
   es	
   un	
   hamartoma	
   dérmico	
   mesenquimal	
   CD-­‐34	
  
posiMvo,	
   extremadamente	
   infrecuente	
   y	
   de	
   carácter	
  
benigno.	
  Clínicamente,	
  se	
  presenta	
  como	
  una	
  placa	
  o	
  nódulo	
  
único,	
   no	
   mayor	
   de	
   2cm,	
   localizado	
   en	
   tronco,	
   cabeza	
   y	
  
cuello.	
   Histopatológicamente,	
   se	
   caracteriza	
   por	
   una	
  
proliferación	
   desordenada	
   de	
   células	
   fusiformes	
   CD-­‐34	
  
posiMvas	
   que	
   involucran	
   la	
   dermis	
   profunda	
   y	
   en	
   algunos	
  
casos	
  la	
  hipodermis,	
  dispuestas	
  en	
  un	
  patrón	
  de	
  crecimiento	
  
en	
  fascículos1,2.	
  
El	
  principal	
  diagnósMco	
  diferencial	
  se	
  debe	
  establecer	
  con	
  el	
  
DFSP	
   Mpo	
   placa,	
   por	
   el	
   comportamiento	
   y	
   manejo	
  
terapéuMco	
   agresivo	
   que	
   este	
   requiere,	
   siendo	
   su	
   estudio	
  
citogenéMco	
   t(17;22)(q22;q13)	
   posiMvo	
   en	
   un	
   90%	
   de	
   los	
  
casos	
  pediátricos,	
  lo	
  que	
  ayuda	
  a	
  disMnguirlo3,4.	
   	
  También	
  se	
  
plantea	
   con	
   el	
   hamartoma	
   dérmico	
   dendrocíMco	
   en	
  
medallón	
   (HDDM).	
   En	
   contraste	
   a	
   este	
   úlMmo,	
   las	
   células	
  
fusiformes	
   del	
   NFTC	
   se	
   exMenden	
   en	
   profundidad	
   llegando	
  
hasta	
  la	
  hipodermis.	
  Debido	
  al	
  solapamiento	
  histopatológico	
  
entre	
  el	
  NFTC	
  y	
  el	
  HDDM,	
  se	
  les	
  ha	
  considerado	
  dentro	
  de	
  un	
  
espectro	
  histológico,	
  sin	
  embargo,	
  la	
  clínica	
  Mpica	
  del	
  HDDM	
  
(placa	
   eritemato-­‐parduzca	
   y	
   de	
   piel	
   plegable)	
   facilita	
   su	
  
reconocimiento	
  en	
  la	
  mayoría	
  de	
  casos4.	
  	
  

INTRODUCCIÓN	
  
El	
   nevus	
   fibroblásMco	
   del	
   tejido	
   conecMvo	
   (NFTC)	
   es	
   un	
   hamartoma	
   dérmico	
   mesenquimal	
   infrecuente	
   CD-­‐34	
   posiMvo,	
   que	
   afecta	
  
generalmente	
   a	
   la	
   población	
   infanMl.	
   Presentamos	
   un	
   caso	
   pediátrico	
   resaltando	
   sus	
   caracterísMcas	
   clínicas,	
   dermatoscópicas	
   e	
  
histopatológicas	
  que	
  nos	
  permiten	
  	
  diferenciarlo	
  de	
  otras	
  proliferaciones	
  dérmicas	
  CD34	
  posiMvas.	
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CONCLUSIÓN	
  
Aportamos	
  un	
  nuevo	
  caso	
  a	
  la	
  literatura	
  médica	
  de	
  un	
  NFTC	
  congénito	
  en	
  un	
  paciente	
  pediátrico	
  	
  resaltando	
  los	
  hallazgos	
  clínicos,	
  
dermatoscópicos	
  e	
  histopatológicos	
  de	
  este	
  raro	
  hamartoma.	
  Incidimos	
  en	
  el	
  estudio	
  histopatológico	
  y	
  citogenéMco	
  	
  clave	
  para	
  establecer	
  la	
  
disMnción	
  entre	
  otras	
  proliferaciones	
  dérmicas	
  CD-­‐34	
  posiMvas.	
  	
  
	
  	
  

Fig.	
  1	
  (a)	
  Placa	
  rosada	
  y	
  atrófica,	
  bien	
  delimitada	
  en	
  espalda.	
  (b)	
  Acentuación	
  folicular.	
  	
  
(c)	
  Dermatoscopia:	
  Telangiectasias	
  dispuestas	
  en	
  pseudoreIculo	
  vascular.	
  	
  

Fig.	
  2	
  Hematoxilina-­‐eosina	
  (a)	
  Proliferación	
  mesenquimal	
  de	
  bajo	
  grado	
  afectando	
  la	
  dermis	
  
profunda.	
  (b)	
  Células	
  fusiformes	
  en	
  dermis	
  profunda	
  dispuestas	
  en	
  una	
  matriz	
  fibrosa,	
  sin	
  aMpia,	
  

mitosis	
  ni	
  pleomorfismo.	
  Inmunohistoquímica	
  (c)	
  Células	
  fusiformes	
  	
  CD-­‐34+.	
  


