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Sclerosing epithelial hamartoma:

un quadro tipico,
un nome che fa discutere
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Risssuwro, — Tl termine sclerosing epilhelial hamartoma definisce un distinto quadro,
caratterizzato clinicamente da una lesione solitaria, localizzata in prevalenza al volto,
di aspetto scutuliforme, consistenza dwro-porcellanacea, colore biancastro o giallastro e
piccole dimensioni (3-10 mm di diametro). Il gquadro istopalologico & caratterizzato dalla
presenza di piccole filiere di cellule cpiteliali basalvidi ¢ cisti cheratinizzanti immerse
in uno siroma fibroso denso, ipncellutato. Sono riportati ¢ casi ¢ vengono discussi i pro-
blemi di diagnosi differenziale ed istogenest; vengono esposte inolire alcune considerazioni
sulla trequenza di queste peculiare amarroma,

ParoLE CHIAVE. — Sclerosing epithelial hamartoma - Tricoepitelioma desmoplastico - Cisti
cheratinizzanii - Cellule epiteliali basalaidi,

Introduzione

Il termine sclerosing epithelial hamartoma
(SEH) ¢ stato introdotro nel 1977 da MacDonald
e coll.? per definire un distinto quadro ¢linico-
patologico. Tale quadro & caratterizzato clini-
camcentc da una lesione solitaria, localizzata
prevalentemente al vollo, di aspclio scululi-
forme, con bardo rilevato (talora costituito
da elementi miliformi) ed una zona centrale
depressa, i consislenza  carallerislicamente
duro-porcellacea, colore biancastro o giallastro
e piccole dimensioni (3-10 mm di diametro).
All'esamie 1s{opalulugico risulta tipica la pre-
senza in sede dermica di piccole filiere di cel-
iule epiteliali bhasaloidi e cisti cheretinizzanti,
iminerse in propurzioni tra loro variabili in
uno stroma fibrose denso, ipocellulaly, privo
di fibre elastiche; la lesione appare in genere
abbaslanza ben circoscritta, con architettura
grossolanamente simmetrica, Nello slessu anno
1977 Brownstein e Shapiro? hanno descritio la
medesima  ¢ntita  clinico-patologica, attribuen-
dole il nome di tricoepitclivina desmoplastico
(desmonplastic trichoepithelioma). Un accuralo
¢same della letteratura precedente ai due lavori
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vriginali citati consente di rilevare che questo
peculiare quadro clinico-patologico & stato de-
scritto in passato piu volte, in prevalenza come
tricocpitelioma  solitario3$ ma anche con il
nome Jdi amarioma del follicole pilifero (hair
follicle hamartoma) ?.

Casistica clinica

Nel periada fehbraio 1979-novembre 1985 abbiamo
osservatoe 6 pazienti affetti da sclernsing hamae-
toma, di etd compresa tra i (9 ed i 83 anni.

Caso 1. — Domna di 33 anni, ioviala presso il
nostro ambulatorie con diagnosi di epitelioma baso-
cellulare; si asserva in regione geniena sinisira una
piccola placca avalare (9 x 3 mm) di colarito biun-
castro, con horda rilevato e zona centrale depressa,
di consistenza francamente dura; la lesione, pro-
sentc da 12 anni, non ha subito apprezzabile in-
cremento delle dimensioni.

Caso 2. — Danna di 3¢ anni, che presenta in
rcgione zipomatica sinistra una placca circolare
del diamelro di 8 mm, depressa al centro, a mar:
gini nctti, duro-porccllanacei, costituiti da elementi
miliformi; la icsione, tin ad allora passata inasser-
vala alla paziente, ¢ di colorito pit chiaro rispetia
alla cule circustanic.
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Fig. 1. — Ben evidente la mortelogia scutuliforroe
della lesione, con bordo rilevato ¢ zona centrale
depressa (caso 4).

Tig. 2. - Ancora una lesione tipica (caso 1).

Caso 3, — Donna di $3 anni, che presenia da
circa 20 anni in prossimitd del soleo naso-genienn
sinistro una placchelta anulare del diametra di
7 mm, depressa al ceniro, con {ine orletiv bianca-
stra rilevato ¢ duro, costituito da piccoli ¢lementi
milifarmi; la lesione assume nell'insieme un colo-
rito bianco-porcellanacea.
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Fig. 2, — Da solwlincare lu presenza di una piccola

depressione falcilorme, delimitata da un fine orletto

di clementli miliforna, in comispondenza del mar-
ging raediale det nodulo pigmeniate {caso 6.

si osser-

Nel derma superficiale ¢ medio
vano piccole filiere di ccllule cpiteliall basaloidi ¢
cisti cheratinizzanti immerse in uno stroma fibroso
denso (caso 2).

Fig. 4.

Caso 4. — Uamo di 20 anni, che prescnia in re-
plone zigomatica sinistra una placca di forma cir-
colare, dal diametro di circa § mm, di colore bian-
castra, con bordo irregolarmente rwilevate pur la
presenza di piccoli clementi miliformi, di vonsi-
stenza molto dura (sopratiutio a livello dei mar-
ginil; la lcsione, presente da circa 6 anni, si € len-
tamenic © modestamenice accresciuta.,

LCasw 5. — Vomo di 23 anni, che mostra in regione
malare sinisira una piccola placca (diametro 5 mm)
irregolarmente  rotondeggiante, centralmente  de-
pressa, con borda rilevato, duro-porccllanacco, di
colore hiancastro.

Caso 6. — Danna di 19 anni, chc presenta in re-
sionc geniena sinistra una lesionc pigmentala, del
diametro di 3 mm, di consistcnza francamente dura,
com una piccola depressione talciforme delisuitala
da un fine orletio di clementi mililormi in corri-
spondenza del margine mediale.
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Fig. 5. — Accanto a filiere cellulari basalaidi lineari

e monostratificale si apprezzano strutture bi- o tri-

stralificate, con accenno a brevi diramazioni secon-
darie (caso 3).

RO Vel

o Le cisti cheratinizzanti appaiono per lo
pitt prive di epitelio di rivestimento, focalmcnic
presente in lforma di epitelio squamose cheratiniz-
zante (caso 4).

I quadro istapatologico & caraticrizzato in luili
i nostri casi dalla presenza a livello dermsico di
piccole filiere di cellule epitcliali basaloidi e cisti
cheratinizzanti nel contesto di unu stroma fibroso
denso (fig. 4). Le filicre sono coslituile da cellule
basaloidi dal nucleo scuro, rowndegegianie od ova-
lare, regalare; tali ccllule sono organizzate per lo
pit in strutturc lineari ¢ monostratificale, mentre
pit di rado le liliere cellelarl appaiono bhi- o tri-
stratificale ¢ mostrano un accenno a brevi dirama-
sioni secondaric (fig. 3). Le¢ slrutture cistiche, di
varic dimensioni, risultanu spesso prive di epilelio
di rivestimento, focalmente presente in Torma di
epitelin squamoso cheratinizzante (fig. 6). Lo stroma
fibroso si presenta denso, ipacellulato (fig. 7), con

Giorn. Tt. Derm. Vemer., 122, 1987

‘0 .

Fig. 7. — Si apprezzano flierc cellulari basaloidi
nel conteslo di uno stroma fibrose denso, ipo-
cellulaw (caso 3).

— Si asservano cellule neviche in intima
associagzione con eli clementi istopalologici tipic
dello sclerosing epithelial hamartoma (caso 0).

Fig, 8.

abituale asscnza di fibre elastiche. Nel caso 6 la
triade istopauiclogica caratteristica dclio SEH  si
presenle. intimamente associata ad un nevo mela-
nocilico (fig. 8), giustiticando la morfulogia clinica
della lesione (tale caso & oggetto di una pubblica-
cione del nostro gruppo, attualmente in corsa di
stampa).

IHscussione

La nostra casistica confcrma la peculiarita
dell'aspetto clinicu-patologico dello  sclerosing
epithelial hamartoma. La morfologia scutuli-
forme, la consistenza duro-porccllanacea, la
localizzazione preferenziale al volto rendono
la lesivne indubbiamente caratteristica. La dia-
gnosi differenziale clinica si ponc sostuanzial-
mente con liperplasia scbacca (le cui lesioni
hanno una consistenza decisamente minore) e
con il granuloma anulare, sopraitutto nelle sue
espressioni cliniche pit modeste o iniziali. Il
quadro istopatologico, anch'csso peculiare, si
pone in diagnusi differenziale principalmente
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con il basalioma sclerodermiforme ed il Lrico-
epitelioma solitario, in secondo luogo con il
sivingoma ¢ con le melasiasi culanee di cargi-
noma maminario ' 21942, Carattert distintivi ri-
spetto al basalioma sclerodermiforme sono la
costante assenza in quest'ultimo di cisti chera-
tinizzanti, 1'abituale presenza di isole di cellule
epiteliali basofile ¢ l'usuale asunmelria archi-
letturale della lesione. L'assenza di filiere di
ceilule epiteliali basaloidi e la presenza di uno
stroma lasso, ccllulale permetlono altresi di
differenziare il tricoepitelioma solitario dallo
SEH. Nel siringoma le lesioni, generalmente
multiple, sonu di solito prive di cisti cheratosi-
che ¢ presentano spesso spazi cuticolari deli-
mitati da cellnle vacuolizzate; nello stroma fi-
broso le fibre elastiche sonu Jargamenic con-
servate. Cordoni di cellule basofile, disposte in
« [ila indiana », sono talvolta presenti nclle me-
tastasi cutance di carcinoma della mammella,
al pari di una reazione stromale; la presenza di
vaste isole cellulari, le atipie citologiche, 'usuale
interessamento del soliocute ¢ la frequente
deposizione di mucina permettono cornungue
la diagnosi.

La storda naturale, la simmcelria architcttus
rale e l'assenza di atipie citologiche depongono
a favore della benignita della lesione, che ap-
pare di presumibile nalura amartomatosa. L'ori-
gine dello 5FH rimane fino ad oggl oggello di
discussione; alcuni A. propongono una istoge-
nesi follicolare, soprallutlo sulla base dell’as-
sen7a di qualsiasi accenno alla differcnziazione
sudoripara o schacea?111314; gjgnificative a tale
proposito le frasi conclusive del lavero arigi-
nale di Brownstein ¢ Shapiro 2 « .....in the absen-
ce of any evidence of sweat or scbaccous dif-
ferentiation in these tumors, in view of the lact
that trichoepithelioma is the benign adnexal
tumor that leatures horn cysts, and since these
lesions were previously reported as trichoepi-
thelivmas, we have chosen the name desmao-
plastic trichoepithelioma..... », Pill precise Hele-
mcento diagnostico fornito da Takey e coll. in
un recente lavoro di revisione sulla diagnosi
diflcrenziale tra basalioma sclerodermitorme e
SEH (iricoepileliomu desmoplastico) 2 ncllo
epitelio di rivestimento delle cisti cheratiniz-
zanti di guest'ultimo & comune il rilievo di cel-
lule cosiddeite «ombra »;  Lali ccllule cornee
con evidenti fenomeni di cariolisi vengono in-
terpretate come tentativi incompiuti di formare
il fuslo dcl capello, e fornirebbero quindi se-
condo gli A. un segno di differenciazione Jolli-
colare, Le indagini ultrastruttucali, ripurlale
in due recenti lavori ™%, non hanno chiariluv
del tutto il guesito istogenetlico. In asscoza di
elementi sicuramente probanti l'origine folli-
calare di questo peculiare amartomas, ¢i sembra
preferibile adottare la definiziane, seppur de-
scrittiva ¢ non specifica, di sclerosing cpithelial
hamartoma. Da sottolineare la presenza di uno
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del casi da noi deseritti (caso 6) di un nevo
melanocitico in associazione con i tipici ele-
menti clinico-istologici dello SEH; iale asso-
ciazione, gia segualata in letteratura 77, indicu
che ¢ probabilmente semplicistico dare una
« etichetta » tricoide alla lesione in oppetto.

Per concludere un cenno sulla [requenza di
questo peculiare tumore cutaneo. A giudicare
dal numeroe di casi riportati in letteratura,
senz’altro nferiore a 150 s¢ si considerano i
casi valutabili retrospettivamente, siamo di
fronte ad una lesione indubbiamente rara. La
nostra espericnza conferma guesta rarita: in
un arco di tempo di circa 80 mesi, duranle 1
quali sono passati alla nostra diretta osserva-
zione circa 8000 pazicnti, abbiame raccolta 6
casi di STH. Va sottolineata comungue la diffi-
colta di formulare la diagnosi prima dell’intro-
duzione di precisi criteri clinico-patologici; fa
riflettere inlatti Taffermazione Jdi Brownslein
e Shapiro? «...on the basis of having scen a
previous case and recognizing the features of
a solitary granuloma annulare-like growth on
the face, two of our colleagues have now made
the correct clinical diagnosis.... ». Quanti casi
di SEH potremmo « scovare » negli archivi isto-
patclogici?

SUMMARY

U. M. Reali, N. Pimpinelli, C, Chiarugl and E. Do-
nati: Sclerosing epithelial hamartoma: a typical pic-
ture with a controversial name. — The term scle-
rusing cpithelial hamartoma is used Lo designate
a dislinclive clinical picture fcaturing an isolaled
lesion mostly on the face, that is sauccr-shaped,
hard, white or vellowish and small (3-10 mm in
diameter). The histological piclure is characterised
by narrow strands of epithelial basaloid cells and
keratinous cysts immersed in a [fibrous, hypocel-
lular stroma. Six cases arc reported with a discus-
sion of the prohlems of differential diagnosis and
histogenesis as well as remarks on the incidence
of this particular hamartoma.

KEv worDs, — Sclerosing, epithelial hamartoma -

Desmoplastic trichoepitheliome - Keralinous cysts

- Lpithelial basaloid cells.

[« Giarn, Ir, Derm. Vener. s, 122, 435.4%9, (S¢ptember) 1987
— U, M. Recali. M. Pimpinelli, C. Chiurugi, K. Donati:

« Sclerosing epithelial hamartoma: un guadro tipico, un
nome che fa discutere =],
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