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• Viene riportato il caso di un paziente
di 67 anni (anamnesi positiva per
recente ischemia cerebrale e per
parkinsonismo in trattamento), che il
26/01/2015 giunge all’osservazione
per la presenza di cheratosi attiniche
in trattamento e per la riferita
recente comparsa a livello del vertice
del capillizio (calvo) di un nodulo
ulcerato a rapida crescita (circa 2
mesi), sede di sanguinamento
spontaneo
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IPOTESI DIAGNOSTICHE

1. SCC ULCERATO
2. MELANOMA ACROMICO
3. BCC ACROMICO E ULCERATO
4. GRANULOMA PIOGENICO
5. ?
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Shaving-biopsy + emòstasi della base mediante DTC sulla

lesione nodulare del vertice:

R./ Diclofenac 3% gel, la sera

R./ Azitromicina 500mg 1cpr/die x 3gg

R./ Gentamicina crema, per medicazione locale

Controlli ogni 1-2 settimane
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• Dermatoscopicamente la lesione presenta un
pattern globale aspecifico, con assenza di
pigmento, zone periferiche irregolari prive di
struttura, ulcerazione,  globuli rosso-
lattescenti irregolarmente distribuiti e un
pattern vascolare atipico con presenza di vasi
puntiformi, lineari irregolari e a forcina.

• Dermatoscopicamente la lesione presenta un
pattern globale aspecifico, con assenza di
pigmento, zone periferiche irregolari prive di
struttura, ulcerazione,  globuli rosso-
lattescenti irregolarmente distribuiti e un
pattern vascolare atipico con presenza di vasi
puntiformi, lineari irregolari e a forcina.



• Merc.11.2.15

• R./ ingenolo mebutato 150mcg 1v./die x 3gg
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Dettaglio morfologico della lesione che ulcera la cute sovrastante ed è
costituita da una proliferazione di cellule fusate e pleomorfe con marcato
indice mitotico



• L’ esame istologico evidenzia una proliferazione dermica di cellule
fusate epitelioidi marcatamente atipiche con disposizione
fascicolata-storiforme ad elevata attività mitotica. Il profilo
immunoistochimico della neoplasia ha inoltre documentato
negatività per pancitocheratina, EMA, S100, Mel-A, CD34 e
desmina, e positività per vimentina, CD10, actina muscolo-liscia,
caldesmone e fattore XIIIa.

• Il quadro morfologico ed immunofenotipico permettono la diagnosi
di “Sarcoma dermico pleomorfo”, entità clinico-istopatologica a
differenziazione fibro-istiocitaria (precedentemente corrispondente
all’ “Istiocitoma fibroso maligno”), caratterizzata da una marcata
invasione del tessuto sottostante, necrosi, invasione linfovascolare e
perineurale ed associata a prognosi avversa.
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Positività immunoistochimica dei
citoplasmi al CD10
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Negatività immunoistochimica alla desmina (d.d. con leiomiosarcoma)



ESAM E ISTOLOGICO

Zschoche C, Hamsch C, Kutzner H, et al.:

Analysis of the lymphatic vessel architecture of atypical fibroxanthoma and
pleomorphic dermal sarcoma.

J Am Acad Dermatol. 2014 Oct;71(4):842-5.
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• The term “pleomorphic dermal sarcoma” was
introduced by Fletcher [2] and describes tumors
having been referred to “cutaneous undifferentiated
pleomorphic sarcomas” or “superficial malignant
fibrous histiocytomas” in the past. These tumors
present with a similar morphology to AFX, but in
addition, show extensive invasion of deeper
structures [1, 2]. Both, AFX and PDS are usually
negative for cytokeratins, S100, CD34, and desmin
[3].

• McCalmont TH. Correction and clarification regarding AFX and
pleomorphic dermal sarcoma. Journal of cutaneous pathology. 2012; 39:8.
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• L’intervento chirurgo plastico di allargamento dei margini (aprile 2015)
viene effettuato  con graft cutaneo autologo, che attecchisce solo
parzialmente, lasciando una ulcerazione che viene trattata in vulnoterapia
con medicazioni avanzate fino a settembre 2016

• TAC cranio e TB  (ripetute ogni 6-8 mesi fino ad oggi): negative per
lesioni metastatiche

• in data 15/06/2016 una revisione dei vetrini (n.146/15c/o S. Gallicano)
dimostra un orientamento diagnostico per “Fibroxantoma atipico, varietà a
cellule fusate.

• Secondo recenti vedute oncogenetiche “atipical fibroxanthoma”  (AFX )e
“pleomorphic dermal sarcoma”  (PDS) sarebbero due varianti della stessa
malattia con potenzialità maligna maggiore per il “pleomorphic dermal
sarcoma” e AFX sarebbe il precursore non invasivo di PDS.

Helbig D, Ihle MA, Pütz K, Tantcheva-Poor I, Mauch C, Büttner R, Quaas A. Oncogene and
therapeutic target analyses in atypical fibroxanthomas and pleomorphic dermal sarcomas.
Oncotarget. 2016 Apr 19;7(16):21763-74.
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PDS
• Tardío JC, Pinedo F, Aramburu JA, Suárez-Massa D, Pampín A, Requena L,Santonja

C. Pleomorphic dermal sarcoma: a more aggressive neoplasm than previously
estimated. J Cutan Pathol. 2016 Feb;43(2):101-12.

• BACKGROUND: Pleomorphic dermal sarcoma (PDS) is a rare neoplasm
sharingpathological features with atypical fibroxanthoma, but adding tumor
necrosis,invasion beyond superficial subcutis or vascular or perineural
infiltration.Although its metastatic risk has been estimated to be less than 5%, its
realoutcome is presently uncertain because of its rarity and to the lack
ofhomogeneous criteria used in reported cases.

• METHODS: Retrospective clinicopathological study of 18 cases of PDS.
• RESULTS: … Three patients (20%) had local recurrences, all with incomplete

primary surgicalresections. Three patients (20%) developed distant metastases …
• CONCLUSION: Our data suggest that PDS may be a more aggressive neoplasm

thanpreviously estimated.
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EPDS

• Burton JL. Case for diagnosis: pustular dermatosis ofscalp. Br J
Dermatol 1977;97(suppI15):67

• Pye RJ, Peachey RD, Burton JL. Erosive Pustular Dermatosis of
the Scalp. Br J Dermatol. 1979 May;100(5):559-66
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Erosive pustular dermatosis
• Erosive pustular dermatosis (also known as erosive pustular dermatosis of

the scalp) is an idiopathic  chronic, relapsing amicrobial pustular
dermatosis of that scalp that results in cicatricial alopecia. A history of
antecedent accidental or iatrogenic trauma to the affected scalp site is
often elicited. Specific precipitants include minor lacerations, contusions,
accidental scalping, sunburn, varicella zoster, skin grafting,radiation,
synthetic hair fiber implantation, cryotherapy, topical 5% fluorouracil,
topical tretinoin, topical imiquimod, topical ingenol mebuthate. The
predominance of disease in the elderly has led some to postulate that
chronic actinic damage to the scalp may be a predisposing factor for
disease.
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Erosive pustular dermatosis: clinical features.
• Erosive pustular dermatosis is an uncommon disorder that largely affects the

elderly, with an apparent female predominance. In cases with known preceding
trauma, onset of disease can occur  contemporaneously or months to years
thereafter. The characteristic lesion is a large asymptomatic, well-demarcated,
boggy, superficially crusted plaque that is easily unroofed to reveal a beefy red,
exudative erosion with discrete or coalescent flaccid pustules beneath. Moist
erosions or crusts in the absence of pustules have also been described. Untreated
lesions undergo episodic pustular flares, with slow enlargement over years.

• Cicatricial alopecia is a cardinal feature of advanced disease, the extent of which
may not be fully appreciated until the lesion is healed with treatment.

• Wounds may be colonized by staphylococcal species and, less frequently, Candida.
• Aggravation of disease has been reported with attempts at reparative skin grafting

and treatment of surrounding actinic keratoses.
• Development of secondary carcinoma with squamous and basal cell features has

been reported in a long-standing case. Reports of a variant of erosive pustular
dermatosis affecting the leg have been attributed to other diseases by some.
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Erosive pustular dermatosis: Differential diagnosis

• The differential diagnosis is extensive and includes amicrobial pustulosis
associated with autoimmune disease, pustular ulcerative dermatosis of the scalp
(Jacyk WK. Pustular ulcerative dermatosis of the scalp. Br J Dermatol
1988;118:441-4. ), pyoderma gangrenosum, pustular psoriasis, kerion, bacterial
folliculitis, cicatricial pemphigoid, pemphigus vulgaris, blastomycosis-like
pyoderma, erosive candidiasis of the scalp, and temporal arteritis, among other
possibilities.

• Scalp involvement in amicrobial pustulosis associated with autoimmune disease,
a newly recognized amicrobial chronic, relapsing intertriginous follicular and
nonfollicular pustular eruption that affects young women with autoimmune
disorders, is poorly characterized. However, scant reports suggest that there is
some clinical, histopathologic, and treatment-response overlap with erosive
pustular dermatosis that, given the added observation of erosive pustular
dermatosis of the scalp in 2 patients with autoimmune disease, arguably could
reflect a common disease process. Pustular ulcerative dermatosis of the scalp is a
rare, noncrusted, ulcerative rather than erosive dermatosis of the vertex scalp
that occurs in malnourished young male Africans, a cohort distinctly different
from those with erosive pustular dermatosis.
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Erosive pustular dermatosis: Pathology

• Histopathologic features of erosive pustular dermatosis are
nonspecific.

• Characterization of early disease is lacking.
• Observed epidermal changes include erosion, atrophy,

acanthosis, parakeratosis, and subcorneal pustules.
• A dense, chronic mixed inflammatory cell infiltrate and

occasional foreign-body giant cells occupy the dermis and
do not appear folliculocentric. Pilosebaceous units are
variably diminished in number or are absent. Remnants of
arrector pili may be seen. Findings on DIF are routinely
negative.
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conclusioni
• Con il passare del tempo in questo paziente trattato per cheratosi attiniche e

operato per AFX/PDS si accentua una dermatosi pustolosa erosiva dello scalpo ,
una forma particolare di alopecia cicatriziale a neutrofili (EPDS, malattia non
frequente, descritta per la prima volta nel 1979 da Burton JL), forse già presente
prima dell’intervento nell’area del vertice calvo, caratterizzata da pustole, erosioni
e croste su cute atrofica con danno attinico e cheratosi attiniche, ad eziologia
sconosciuta

• L’esame istologico dimostra una flogosi neutrofilica aspecifica
• L’esame batterioscopico e colturale dimostra la presenza di stafilococco aureo,

sensibile a vari antibiotici
• Il quadro clinico è caratteristico di una dermatosi pustolosa erosiva del capillizio,

(EPDS: “Erosiv pustular dermatosis of the scalp”)

• La terapia cortisonica e antibiotica locale porta a un miglioramento ma non a
risoluzione completa a tutt’oggi

• è discusso se le terapie per le cheratosi attiniche (in particolare ingenolo mebutato)
e l’intervento chirurgico possano avere avuto un ruolo eziopatogenetico

• Con il passare del tempo in questo paziente trattato per cheratosi attiniche e
operato per AFX/PDS si accentua una dermatosi pustolosa erosiva dello scalpo ,
una forma particolare di alopecia cicatriziale a neutrofili (EPDS, malattia non
frequente, descritta per la prima volta nel 1979 da Burton JL), forse già presente
prima dell’intervento nell’area del vertice calvo, caratterizzata da pustole, erosioni
e croste su cute atrofica con danno attinico e cheratosi attiniche, ad eziologia
sconosciuta

• L’esame istologico dimostra una flogosi neutrofilica aspecifica
• L’esame batterioscopico e colturale dimostra la presenza di stafilococco aureo,

sensibile a vari antibiotici
• Il quadro clinico è caratteristico di una dermatosi pustolosa erosiva del capillizio,

(EPDS: “Erosiv pustular dermatosis of the scalp”)

• La terapia cortisonica e antibiotica locale porta a un miglioramento ma non a
risoluzione completa a tutt’oggi

• è discusso se le terapie per le cheratosi attiniche (in particolare ingenolo mebutato)
e l’intervento chirurgico possano avere avuto un ruolo eziopatogenetico



GRAZIE
PER  L’ATTENZIONE


