CASOS CLINICOS

Pilomatrixoma: presentacion clinica inusual
Pilomatricoma: unusual clinical pattern

Frida Mejia', César Pérez

RESUMEN

El pilomatrixoma es un tumor benigno con diferenciacion hacia células pilosas, particularmente células de la corteza del pelo. Afecta con mas
frecuencia a nifios y adultos jovenes; la cara, cuello y extremidades son los sitios mas comunmente afectados. Usualmente presenta un lento
crecimiento. Frecuentemente es un nodulo situado profundamente, ocasionalmente es mas superficial y raramente protruye. Reportamos el
caso de un pilomatrixoma de rapido crecimiento con marcada protrusion cutanea y realizamos una breve revision del tema.
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SUMMARY

The pilomatricoma is a benign tumor with differentiation toward hair cells, particularly hair cortex cells. Frecuently found in children and
young adults; the face, neck and the extremities are the most common sites. Usually presents a slow growth. Most commonly, it is a deep
seated nodule , occasionally the tumor is more superficially located, and rarely, it protrudes. We present a case of pilomatricoma of rapid

growth with marked protrusion of skin and we include a brief review of theme.
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INTRODUCCION

El pilomatrixoma, también conocido como epitelioma
calcificado de Malherbe, es un tumor benigno, comun de la
edad pediatrica, que se describio en 1880 como epitelioma
calcificado de las glandulas sebaceas. Sin embargo, en 1942
se comprobd que existia diferenciacion hacia células de la
corteza del pelo, hecho confirmado mas tarde por microscopia
electronica. En 1961, Forbis y Helwig propusieron el término
de pilomatrixoma como el mas adecuado'. Puede aparecer
en cualquier parte de la piel que contenga foliculos pilosos,
siendo mas frecuente en la cabeza, cara, cuello y extremidades
superiores®.

Clinicamente se presenta como una neoformacion
solitaria, dérmica o subcutanea, de consistencia dura o pétrea,
de superficie lisa y del color de la piel, cuyo diametro varia de

0.5-3cm. Sin embargo, se han descrito casos en la literatura
de lesiones hasta de 15cm de didmetro®. En ocasiones la
forma de esta tumoracion puede ser atipica, habiendo sido
descrita como tumoral, angioide, quistica, pseudoampollar y
ulcerada®.

CASO CLiNICO

Se presenta el caso de un paciente varén de 12 afios de
edad, natural y procedente de Lurin, quien acude a la consulta
externa por presentar una lesion tumoral, asintomatica,
que protruye la superficie cutanea, localizada en el brazo
izquierdo.

Al examen fisico dermatoldgico se evidencié una lesion
nodulo tumoral, marcadamente protruida, de aproximada-
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mente 3x3x3cm, de superficie lisa, de color eritemato viola-
ceo, consistencia dura, indolora al tacto, bien delimitada, no
adherida a planos profundos, localizada en la cara externa del
tercio medio del brazo izquierdo (fotografias 1-3). El resto
de la exploracidn sistémica fue normal. Se procedio a la extir-
pacion de la misma, observandose una buena delimitacion de
planos que facilité su extraccion completa. Sus antecedentes
personales y familiares no son contributorios.

Fotografia 1. Vista frontal de la
lesion tumoral.

Fotografia 2. Vista lateral de [a lesion.

Fotografia 3. Lesion cutanea a mayor detalle.

Los examenes auxiliares: hemograma, VSG, glucosa,
urea y creatinina sin alteraciones. La ultrasonografia describe
una tumoracion solida con areas hiper e hipo ecogénicas, de
contornos bien delimitados, comprometiendo dermis y tejido
celular subcutaneo, con protrusion de la piel suprayacente. Al
examen Doppler se observa escasa vascularizacion periférica.

El estudio anatomopatoldgico reveld una tumoracion
solida encapsulada constituida por masas de proliferacion
celular basofilicas y eosinofilicas. A mayor aumento de la
zona periférica de dichas masas se evidencia pequefias células
basaloides sin atipia citologica; en la zona mas central las
células son de mayor tamafio, de citoplasma eosinofilo y con
pérdida del nucleo (células fantasmas). Entre estos dos tipos
celulares predominantes hay células transicionales. Ademas
se observa areas de calcificacion, reaccion inflamatoria con
numerosas células gigantes tipo cuerpo extrafo y numerosos
vasos telangiectasicos llegando asi al diagnostico de
pilomatrixoma (fotografias 4-7).

Fotografia 4. Vista panordmica. Masas celulares basofilicas y eosinofilicas. HE 4X.
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Fotografia 5. Borde tumoral presenta tejido fibrotico reaccional. Nodulo tumoral de células baso-
filicas rodeada por masas eosinofilicas compactas. Numerosos vasos telangiectasicos. HE 10X.

Fotografia 6. Componentes celulares del nddulo. Zona periferica: células pequenas basaloides
sin atipia citoldgica; zona intermedia: células transicionales; y zona central: células fantasma.
HE 10X.

DISCUSION

El pilomatrixoma es un tumor benigno que se origi-
na a partir de las células de la matriz del foliculo piloso; es
asintomatico y es doloroso solamente si se acompafia de
inflamacion y/o ulceracion. Su crecimiento generalmente es
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Fotografia 7. Reaccién inflamatoria con células gigantes a cuerpo extrafo rodeado por células
fantasma. HE 40X.

lento, salvo en caso de hemorragia, inflamacion o maligni-
zacion. En las dos primeras situaciones, el tumor adquiere
una apariencia quistica rojo azulada o purpura® Frecuen-
temente es un nodulo situado profundamente, ocasional-
mente el tumor es mas superficial y raramente protruye’.

Es mas frecuente en la nifez y segun diversas
publicaciones corresponde al 10% de los tumores cutaneos
en este grupo etario®. Aunque un estudio reporto6 solo un leve
predominio en el sexo femenino con respecto al masculino,
otros reportan una mayor frecuencia con una razon F/M por
encima de 1.75:",

En la formacion de los pilomatrixomas jugarian un rol
importante las betacateninas. Un estudio mostré que al menos
75% de las lesiones estudiadas tenian mutaciones en el gen
CTNNB1, implicado directamente con la beta-catenin/LEF9,10.
Otros estudios concluyen que la proteina morfogénica del
hueso tipo 2 (BMP-2) interviene en el proceso de calcificacion
de los pilomatrixomas", asi como también la osteopontina.

Este tumor puede presentar variadas formas clinicas
atipicas, entre las que podemos mencionar: cuerno piloma-
tricomal™, pilomatricoma con apariencia bulosa''®, piloma-
tricoma anetodérmico'®", pilomatricoma linfangiectasico'®,
pilomatricoma perforante'®? y pilomatricoma exofitico?"?.
Debido a esta diversidad clinica el problema que a menudo se
afronta es la diferenciacion entre este tipo de tumor y otros
tumores benignos hallados con mas frecuencia, como son los
quistes de inclusion epidérmicos, los quistes dermoides, los
senos preauriculares, los dermatofibromas, etc. Con respec-
to a esto, tenemos que en estudios previos se ha observado
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que la tasa de precision en el diagndstico preoperatorio del
pilomatrixoma es inferior al 49%*%, variando desde 28.9%
a 43%?%%; aunque otros estudios sefialan que el diagnostico
preoperatorio correcto es hecho solo en el 219% de los casos?.
Los errores diagndsticos mas comunes son: quiste epidermoi-
de (38%), inclusion dermoide (7%) tumores malignos (8%),
hemangioma (5%) y lipoma (4%)%.

La ultrasonografia de partes blandas es una técnica
no invasiva, de facil acceso, que permite en forma sensible
y especifica apoyar el diagnostico preoperatorio de
pilomatrixoma; permite determinar, previo a la cirugia, la real
extension de la lesion y las capas cutaneas comprometidas.
Ultrasonograficamente los pilomatrixomas tienen dos
patrones de presentacion. El primero es un nodulo bien
definido con halo hipoecogénico periférico, parcialmente
calcificado o con microcalcificationes. El seqgundo es un
nodulo completamente calcificado, sin halo periférico y con
intensa sombra acustica posterior?.

El diagnostico de pilomatrixoma debe ser considerado
cuando en el estudio ultrasonografico se aprecia una masa
bien definida que presenta focos ecogénicos internos y anillos
hipoecogénicos periféricos; o es una masa completamente
ecogénica con fuerte sombra acustica posterior, la misma que
es encontrada a nivel subcutaneo®. Un estudio reporta que
el correcto diagnostico preoperatorio fue realizado en el 33%
basado en los hallazgos clinicos y en un 76% con ayuda del
examen ultrasonografico®.

Histopatologicamente, el pilomatrixoma se caracteriza
por una masa compuesta por células basaloides, células
fantasmasy focos de calcificacion y a veces de osificacion. Las
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