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Epitelioma calcificante de Malherbe (pilomatrixoma)
en mejilla. Reporte de un caso clinico

Javier Garnica Rosales,* José Ernesto Miranda Villasana,** Rafael A Flores Garcia,***
Maria Algjandra Rodriguez Pérez****

RESUMEN

El pilomatrixoma fue descrito por vez primera en el afio
1880 por Malherbe y Chenantains; se referian a un tumor
de caracteristicas benignas al que llamaron «epitelioma
calcificado de células sebaceas». Hasta el afio de 1989
se habfan descrito mas de 1,500 casos. Los tumores en
piel, de adultos y nifios, tienen multiples etiologias. En
muchos casos se requiere una biopsia para confirmar el
diagnéstico. La técnica de biopsia por aspiracion con
aguja fina (BAAF), tradicionalmente se ha utilizado para
corroborar un diagnéstico presuntivo. Dentro de la diver-
sidad de las neoplasias que se presentan en cara existen
caracteristicas clinicas propias de una determinada enti-
dad patoldgica, siendo suficiente con realizar 2 6 3 estu-
dios especificos, para su diagnéstico. Se describe caso
clinico de paciente femenino de 16 afios de edad con
aumento de volumen en regioén preauricular de 2 afios de
evolucidn, asintomatica, palpable, bien delimitada, sin
antecedentes de proceso infeccioso en la regién masete-
rina derecha, con diagnéstico y tratamiento quirdrgico
para pilomatrixoma.

Palabras clave: Epitelioma calcificante de Malherbe, pi-
lomatrixoma, foliculos pilosos, células sombra.

SUMMARY

Pilomatrixoma was described for the first time by Malher-
be and Chenantains in the year of 1880. They referred to
a tumor of benign characteristics, which they called «cal-
cified epithelioma of sebaceous cells». Until the year of
1989 over 1,500 cases had been described. Skin tumors,
in adults and children, have multiple etiologies. In sever-
al cases, a biopsy is required in order to confirm the di-
agnosis. The biopsy technique through aspiration with a
fine needle (BAAF) has been traditionally used in order
to confirm the presumptive diagnosis. Within the diversi-
ty of neoplasias that may be present in the skin, there
are clinical features that are characteristic of a certain
pathologic entity. The performance of two or three spe-
cific studies is good enough for their diagnosis. This
study describes a clinical case of a female patient of 16
years old with volume increase in the preauricular area
with a two-year evolution period, asymptomatic, palpa-
ble, well-defined, without background of infection pro-
cess in the right masseteric area, with diagnosis and sur-
gical treatment for pilomatrixoma.

Key words: Calcifying epithelioma of Malherbe, piloma-
trixoma, hairy follicles, shadow cells.
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INTRODUCCION

El pilomatrixoma o epitelioma calcificante de Mal-
herbe es un tumor de anexos benigno, que presen-
ta diferenciacion hacia las células de la matriz del
foliculo piloso. Las lesiones calcificadas han sido
descritas por Galeno desde el afio 200 d.C. En el
afio 1949, Lever y Griesemer sugirieron que este
tumor se origina en las células de la matriz del
pelo. En 1961, Forbis y Helwing propusieron el tér-
mino de pilomatrixoma como el mas adecuado.?3
Para el afio de 1965, Cantwell y Reed reportaron su
asociacion con distrofia miotdnica. Hashimoto y Le-
ver, en el afio 1966, se dedicaron al estudio del tu-
mor por métodos histoquimicos y de microscopia
electrdénica; concluyeron que el tumor se deriva del
pelo y de sus foliculos.

En la década de los 80, Lopanski y Minh reporta-
ron un paciente con pilomatrixoma que mostraba un
comportamiento agresivo; le asignaron el nombre de
pilomatrix-carcinoma (pilomatricoma).*

El epitelioma calcificante de Malherbe general-
mente es un tumor benigno, de origen ectodérmico
a partir de las células mas externas de la vaina de la
raiz del foliculo piloso, que ocasionalmente puede
transformarse en maligno. EI mecanismo patogéni-
co de su desarrollo esta en asociacion con mutacio-
nes en el gen de la betacatenina (CTNNB1). La lo-
calizacion més frecuente, en el 94% de los casos,
es en la cara, cuello y extremidades superiores, y la
region periorbitaria se afecta en 21% de los casos.®

El tamafio varia desde 0.5 a 5 cm de diametro,
sin embargo se han descrito casos en la literatura
de lesiones hasta de 15 cm de diametro, de formas
variadas, del color de la piel, rosado o rojo violaceo.
La forma de esta tumoraciéon puede ser atipica, ha-
biendo sido descrita como tumoral, angioide, quisti-
ca, pseudoampollar y ulcerada.* En 1987, Carbajal
y colaboradores propusieron 3 formas clinicas de la
variedad solitaria: ulcerotumoral, angioide y pseu-
doampollosa.®

Tiene predileccién por los nifios, siendo el se-
gundo tumor mas frecuentemente extirpado donde
el mas comun es el quiste ectodérmico. Aproxima-
damente, el 40% de los casos se presentan antes
de los 10 afios de edad y el 60% a los 20 afios.
Algunos autores mencionan un segundo pico de
aparicién pero con menor frecuencia entre la sexta
y séptima décadas de la vida.® La incidencia varia
de 1 en 924 especimenes dermatolégicos a 1 en
2,000 especimenes quirargicos en un hospital ge-
neral, correspondientes al Departamento de Derma-
tologia.® Tiene predominio por el sexo femenino;

generalmente cursa asintomatico pero puede ser li-
geramente doloroso.”

El pilomatrixoma maligno es mas comun durante
el 5° decenio de la vida y tiene predominio en el sexo
masculino. Se presenta con mayor frecuencia en el
cuello, la cara posterior del térax y la region preauri-
cular. Son tumores agresivos con recidivas frecuen-
tes y metastasis pulmonares.'® El diagnostico con
frecuencia es clinico, sin embargo se debe de con-
firmar mediante el estudio histopatolégico. Los da-
tos histopatoldégicos muestran tumores bien delimi-
tados en la dermis profunda, que se extienden con
bastante frecuencia hacia el tejido celular subcuta-
neo. Existen dos tipos de células, unas son epitelioi-
des basdfilas que corresponden al 50-75% vy otras
células eosindfilas, llamadas «células fantasma o som-
bra». Las células basdfilas tienden a localizarse en la
periferia de los islotes celulares y presentan un cito-
plasma escaso y nlcleo hipercromatico mientras que
las células fantasma se encuentran hacia la zona cen-
tral, tienen mas citoplasma pero su nticleo no se tifie.!*

El estroma presenta una reaccion a cuerpo extra-
flo con células gigantes adyacentes a las fantasmas.
En la mayoria de los casos se observan depdsitos
de calcio con la tincién de Von Kossa, en donde las
células fantasma son mayoria y el calcio se dispone
en granulos citoplasmaticos delicados o en capas
de material amorfo que reemplazan a los elementos
celulares. También pueden verse focos de calcifica-
cion en el estroma.

El diagnostico diferencial histopatolégico debe de
hacerse con la pared de los quistes triquilémicos
(contienen queratina y su pared semeja la capa de
la raiz externa del pelo), los cuales también presen-
tan células basofilicas que a medida que se querati-
nizan pierden los nucleos y pueden calcificarse; tam-
bién en los carcinomas basocelulares se observan
células fantasmas en forma excepcional con focos
de diferenciacion matrical.

El objetivo del presente articulo es demostrar la
similitud de caracteristicas clinicas de este caso con
las descritas por los diversos autores que han trata-
do este tipo de tumor.

DESCRIPCION DE CASO CLiNICO

En el Centro de Especialidades Médicas del Estado
de Veracruz Dr. «Rafael Lucio» SSA, en el Servicio
de Cirugia Maxilofacial, se describe el caso de una
paciente femenina de 16 afios de edad que es referi-
da por clinica periférica para su valoracion y trata-
miento, con un diagnoéstico presuntivo de poliotia. El
padecimiento lo inicia con aparicién incipiente de au-
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mento de volumen de aproximadamente 5 mm de
diametro en angulo mandibular derecho, asintomati-
co, de crecimiento lento progresivo (Figura 1).

Es tratada por médico naturista y posteriormente
por cirujano dentista durante el Gltimo afio. A la ex-
ploracion clinica, se nota aumento de volumen en
region preauricular derecha de aproximadamente 3
cm de diametro indurada a la palpacion, asintomati-
ca a la digitopresion, bien delimitada, con un tiempo
de evolucion de 2 afios. Se solicita radiografia pano-
ramica, para determinar las condiciones 6seas de
hemicara derecha (Figura 2).

Posterior a la inspeccion radiologica se establece
un diagnostico presuntivo de probable poliotia ver-
sus quiste sebaceo calcificado. Se inicia protocolo
prequirdrgico y se programa biopsia excisional bajo
anestesia general, con abordaje preauricular disefia-
do por Al-khayat y Bramley para acceder a la region
afectada de manera mas directa.’> Aunque el area
del abordaje es muy pequefia, se encuentran dentro
de su trayecto muchas estructuras anatémicas impor-
tantes; la glandula paroétida, nervio auriculotemporal
y la rama cigomatica o frontal del nervio facial.'® Esta
Ultima es la mas afectada durante este tipo de abor-
dajes por su relacion anatomica (Figura 3).

La técnica inicia con el marcaje de la incisién
gue va desde el punto de unién entre el hélix y la
piel facial y desciende hasta el I6bulo de la oreja.
Para este caso clinico se modific6 la incisidn origi-
nal porque se pretende llegar a la lesién ubicada
en region maseterina. Por la gran vascularidad del
area quirdrgica, se coloca anestésico local (lidocai-
na con epinefrina al 2%) de manera superficial, evi-
tando planos profundos para no dafar estructuras
vitales. Se incide piel y tejido celular subcutaneo,
se diseca con instrumento de punta roma delimi-
tando el plano muscular de una membrana de re-
cubrimiento que envolvia el aumento de volumen.
Al romperlo se obtiene una masa semisdlida de
consistencia caseosa de aproximadamente 3 cm de
diametro (Figura 4).

Se contindia con la diseccion, delimitacion y ex-
posicion de la neoplasia; se retira con la capsulay el
contenido semisolido, colocandola en un frasco para
ser enviada al Servicio de Anatomia Patologica (Fi-
guras 5y 6).

Se sutura la herida quirargica por planos: vicryl 4-
0y nylon 5-0, se coloca dren tipo Penrose a deriva-
cion, se cubre la herida con apdsito compresivo que
es retirado al dia siguiente (Figuras 7 y 8).

El servicio de patologia reporta como resultado
de la biopsia excisional, epitelioma calcificante de
Malherbe (Figura 9).

RESULTADOS

La biopsia excisional se realiz6 sin contratiem-
pos ni complicaciones transquirdrgicas ni post-
quirargicas; el resultado del estudio anatomopa-
tolégico no era el esperado; sin embargo, si era
categorico e irrefutable en la imagen de los cor-
tes histologicos donde se podia observar la pre-
sencia de areas calcificadas, asi como la presen-
cia de células sombra, caracteristicas principales
del epitelioma calcificante de Malherbe, el que
complementado con la edad de la paciente y el
comportamiento de la neoplasia coincide con los
reportes de casos similares en la literatura mun-
dial. Sin duda se trata de un pilomatrixoma en
hemicara derecha. La localizacion de manera su-
perficial entre la piel y el plano muscular facilito
su excision sin complicaciones; al no ser necesa-
rio profundizar hacia el plano muscular, permitio
la conservacion de las estructuras anatomicas
importantes.

En el control postoperatorio a 1 mes se obser-
vO reposicion total del volumen dérmico en meji-
lla, una cicatriz lineal en fase de remodelacion
(Figura 10).

DISCUSION

El pilomatrixoma es un tumor benigno, con dife-
renciacion hacia foliculos pilosos, que ocurre en
adultos jovenes y nifios, principalmente en meno-
res de 11 afios,** con predominio del sexo mascu-
lino.'>% E| caso clinico es de paciente femenino
de 16 afios de edad, quien no tiene las dos prime-
ras afirmaciones en la discusion. El pilomatrixo-
ma, también se denomina epitelioma benigno de
Malherbe y epitelioma calcificado de Malherbe.’
Es un tumor benigno de la piel derivado del folicu-
lo piloso duro, subcuténeo y de crecimiento lento.
Se localiza casi siempre (90%) en cabeza, cuello
o extremidades superiores.'”¥ En algunas series,
el 30% aparece en el cuello, el 17% en mejillas,
el 16% en cuero cabelludo, y en ceja y periorbita
el 14%, a pesar de que en general los tumores
benignos derivados del foliculo piloso son raros
en el parpado. También pueden localizarse en el
labio superior. Suelen ser hipodérmicos, aunque
también hay dermohipodérmicos y dérmicos pu-
ros.'® El resultado anatomopatoldgico fue de tu-
mor benigno, localizado en mejilla, de manera
superficial, delimitado profundamente por el pla-
no muscular, que es el segundo lugar mas comdn
segun los reportes.*®
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CONCLUSIONES

El hallazgo clinico importante es la cubierta
membranosa del tumor, que no es mencionada
en los diversos articulos referentes al piloma-
trixoma; en nuestro caso no fue necesaria la
toma de muestra por técnica BAAF. El estudio de
imagen utilizado para diagnoéstico tumoral hace
referencia a TC, resonancia magnética e incluso
ultrasonido; por las caracteristicas clinicas de la
patologia se solicité estudio inicial de ortopanto-
mografia, en la cual se observé que la entidad
patoldgica no estaba en relacion al hueso mandi-

d

Figura 1. Aumento de volumen en region preauricular derecha.

Figura 2. Ortopantomografia, sin datos clinico-radiolégicos
de alteraciones 6seas. Figura 5. Totalidad de la lesién.
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) o Figura 8. Herida quirdrgica con retiro de puntos de sutura y
Flgura 6. Lecho quirurgico. presencia de escaras.

Figura 9. Corte histoldgico.

Figura 7. Sutura de herida quirdrgica.

bular. En regiones donde no se cuenta con los
medios técnicos de infraestructura, puede resul-
tar suficiente con un estudio radioldgico simple,
como ortopantomografia para casos en mejilla o
una serie de craneo para localizaciones en par-
pados o cejas. Con el tratamiento quirdrgico se
devolvio la estética facial, asi como seguridad
psicosocial de la paciente.

En la historia clinica no existen antecedentes pre-
vios en familiares de linea directa que puedan suge-
rir un origen hereditario. Figura 10. Control postoperatorio a 1 mes.
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