.
.
.
.
.

CASOS CLINICOS DermatologiaCMQ2012;10(1):25-27-°"

Onicomatricoma: reporte de un caso

Onychomatricoma: A case report
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RESUMEN

Se presenta el caso de un paciente masculino con un padeci-
miento de dos afos de evolucion. Se manejé inicialmente como
onicomicosis y no tuvo respuesta a tratamiento durante dos
anos. Al realizar exploracién ungueal y estudio histoldgico en-
contramos la presencia de esta tumoracion poco frecuente en
nuestra practica diaria.

PALABRAS CLAVE: onicomatricoma, tumores del aparato ungueal.

Introduccion

Los tumores de las ufias suelen ser diagnosticados de ma-
nera incorrecta, o bien no son diagnosticados en absoluto.
Esto se debe a que la uiia puede cubrir la lesién, o simular
una entidad inflamatoria. Por lo tanto, en algunos casos
el diagnéstico definitivo debe ser apoyado por estudio
histopatolégico. El onicomatricoma es un tumor raro,
poco conocido en la literatura dermatolégica, una enti-
dad descrita hace 25 afios y reportada con escasa frecuen-
cia. Se caracteriza por un engrosamiento parcial o total de
la ufa, con una coloracién amarillenta longitudinal de la
misma, y una curvatura transversa que en ocasiones pue-
de llegar a sangrar.

Caso clinico

Se trata de un paciente masculino de 39 anos de edad,
valorado en la consulta externa del Hospital de Especia-
lidades Centro Médico Nacional La Raza. Cuenta con
antecedente personal de importancia, portador de dislipi-
demia de reciente diagndéstico, tratado a base de fibratos;

CORRESPONDENCIA
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ABSTRACT

The case of a male patient with a condition of two years dura-
tion, initially handled as onychomycosis that did not respond to
treatment, for two years. When examining the nail and doing a
histological study, we found the presence of this rare tumor in
our daily practice.

KEYWORDS: Onychomatricoma, tumor of the nail apparatus.

implante ocular no funcional desde hace 19 afios, trau-
matismo en la ufia del dedo indice de la mano derecha
hace 2 anos.

Acudi6 a consulta dermatolégica por presentar mela-
noniquia longitudinal de diversa tonalidad, con exceso
en la curvatura transversal ungueal de dos afios de evo-
lucién. Recibié multiples tratamientos a base de antimi-
céticos, esteroides topicos, e incluso ciclosporina oral sin
respuesta alguna (fotografias 1y 2)

Se realiza estudio histopatolégico que muestra invagi-
naciones epiteliales profundas que, en su extremo distal,
estan formadas por zonas queratégenas gruesas en forma
de V, con cavidades llenas de liquido seroso (fotografia
3). Con base en lo anterior, se concluye diagnéstico de
onicomatricoma.

Discusion

Los tumores de las ufias son diagnosticados de manera
incorrecta, debido a que las uias pueden cubrir la lesion,
o bien pueden simular una entidad inflamatoria.’
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El onicomatricoma es un tumor raro de la matriz un-
gueal. Fue descrito en la literatura, en 1992, por Baran y
Kint.? Desde la constatacién inicial de esta lesién, menos
de 30 casos han sido reportados en la literatura inglesa.

La terminologfa del onicomatricoma ha sido lenta-
mente ajustada con el tiempo: la descripcién original de
este tumor ungueal (1992), onicomatrixoma, se basé en
la descripcién de un tumor filamentoso de la matriz un-
gueal. Subsecuentemente, el término onicomatricoma la
aplicé en la literatura inglesa, por primera vez, por Ha-
neke y colaboradores, en 1995 Sin embargo, en el afio
de 2004, los reportes de Ko y sus colaboradores* propu-
sieron la elaboracién de la terminologia de esta lesion,
basada en el andlisis histolégico. Sugirieron términos co-
Fotografia 1. Melanoniquia longitudinal con incremento en la curvatura transversal mo ungUiOblaStoma’ fibroma unguioblético, y fibroma
de la ufia unguiobldstico atipico.

Es importante tener en cuenta estos términos ya que,
aun cuando el onicomatricoma es una lesién benigna,
podria formar parte de una lesién maligna. Lo anterior
debido a que puede presentar atipia y actividad mitética
con una gran posibilidad de potencial maligno.”

De acuerdo con los casos reporte, el onicomatricoma
afecta las manos de los pacientes de mediana edad y no
muestra predileccién por sexo.® La relacién hombre/mu-
jer es aproximadamente 1:1, con un promedio de edad de
presentacién de st afios. La mayoria de los casos reporta-
dos, sin embargo, son en ancianos, aunque el tumor ha
sido reportado en pacientes jovenes de 24 afios de edad.?
La incidencia es predominante en los dedos de las manos
(75%): el porcentaje de lesiones en el primero, segundo,
tercero y cuarto dedo es 5%, 16%, 61%, 16%, respectiva-
mente. El onicomatricoma puede afectar a un solo dedo
o bien a varios de manera simultinea.® S6lo en dos casos
se han reportado multiples dedos afectados en un mismo
paciente. La localizacién mds afectada fue dos veces mds
frecuente del lado derecho, en comparacién con el lado
izquierdo.

Los pacientes refieren una historia de larga evolucién
con variados sintomas que incluyen: sangrado, pigmenta-
cién, y anormalidades del plato ungueal que semejan un
cuerno cutdneo.

Los cuatro signos clinicos cardinales del onicomatri-
coma son: 1) bandas longitudinales amarillentas de grosor
variable, 2) hemorragias en astilla en el drea amarillenta
que involucra la porcién proximal, 3) crestas longitudi-
nales prominentes asociadas a un crecimiento de la cur-
vatura transversal de la porcién de ufa afectada, que es
mds pronunciado y extenso que el color amarillo, 4) la
avulsién ungueal expone un tumor velloso que emerge

Fotografia 2. Imagen dermatoscdpica en la que se observan hemorragias en astilla.

Fotografia 3. Invaginaciones epiteliales que, en su parte distal, muestran imagen )
caracteristica en V, correspondiente a la zona queratégena gruesa. de la matriz.57
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Los pacientes pueden tener engrosamiento ungueal
con decoloracién longitudinal amarillenta y/o distrofia
del plato ungueal. El engrosamiento del plato ungueal
podria exhibir estrfas, puede haber melanoniquia longi-
tudinal y edema proximal. La capilaroscopia revela he-
morragias en astilla proximales y, aunque es raro, podria
ocurrir sangrado cuando el borde de la una es cortado.

La avulsién del plato ungueal expone el tumor que
emerge de la matriz y se observa una deformidad a manera
de embudo, asi como un exceso en la curvatura transver-
sa de la ufna. La porcién engrosada estd formada por pe-
quenas cavidades penetradas por digitaciones filamentosas
que corresponden al tumor. Se cree que el estroma de estas
digitaciones es la fuente de las hemorragias en astilla.?

El onicomatricoma podria complicarse con infeccio-
nes fungicas, cuyas caracteristicas clinicas a menudo ocul-
tan el tumor. ©

El onicomatricoma crece de manera muy lenta y los
pacientes requieren observacién médica a lo largo de va-
rios afos, especialmente cuando la lesién se encuentra en
las ufias de los pies.

En niflos nunca antes habia sido descrito. Sin embar-
go, existen reportes de afeccién en el segundo y tercer
dedo del pie derecho en una nifia asidtica de cuatro afios
de edad, quien presenta, de manera concomitante, una
onicomicosis por trichophyton interdigitale.?

Se ha visto que la onicomicosis concomitante es pura-
mente fortuita. No obstante, se sospecha mayor suscepti-
bilidad ungueal debido a la alteracién de la queratina por
el tumor.”

Existen tres requisitos previos histopatolégicos para el
diagnéstico del onicomatricoma: 1) que el componente fi-
broepitelial del tumor tenga dos porciones: la zona proxi-
mal, que corresponde a la base pedunculada del tumor, y
la zona distal con multiples proyecciones fibroepiteliales;
2) organizacién del estroma en dos capas: una superficial
celular y una profunda, menos celular, con gruesas ban-
das de coldgeno; 3) una zona queratégena que se encuen-
tra formada por prolongaciones epidérmicas organizadas
en forma de V en el nivel de las papilas dérmicas, tan-
to en la zona distal como en la proximal. Como caracte-
ristica diferente, en la porcién distal —es decir mds alld de
la lanula— el lecho ungueal estd globalmente engrosado
y lleno de cavidades que contienen liquido seroso.?

El diagnéstico diferencial comprende una variedad de
patologias periungueales que incluyen: el fibroquerato-
ma adquirido, el fibroma periungueal, la verruga vulgar
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subungueal, la enfermedad de Bowen, el carcinoma de
células escamosas, el melanoma maligno, la fibroepitelio-
ma de Pinkus, y el siringofibroadenoma ecrino ®

Recientes estudios con inmunohistoquimica y micros-
copfa electrénica sugieren que el origen del tumor de la
matriz ungueal contiene queratinocitos, células de Lan-
gerhans, melanocitos, células de Merkel, y un patrén
distinto en la expresién de queratinas. Utilizando el mar-
cador Ki-67 (MIB-1) muestra un bajo indice de prolifera-
cién celular y la microscopia electrénica muestra células
basales con disminucién en el nimero de desmosomas y
trastornos en la diferenciacién de las células de la matriz
ungueal.”

La escisioén quirdrgica completa ha sido la terapéutica
recomendada. La reseccién quirdrgica reportada en un
caso, por van Holden y colaboradores,” no reporté recu-
rrencia al seguimiento en dos afos, y el recrecimiento de
la una se produce sin incidentes. Sin embargo, los mé-
dicos deben continuar la vigilancia, debido al probable
potencial maligno mencionado mds arriba.?
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