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Bullous pilomatrixoma: a series of cases
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REesumen

El pilomatrixoma es un tumor benigno que deriva de las células
del foliculo piloso. Afecta principalmente cabeza, cuello y
miembros superiores de pacientes femeninos en la primera
y segunda décadas de la vida. Entre sus numerosas variantes
clinicas se menciona la ampollar, de muy escasa frecuencia de
presentacion. Se exponen tres casos clinicos con diagndstico
de pilomatrixoma variante ampollar en mujeres jévenes, con
una clinica e histopatologfa caracterfsticas de dicha variante.

INTRODUCCION

| pilomatrixoma o epitelioma calcificante
de Malherbe es un tumor benigno derivado
de las células de la matriz del pelo que predo-
mina en el sexo femenino, sobre todo durante
las dos primeras décadas de la vida.
Clinicamente se presenta como un tumor
solitario de consistencia firme, con superficie
brillante, color piel o azul-violaceo. Puede
encontrarse como una lesién tnica o mdltiple,
siendo esta dltima rara y, en general, asociada
a sindromes sistémicos como la distrofia mio-
tonica. Existen numerosas variantes clinicas,
entre ellas destacan las variedades gigante,
perforante, exofitica, anetodérmica y ampollar.
Con respecto a esta Gltima, su frecuencia de
presentacién es muy baja y su aparicion suele
estar relacionada con el antecedente de trau-
matismo en la zona afectada.

PRESENTACION DE LOS CASOS

Paciente nim. 1: mujer de 24 anos, sin ante-
cedentes patolégicos conocidos, que consultd
por presentar en el hombro derecho una lesion
de cuatro meses de evolucion. Al examen fisi-
co dermatoldgico se evidencié una lesion de
tipo nédulo-ampollar, de aproximadamente 1

ABSTRACT

Pilomatrixoma is a benign tumor that derives from the cells of
the hair follicle. It mainly affects the head, neck and upper limbs
of female patients in the first and second decades of life. Among
its numerous clinical variants is the bullous one, with a very low
frequency of presentation. We report three clinical cases of young
women with a diagnosis of bullous pilomatrixoma, with typical
clinicalal presentation and histopathology.

por 2 centimetros de didmetro, color piel con
algunas dreas violaceas, de superficie lisa y
brillante (Figura 1). A la palpacion se identificé
consistencia blanda en su superficie e infiltrada
en profundidad; ademas, referia dolor. A la
dermatoscopia se observé una ampolla trans-
licida, con contenido blanquecino nacarado
de aspecto calcificante (Figura 2).

Se realizé ecografia Doppler, que informé un
nédulo sélido heterogéneo a nivel del tejido ce-
lular subcuténeo, con vascularizacién marginal
marcada y escasa vascularizacion intralesional.

Paciente niim. 2: mujer de 36 afos de edad,
sin antecedentes personales, que consulté por
una tumoraciéon de aspecto ampollar en el
brazo derecho de ocho meses de evolucién.
La lesion present6 superficie brillante y algunas
zonas violaceas; su consistencia fue blanda,
lobulada superficialmente e indurada e infil-
trada en profundidad (Figura 3). La paciente
referfa cambios en la superficie luego de un
traumatismo menor sobre la lesion.

Paciente nim. 3: mujer de 24 anos de
edad, sin antecedentes patoldgicos referidos,
que consulté por una lesion nédulo-ampollar
localizada en el hemitérax izquierdo, de cinco
meses de evolucidn, con caracteristicas clinicas
similares al primer caso descrito, aunque de
mayor tamano (Figura 4). A la dermatoscopia
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se evidencié una lesién translicida de tipo ampollar, con
un contenido blanquecino brillante. La ecografia realizada
informé una lesion nodular sélida heterogénea, de 24 x
16 mm, con cambios inflamatorios perilesionales.

Se realiz6 biopsia escisional de las tres lesiones. En
los informes de las mismas se observaron cambios simi-
lares: en epidermis, acantosis y papilomatosis; a nivel
de dermis, vasos sanguineos dilatados y congestivos, y
vasos linfaticos intensamente dilatados; en dermis pro-
funda, se hallé una formacién tumoral bien delimitada
constituida por islotes de células basaloides, intermedias
y células fantasma o sombra, las primeras con nucléolos
prominentes y mitosis tipicas abundantes. Ademds, se

Caso cLiNico / TERAPEUTICO

observé depdsito de calcio a nivel de los islotes. En la
periferia existia un infiltrado de celularidad mixta (Figuras
5 a 7). El diagnéstico fue compatible con pilomatrixoma
variante ampollar. Se logré la extirpacién completa en
todos los casos.

DISCUSION

El pilomatrixoma o epitelioma calcificante fue descrito en
1880 por Malherbe y Chenantais como un tumor calcifi-
cante originado en las glandulas sebaceas. En 1961, Forbis
y Hewling plantearon su verdadero origen y le dieron la
denominacién utilizada actualmente.’? Se define como un
tumor benigno derivado de las células de la matriz del pelo,

Figura 1. Lesion nddulo-ampollar localizada en el hombro derecho.

Figura 3. Tumoracion de aspecto ampollar eritematosa localizada en
el brazo derecho.

Figura 2. Dermatoscopia que muestra ampolla translicida con con-

tenido blanquecino nacarado.

Figura 4. Nodulo localizado en el hemit6rax izquierdo, de cinco meses
de evolucion.
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Caso cLiNIco / TERAPEUTICO

Figura 5. H&E 100x. Dilatacion de vasos linfaticos en dermis.

Figura 6. H&E 100x. Formacion tumoral bien delimitada localizada
por debajo de espacios lacunares.

que se presenta principalmente en la infancia y segunda
década de la vida, con predominio en el género femenino.?

Su patogenia no es totalmente conocida; sin embargo,
se ha propuesto como factor implicado al gen CTNNB1,
que produciria una alteracién de la regulacion de la
B-catenina, proteina participante en las uniones adheren-
tes intercelulares. Ademas, se han reportado mutaciones
en el gen de Bcl-2, protooncogén inhibidor de la apop-
tosis celular, lo que favoreceria el aumento del niimero
de células neoplasicas y, como consecuencia, de la masa
tumoral de la lesi6n.?**

La presentacion clinica més habitual es un nédulo solita-
rio, dérmico o subcutaneo, de consistencia firme, superficie
lisa y color piel, localizado en cara, cuello o extremidades

Figura 7. H&E 400x. Células basaloides, células intermedias y células
sombra.

superiores. La forma mdiltiple representa del 2 al 3.5% de
las series, tiene una herencia autosémica dominante y
suele estar asociado a sindromes sistémicos como distrofia
mioténica, sindrome de Gardner, sindrome de Rubinstein-
Taybi, carcinoma medular de tiroides, defectos del cierre
esternal y trastornos leves de coagulacion.** Se han descrito
numerosas variantes clinicas de esta entidad; entre ellas, se
consideran la perforante, melanocitica, exofitica, anetodér-
mica, multinodular, gigante, maligna y ampollar.*

La variante ampollar, también conocida como pseu-
doampollar o linfangiectasica, fue descrita en 1943. Su
frecuencia de presentacion es baja: representa el 2% de
los casos de pilomatrixomas, aunque en algunas series se
ha reportado hasta el 6% de los mismos."* En su patoge-
nia, ademds de los factores implicados ya mencionados
anteriormente, se proponen como teorifas la irritacién
mecanica de la lesién y la presion en el area que rodea al
centro indurado del pilomatrixoma, que induce obstruc-
cién, congestion y dilatacion de los vasos linfaticos, asi
como la consecuente extravasacién de linfa y edema en
la dermis que rodea al tumor. En otra teorfa se sugiere que
las células tumorales, los infiltrados de células inflamatorias
0 ambos pueden producir enzimas elastoliticas y causar la
destruccién y dilatacion de los vasos linfaticos."

En cuanto a la edad de manifestacion, hasta en el 60%
afecta a jovenes en las dos primeras décadas de la vida, y
de éstos, el 40% antes de los 10 anos de edad.’

Clinicamente se manifiesta como una ampolla de
pared gruesa y flaccida, con una tumoracién dura subya-
cente. La piel que la recubre es, por lo general, normal y
translicida; sin embargo, en ocasiones puede tener una
coloracién eritematosa, azulada o violdcea. Su tamano
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suele ser mayor que el de los pilomatrixomas clasicos y se
localiza habitualmente en el tercio proximal de miembros
superiores y hombros, zonas mas expuestas a traumatis-
mos.">” Un dato orientador y caracteristico en el examen
dermatolégico es el «signo de la tienda de campana, el
cual consiste en que al presionar el nédulo entre los de-
dos, la piel que lo recubre se pliega, formando dngulos y
facetas en su superficie.*

El diagnéstico es principalmente clinico, pudiendo
realizarse también ultrasonografia de partes blandas, una
técnica no invasiva de facil acceso, sensible y especifica,
que permite determinar la real extensién de la lesion y
las capas cutdneas comprometidas. Puede evidenciarse
tanto un nédulo bien definido con halo hipoecogénico
periférico, parcialmente calcificado o con microcalcifica-
ciones como un nédulo completamente calcificado, sin
halo periférico y con intensa sombra acUstica posterior.
El correcto diagnéstico preoperatorio aumenta del 33 al
76% al utilizar esta técnica.®

El diagnéstico definitivo se obtiene a través del estudio
histopatolégico de la pieza extirpada. Se observa, a nivel
epidérmico, acantosis y papilomatosis. A nivel de dermis,
vasos sanguineos dilatados y congestivos, y vasos linfaticos
superficiales intensamente dilatados, signo que caracteriza
a la variante ampollar. En dermis profunda se puede visuali-
zar una masa tumoral bien delimitada constituida por islotes
de células basaloides, intermedias y células fantasma o
sombra. La calcificacion ocurre en alrededor de dos tercios
de los tumores y usualmente afecta las células sombra.?

El patron inmunohistoquimico que orienta el diagnés-
tico es la positividad para las queratinas hHa1, a2 y a5,
que no se expresan en otros tumores de origen folicular.”

Caso cLiNico / TERAPEUTICO

El diagnéstico diferencial debe realizarse con otras
tumoraciones benignas como los quistes de inclusién
epidérmicos, los quistes dermoides, los dermatofibromas,
hemangiomas y lipomas.*

El curso clinico del pilomatrixoma suele ser benigno,
con estabilizacion de su crecimiento; no presenta re-
gresion espontanea, por lo que la reseccion quirdrgica
corresponde al tratamiento definitivo, con baja tasa de
recidiva. No obstante, la conducta puede ser expectante
en casos de tumores de pequeiio tamano, asintométicos,
no complicados, sin infeccion a repeticién y sin implican-
cias anatémicas o cosméticas importantes.

La transformacién maligna es excepcional; existen po-
cos casos reportados en la literatura. Se le denomina pilo-
matrixoma carcinoma, afecta con mayor frecuencia cuello
y dorso de hombres mayores, y suele ser asintomatico.**

CONCLUSION

El interés radica en presentar tres casos de pilomatrixoma
ampollar, variante poco frecuente en mujeres jévenes, que
mostraron una clinica e histopatologfa representativas. La
evolucion de las pacientes fue favorable tras la extirpacion
quirdrgica de los tumores, sin recidivas a la fecha.
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