Revista del
Centro Dermatol 6gico Pascua

Volumen Nimero Mayo-Agosto
voume 12 Number 2 May-augus. 2003

Articulo:

Pilomatrixoma ampolloso. Reporte de
un caso

Derechos reservados, Copyright © 2003:
Centro Dermatol6gico Pascua

Otras secciones de Others sections in
este sitio: this web site:

O indicedeestenimero [ Contents of this number
0 Mésrevistas O Morejournals
0 Busqueda 0 Search

@edigraphic.com


http://www.medigraphic.com/espanol/e-htms/e-derma/e-cd2003/e-cd03-2/e1-cd032.htm
http://www.medigraphic.com/espanol/e-htms/e-derma/e-cd2003/e-cd03-2/e1-cd032.htm
http://www.medigraphic.com/espanol/e1-indic.htm
http://www.medigraphic.com/espanol/e1-indic.htm
http://www.medigraphic.com/espanol/e-buscar/e1-busca.htm
http://www.medigraphic.com/ingles/i-htms/i-derma/i-cd2003/i-cd03-2/i1-cd032.htm
http://www.medigraphic.com/ingles/i1-indic.htm
http://www.medigraphic.com/ingles/i-buscar/i1-busca.htm
http://www.medigraphic.com

« Rev Cent Dermatol Pascua = Vol. 12, Num. 2 « May-Ago 2003

Jiménez F y cols. Pilomatrixoma ampolloso 67

Pilomatrixoma ampolloso.

Reporte de un caso

Dra. Fabiola Jiménez,* Dr. Alberto Ramos-Garibay,** Dra. Sandra C Gutiérrez Z***

RESUMEN

El pilomatrixoma o epitelioma calcificante de Malherbe es un tumor poco frecuente con diferenciacion hacia células pilosas,
principalmente las corticales. Se presenta el caso de un pilomatrixoma ampolloso de crecimiento rapido y se realiza una

breve revision del tema.
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ABSTRACT

Pilomatricoma or calcifying epithelioma of Malherbe is an uncommon tumor that mainly differentiates toward the hair matrix.
We report a case of bullous pilomatricoma of rapid growth and we include a brief review of theme.

Key words: Pilomatricoma, calcifying epithelioma.

INTRODUCCION

El pilomatrixoma o epitelioma calcificante de Malherbe
es un tumor de anexos benigno el cual presenta diferen-
ciacion hacia las células de la matriz del foliculo piloso.

El tumor es poco frecuente y generalmente se pre-
senta como una neoformacion subcutanea, Unica, in-
durada, localizado principalmente en la cara y en las
extremidades superiores durante las dos primeras dé-
cadas de la vida.'?

PILOMATRIXOMA

El pilomatrixoma fue descrito originalmente por Malherbe
y Chenantais en 1880 como un tumor calcificado origi-
nado de las glandulas sebaceas. Posteriormente los
estudios inmunohistoquimicos y de microscopia elec-
tronica mostraron que es originado de las células de la
matriz del foliculo piloso sugiriéndose entonces la de-
nominacion actual.®

El pilomatrixoma se presenta principalmente en ni-
fios, siendo el segundo tumor mas frecuentemente ex-
tirpado en este grupo de edad después del quiste epi-
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dérmico. El 40% de los casos se presentan antes de los
10 afios de edad y el 60% a los 20 afios. También se ha
observado un segundo pico de aparicion con menor fre-
cuencia entre la sexta a séptima décadas de la vida.*
Laincidencia varia de 1 en 924 especimenes dermato-
patolégicos a 1 en 2,000 especimenes quirdrgicos en
un hospital general.® Tiene predominio por el sexo fe-
menino, generalmente es asintomatico pero puede ser
ligeramente doloroso.®

CUADRO CLINICO

El tumor se presenta como una neoformacion solitaria,
subcutanea, del color de la piel o rojo violacea, de aproxi-
madamente 0.5 a 5 cm de diametro, firme, a la palpa-
cion se advierte su forma de “piedra facetada” y la piel
gue lo recubre se levanta en forma de “tienda” o puede
palparse de consistencia quistica. Algunos pueden in-
flamarse presentando edema con salida de calcio como
una sustancia blanca, arenosa y espesa.®

Se localiza principalmente en cara, cuello o extremi-
dades superiores aunque se ha observado en forma
ocasional en piel cabelluda, tronco y extremidades infe-
riores. No se han publicado casos en palmas ni plantas.
Se ha encontrado una expresion del protooncogen bcl-
2 que probablemente promueva la proliferacion celular
y la formacion del pilomatrixoma. También se ha visto
que los pilomatrixomas pueden diferenciarse hacia cé-
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Figura 1. Aspecto clinico de la lesion.

-

Figura 2. Vista lateral de la lesion.

Figura 3. Aspecto clinico posterior al tratamiento.

lulas corticales durante el proceso de maduracion, ya
que expresan hHb1 una queratina del pelo especifica
de las células corticales normales.”

Existen variantes clinicas como las lesiones grandes
o perforantes,® eruptivas, familiares y malignas (carci-
noma pilomatricial). La frecuencia de pilomatrixoma
multiple es de 2 a 3.5% de los casos publicados y mu-

Figura 4. Imagen histolégica: Pilomatrixoma, en la
dermis se observa una masa tumoral cuya perife-
ria tiene células epiteliales basofilicas y el centro
una zona amorfa que corresponde a las células
sombra. (H-E 4x).

Figura 5. Imagen histoldgica. Pilomatrixoma, de iz-
quierda a derecha se aprecian las 3 zonas carac-
teristicas del pilomatrixoma (Basofilica, transicional
y células sombra). ( H-E 10 x).

chos se han asociado con distrofia mioténica (casos
familiares), sindrome de Rubinstein-Taybi o sindrome
de Gardner.®

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Se realiza principalmente con quistes epidérmicos,
lipomas calcificados, granuloma a cuerpo extrafio,
calcinosis cuténea, carcinoma basocelular, osteoma
cutaneo, entre otros.®

HISTOPATOLOGIA
Se localiza en la dermis inferior y se extiende hasta el

tejido celular subcutaneo, es bien delimitado y general-
mente se rodea de una cépsula fibrosa de tejido conecti-
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vo. Se observan islotes irregulares de células epiteliales
dentro de un estroma muy celular. Hay 2 tipos de células,
las basofilicas y las fantasmas. Las células basofilicas
se disponen en uno de los lados o en la periferia de los
islotes. La transicion a células fantasmas puede ser abrup-
ta o de manera gradual. Las células fantasmas presen-
tan margenes definidos y un area central no tefiida que
corresponde al ndcleo desaparecido; pueden verse cen-
tros de queratinizacion eosinofilicos pequefios en los
agregados de células basofilicas o fantasmas, la cual es
abrupta y completa. El estroma presenta una reaccion a
cuerpo extrafio con muchas células gigantes adyacen-
tes a las fantasmas. En la mayoria de los casos se obser-
van depositos de calcio con la tincion de von Kossa, en
donde las células fantasmas son mayoria y el calcio se
dispone en granulos citoplasmaticos delicados o en ca-
pas de material amorfo que reemplazan a los elementos
celulares. También pueden verse focos de calcificacion
en el estroma y en el 15 a 20% de los casos areas de
osificacion. Se ha reportado incluso casos de hematopo-
yesis extramedular en pilomatrixomas sin asociacion con
enfermedades hematopoyéticas o sistémicas.*®

Se ha dividido en 4 estadios morfologicos: temprano,
desarrollo completo, regresion tempranay regresion tar-
dia.**

El diagnostico diferencial histopatologico debe hacer-
se con la pared de los quistes triquilémicos, los cuales
también presentan células basofilicas que a medida que
se queratinizan pierden los nicleos y pueden calcificar-
se, también en los carcinomas basocelulares pueden
observarse células fantasmas en forma excepcional con
focos de diferenciacion matricial.?

DIAGNOSTICO

La certeza en el diagnostico clinico preoperatorio varia
entre un 0 a 30%. El estudio radioldgico muestra calcifi-
cacion.

Se ha observado que el ultrasonido puede ser Uutil
para mejorar el diagnostico preoperatorio y planear un
manejo quirargico mas adecuado.®

TRATAMIENTO

El tratamiento es la extirpacion quirirgica completay la
probabilidad de recidiva esta entre un 2 a 5%.

CASO CLINICO

Paciente del sexo masculino de 20 afios de edad, solte-
ro, originario y residente del Distrito Federal, el cual acu-
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di6 a la consulta del Centro Dermatologico Pascua en
mayo del 2002. Acude refiriendo la aparicion de una le-
sion de 5 meses de evolucion localizada en el hemitérax
posterior izquierdo que aumento rapidamente de tama-
flo, asintomatico. A la exploracion observamos una
dermatosis localizada a tronco, de la que afecta el
hemitorax posterior izquierdo en su tercio superior cons-
tituida por una neoformacion triangular de aproximada-
mente 4 x 3 cm de didmetro, de color violaceo, bordes
bien limitados, consistencia firme, con una ampolla ten-
sa en su superficie (Figuras 1 y 2). Se emitié el diagnos-
tico clinico de pilomatrixoma ampolloso. Se realizé la
extirpacion completa de la neoformacion, reparandose
el defecto con colgajo de avance siguiendo la forma trian-
gular de la lesion (Figura 3). El estudio histopatoldgico
fue compatible con un pilomatrixoma (Figuras 4y 5).

COMENTARIO

El pilomatrixoma se presenta generalmente como una
neoformacion solitaria, subcutanea, firme, con una super-
ficie del color de la piel 0 azul violacea y con poca frecuen-
cia muestra una apariencia ampollosa. El pilomatrixoma
ampolloso aparece principalmente entre los 10 y 20 afios
de edad localizdndose con mayor frecuencia en hombros
y tercio superior de brazos y su tamafio es mayor al del
pilomatrixoma comun. En la literatura inglesa y francesa
los pilomatrixomas con apariencia ampollosa se han re-
portado como anetoderma secundaria sobre el piloma-
trixoma.®2 Algunos autores proponen que la irritacion
mecanica es el factor desencadenante para el desarrollo
de la apariencia ampollosa. Igualmente se ha demostrado
que el liquido contenido en el espacio de la ampolla es
linfatico encontrandose dilatacion linfatica en el espacio
gue rodea la neoformacion por lo tanto se postula que la
obstruccion linfatica juega un papel importante en el desa-
rrollo de la apariencia ampollosa ya que la presion en el
area que rodea la cubierta firme del pilomatrixoma proba-
blemente induce la obstruccién de los vasos linfaticos y la
congestion de la linfa, posteriormente se presenta dilata-
cion de estos vasos con salida de su contenido y edema
en la dermis que rodea al tumor dando esta apariencia.®
Histolégicamente no existe el término ampolla se utiliza
s6lo como descripcién clinica.
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