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RESUMEN

Introduccion: El pilomatrixoma es un tumor benigno que afecta fundamentalmente a
pacientes femeninas menores de 10 afios. Se manifiesta como una masa sélida y
encapsulada, situada profundamente en la dermis inferior y recubierto de piel normal; puede
medir entre 3 y 30 milimetros.

Objetivo: Informar las manifestaciones clinicas de este tumor que permiten llegar al
diagnostico de un pilomatrixoma.

Presentacion del caso: Se presenta el caso de un adolescente de 12 afios de edad, que acude
a consulta de dermatologia del Hospital Andino de Chimborazo, con manifestaciones
clinicas que permiten hacer el diagnéstico de pilomatrixoma.

Conclusiones: El pilomaxitroma es un raro tumor que, aunque afecta frecuentemente a
niflas menores de 10 afios, también puede presentarse en pacientes mayores del sexo
masculino. El estudio anatomopatoldgico resulta vital para realizar el diagnostico de la
enfermedad y una vez realizado dicho diagndstico la excéresis del tumor es el procedimiento
mas adecuado.
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ABSTRACT

Introduction: Pilomatrixomais a benign tumor that mainly affects female patients under
10 years old. It manifests as a solid and encapsulated mass, located deep in the lower dermis
and covered with normal skin; it can measure between 3 and 30 mm.

Objective: To present the clinical manifestations that allow to reach the diagnosis of a
pilomatrixoma.

Case presentation: It is presented the case of a 12-year-old male adolescent, who attended
the dermatology clinic in the Andean Hospital of Chimborazo, with clinical manifestations
that allow the diagnosis of pilomatrixoma.

Conclusions: Pilomaxitroma is a rare tumor that, although it frequently affects girls under
10 years of age, can also occur in older male patients. The anatomopathological study is
vital to make the diagnosis of the disease and once performed the same exceresis of the
tumor is the most appropriate procedure.
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INTRODUCCION

El pilomatrixoma, también conocido como epitelioma calcificado de Malherbe o epitelioma
benigno de Malherbe, es un tumor de origen ectodérmico formado a partir de las células méas
externas de la vaina de la raiz del foliculo piloso.*?

Este tumor fue descrito por primera vez en el afio 1880 por Malherbe y Chenantais, citado
por Stefanoa® y otros, lo que constituyd uno de los descubrimientos mas trascendentales de
la época en materia de salud. En 1961 Forbis y Helwing, citado por De Unamuno® y
colaboradores, proponen el término de pilomatrixoma para denominar la enfermedad y no es
hasta 1966 cuando Hashimoto y Lever, citado por De Unamuno,® emiten los primeros
informes sobre las caracteristicas histoquimicas del tumor observadas mediante microscopia
electronica. Estos avances permiten determinar el origen, a partir de los anexos, del
pilomatrixoma. 234
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Se describe como un tumor benigno que se presenta fundamentalmente en nifios menores de
10 afos con cierto predominio de aparicion por el sexo femenino; aunque puede aparecer a
cualquier edad y afectar a ambos sexos. A pesar de su benignidad, se han registrado casos
agresivos del tumor y entonces se denomina como pilomatrix-carcinoma.®4

Desde el punto de vista etiopatogénico se le atribuye un caracter genético ya que se han
observado miembros de una misma familia con la enfermedad. Se describe como
mecanismo patogenico para su formacion una mutacion en el gen de la betacatenina
(CTNNB1), esta mutacion es la responsable de los trastornos inmunoldgicos que originan el
tumor a partir de los foliculos pilosos y el cabello propiamente dicho. (235

El pilomatrixoma maligno se presenta principalmente en pacientes masculinos a partir de la
quinta década de vida. Sus localizaciones més frecuentes son en el cuello, la cara posterior
del térax y la regidon preauricular. Son tumores agresivos con recidivas y metastasis
frecuentes, sobre todo a nivel pulmonar.56)

Este tumor de la piel se presenta como una masa Unica, dura, movil y de crecimiento lento.
Localizada en las capas profundas de la piel y se describe con consistencia sélida y
encapsulada; puede llegar a alcanzar entre 3 y 30 milimetros de diametro.?"

La piel que los recubre suele ser normal, aunque se han descrito variantes que van desde
pilomatrixomas mdaltiples asociados a distrofia muscular miotonica, hasta piel eccematosa.
Existen otras formas de presentacién infrecuentes como son el pilomatrixoma ampolloso,
pilomatrixoma perforante, pilomatrixoma hibrido y pilomatrixoma multinodular.(”

Los sitios més frecuentes de presentacion de este tumor son a nivel de la cara (region
zigomatica, region periorbital y las cejas); también se presenta con relativa frecuencia en el
cuero cabelludo, el cuello y las extremidades superiores.”

Desde el punto de vista clinico la manifestacion mas significativa es la presencia del tumor
lo cual puede influir negativamente en la percepcion de la calidad de vida relacionada con la
salud (CVRS) de los pacientes que lo padecen. Se describen otros tumores dermatoldgicos
que también minimizan la percepcion de CVRS de los pacientes. @10

La presencia de tumores o de lesiones dermatoldgicas no solo afectan desde el punto de vista
fisico y funcional, sino que también, al igual que en otras afecciones crénicas, repercuten en
la esfera psicoldgica de los pacientes, lo que condiciona, en cierto grado, su respuesta
inmunoldgica, su capacidad funcional y la percepcion de CVRS. (11219

Se registra que en menos de 49 % de los casos, se llega al diagnostico a través de la clinica.
Los estudios histopatoldgicos, ya sean por biopsia con aspiracion con aguja fina (BAAF) o
por extirpacion completa, son los mas utilizados para llegar al diagndstico definitivo de la
enfermedad. 419
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Se describe que el diagnostico diferencial en nifios debe realizarse en primera instancia con
el quiste dermoide; en adultos es imprescindible descartar la presencia de un quiste sebaceo
0 un ateroma. Otras enfermedades que resulta indispensable excluir son, entre otras, el
quiste epidermoide, los epiteliomas basales, los abscesos, la queratosis folicular, el
hemangioma, los papilomas, el tricolemoma, la granucitosis y los queloides.®41%)

Histologicamente se describen como caracteristicas definitorias del pilomatrixoma la
presencia de nidos solidos constituidos por células basalioides pequefias que sufren una
queratinizacion abrupta, lo que provoca la aparicion de células sombra o fantasma. También
se notifica la presencia de reaccion de cuerpo extrafio con células gigantes que pueden
acompafarse 0 no de calcificaciones y osificaciones en el estroma. Las caracteristicas
citoldgicas del material obtenido estdn bien definidas: presencia de células basalioides,
células fantasmas, depositos de calcio y células gigantes multinucleadas. %

Se planea como tratamiento de eleccion la extirpacion completa del tumor. El pilomatrixoma
no se relaciona con malignidad ni mortalidad en la mayoria de los casos, aunque como se
menciond anteriormente pueden existir algunos pacientes que evolucionen hacia la
malignidad.®-27:16)

Teniendo en cuenta lo infrecuente de la presentacion del pilomatrixoma, su afectacion
predominante en nifios y los efectos negativos que produce sobre la percepcion de CVRS de
los pacientes que lo presentan; se decide presentar este reporte de caso clinico con el
objetivo de dar a conocer las caracteristicas clinicas e histopatoldgicas que permiten realizar
el diagndstico de esta rara afeccion.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 12 afios de edad, de la raza blanca, con antecedentes de buena salud,
que acude a consulta externa de dermatologia por presentar una lesion tumoral de tres afios
de evolucién y de aproximadamente tres centimetros (cm) de diametro, situada en la regién
frontal. Refiere que comenzd como una pequefia nodulacion que fue aumentando de tamario
hasta llegar a las dimensiones descritas.

Desde el punto de vista sintomatolégico no refiere ninguna sintomatologia clinica ya que no
se ha presentado dolor ni ninguna otra alteraciéon. EI motivo de acudir a la consulta fueron
las constantes burlas de sus comparieros de escuela.

El examen fisico se aprecia la presencia de una masa tumoral de alrededor de tres cm,
localizada en la region frontal, cubierta por una piel de caracteristicas normales, alrededor de
la lesion se advirtid la presencia de telangectasias (Fig. 1).
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Fig. 1 - Lesion tumoral, redondeada, de alrededor de 3 cm
en region frontal. Presencia de telangectasias perilesidnales.

Fig. 2 - Lamina histopatolédgica del tumor donde se observan los nidos solidos
de células basalioides pequefias con queratinizacion y las células fantasmas.

A la palpacion se comprueba la existencia de una masa tumoral indurada, bien definida, de
aproximadamente tres cm de diametro; con una consistencia firme, dura, indolora y adherida
a planos profundos.

Con estas caracteristicas se sospecha el diagnéstico de pilomatrixoma y se decide realizar
estudio anatomopatolégico mediante biopsia. El resultado del estudio informa la presencia
en la dermis superficial y media de edema marcado, vasos dilatados y congestionados y
varias zonas de hemorragia.

En la dermis media y profunda se observa lesién con proliferacién de células basdfilas,
presencia de células transicionales con abundantes células fantasmas rodeadas de reaccion
inflamatoria granulomatosa de tipo cuerpo extrafio. Estos hallazgos permiten confirmar el
diagndstico de pilomatrixoma (Fig. 2).
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Una vez confirmado el diagnostico se procedié a la extirpacion quirdrgica total del tumor. El
paciente presenta una evolucion satisfactoria y una adecuada recuperacion posquirdrgica.
Después de seis meses de realizado el proceder quirdrgico, se mantiene en seguimiento
periodico (cada dos meses) por parte de la especialidad sin que se hayan presentado hasta el
momento recidivas ni complicaciones.

DISCUSION

Se describe que el pilomatrixoma o epitelioma calcificado de Malherbe, es un raro tumor
benigno de origen ectodérmico, que aparece predominantemente en pacientes menores
de 10 afios de edad y del sexo femenino. En este caso el paciente tenia 12 afios y es del sexo
masculino.

Es importante destacar que la afectacion femenina y por debajo de 10 afios es lo peculiar
pero también se ha descrito afectacion en adultos jovenes y personas mayores de 50 afios; en
otras publicaciones también ha sido descrito en pacientes masculinos.®:5717

Desde el punto de vista clinico las caracteristicas descritas en este caso coinciden con las
registradas en otras investigaciones. El tumor de consistencia dura, firme, solitario y
cubierto de una piel normal es lo mas cominmente descrito y caracteristicas presentes en
este caso.("1"

Sin embargo, se describe a estos tumores como movibles, pero en este caso se presentd
como una masa tumoral adherida a planos profundos, lo que puede haber estado en relacién
con el tamafio del tumor y el proceso inflamatorio circundante que produjo gran cantidad de
citoquinas proinflamatorias que provocaron aumento de la produccion de fibrina, que se
acumul6 en la hipodermis y gener6 la adherencia a esos planos.®

Otro elemento que pudiera justificar la adherencia del tumor a planos mas profundos es su
localizacion, ya que la region frontal cuenta con escasos musculos y superficies profundas,
lo que unido a la dimensién del tumor y el proceso inflamatorio circundante pudieran haber
influido en su adherencia.

En relacion con el tamafio del tumor, el comportamiento en este caso fue similar a lo descrito
en otros estudios. Se encuentran tumores de tamafios promedios entre 3 y 30 milimetros
de diametro, sin embargo, otros autores han notificado tamafios del tumor que llegan
hasta 15 cm.(®-317:19)

La localizacion fue otra de las caracteristicas que estuvieron acordes a las publicaciones
internacionales. Se describe una localizacién predominante en la cara y las extremidades
superiores; también se ha descrito casos en los que la localizacion ha sido a nivel del tronco,
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en regién genital y mamaria. En este caso la localizacion en region frontal coincide con lo
antes expuesto. "9

Hay un signo que casi siempre acompafa a este tipo de tumor, el signo de la tienda de
campafa, que recibe este nombre porque al realizar la palpacién del tumor, a pesar de la
consistencia firme y lobulada, se tensa la piel suprayacente entre los dedos.*31719)

Hay que destacar que no siempre el pilomatrixoma se presenta con estas caracteristicas. Se
han publicado diversas variantes o formas clinicas como el anetodérmico, el ulcero tumoral,
el linfangiectésico, el exofitico y el pediculado. Otras formas clinicas de presentacion son el
perforante, el pseudoampolloso y el angioide. También se han descrito variantes muy
similares al carcinoma basocelular o al espinocelular. Una variante rara de este tumor es el
pilomatrixoma gigante, con tamafios mayores de 3 cm y el maltiple que se ha encontrado en
pacientes con sindrome de Gardner.*520)

En relacion con la etiologia, se plantea que es de causa desconocida. Aunque algunos
autores identifican como probable causa en su aparicion al gen CTNNBL, el cual produce un
trastorno en la regulacion de la B-catenina, proteina que interacta en las uniones adherentes
intercelulares.*?¢2) En el caso presentado, no se pudo encontrar una posible causa que
explicara, cientificamente, la aparicion del tumor.

El estudio histopatoldgico aportd los elementos necesarios para confirmar el diagndéstico
definitivo del tumor. La presencia de células basalioides, de células en sombra en el centro
de la lesién y un gran nimero de focos de calcificacion y osificacion fueron elementos
definitivos a la hora de confirmar el diagnostico. 4722

El estudio anatomopatoldgico es el de mayor importancia para el diagnéstico de la
enfermedad. Los elementos encontrados son considerados definitorios en las caracteristicas
histoldgicas del tumor.(??

El tratamiento aplicado fue la excéresis completa del tumor, esta es la conducta mas
aceptada en el tratamiento de la enfermedad. Se describe la necesidad de realizar una
excéresis completa de la lesién con un margen de seguridad de entre 1 y 2 cm. Este margen
se tiene en cuenta con el objetivo de evitar resecciones incompletas y de ese modo, las
recidivas. 25

En esta publicacién planteamos lo infrecuente de la aparicion de la enfermedad. Si a esto le
afiladimos que afecta principalmente a nifios y que provoca disminucién de la percepcion de
CVRS, entonces planteamos que estamos frente a una enfermedad que es necesario conocer
los elementos clinicos e histopatoldgicos que permiten su diagndstico, por lo que su
conocimiento resulta vital para la comunidad médica.

Se concluye que el pilomaxitroma es un raro tumor que, aunque afecta frecuentemente a
nifias menores de 10 afios, puede presentarse en pacientes mayores y del sexo masculino. El
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estudio anatomopatoldgico resulta vital para realizar el diagnostico de la enfermedad y una
vez realizado dicho diagnostico, la excéresis del tumor es el procedimiento mas adecuado.
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