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Se presenta una paciente con pilomatrixomas multiples y recurrentes a los 6 y 13 afios de edad ubicados en cara.
Se le practicé exéresis quirdrgica en ambas ocasiones y su correspondiente estudio histopatolégico, descartandose

patologias asociadas.

Se realiza revision histoérica, aspectos clinicos, histopatoldgicos, diagnéstico diferencial asi como también posibles
asociaciones nosoldgicas. Los casos de pilomatrixomas multifocales y recurrentes son raramente diagnosticados y
descritos en la literatura profesional, lo que motivo la presente comunicacion.

Palabras clave: pilomatrixoma, pilomatricoma, epitelioma calcificante de Malherbe, localizacion multifocal.

Multifocal and recurrence pilomatrixoma

Abstract

In this paper case of female patient with many solid tumors in subcutaneous tissue on the skin face will be reported.
Surgical excision was performed. The histological finding has proved the clinical diagnosis of pilomatrixoma.

A historical review is presented. The pathogenesis, clinical, histopathologic aspects and differential diagnoses, as
well as its possible associations are considered.The case of multifocal and recurrence pilomatrixoma, which is rarely
diagnosed and described in professional literature, will be presented.
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Introduccion

Pilomatrixoma, pilomatricoma o epitelioma calcificante,
es una neoplasia usualmente benigna de la piel originada
en la matriz del foliculo piloso’.

El primer trabajo completo, basado en series de pacien-
tes, fue publicado por Malherbe y Chenantais en 1880. Ellos
describieron inicialmente este tumor como derivado de las
glandulas sebdaceas, esta vision fue corregida por el mismo
Malherbe en 1905; sin embargo, ésta no habria sido real-
mente la primera vez que se hiciera mencion o referencia al
mismo, dado que Wilkens, en 1859, lo describié en su tesis
médica en la Universidad de Gottingen??,

El término pilomatrixoma que denota su origen en la ma-
trizde las células pilosas fue sugerido por Forbis y Helwig, en
1961, después de recopilar 288 casos*. Mas tarde, Arnold in-
troduce el término pilomatricoma como el etimoldgicamente
correcto®. Sin embargo, ambos términos se utilizan indistin-
tamente en las diferentes publicaciones consultadas.

Aparece en cualquier edad siguiendo un pico de pre-
sentacion bimodal en la primera y sexta década de la vida®.

Los sitios mas comunes de aparicion son: cabeza, cuello y
extremidades superiores?¢. Usualmente se presenta como
un tumor solitario y las formas multiples son raras'. Por tal
motivo, se presenta el siguiente caso clinico con revisién
bibliografica del comportamiento bioldgico del tumor;
asf como su posible asociacién con diferentes entidades
nosolégicas.

Reporte del caso

Se trata de una paciente natural y procedente de la
localidad, de ascendencia portuguesa, vista por primera
vez cuando era una preescolar de 6 afos, con dos lesiones
nodulares, subcutaneas, firmes, superficie lisa e hipocrémica
no dolorosas y de aproximadamente 2 x 2 centimetros de
didmetro, ubicadas en la parte medial de ceja derechay otra
frontoparietal derecha, de 6 meses de evolucién (Foto 1). Sin
antecedentes personales ni familiares relevantes.

Previa realizacion de exdmenes de laboratorio, reportados
dentro de limites normales y evaluacion por pediatra, se le
practicé extirpacion de ambos nédulos, bajo asistencia anes-
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tésica. En el estudio histopatoldgico, procesado y reportado por uno de nosotros
(ACQ), se observaron masas solidas constituidas por células baséfilos y células
sombras queratinizadas; ademas, depdsitos de calcio con reaccién granuloma-
tosa a cuerpo extrano adyacente, concluyéndose como pilomatrixomas.

Regresa nuevamente a consulta, siendo una adolescente de 13 afos, por
presentar 2 nuevos nédulos en cara de aproximadamente 4 meses de evo-
lucion con crecimiento acelerado las Ultimas 4 semanas, hecho que motivd
la consulta.

Al examen fisico actual se apreciaban 2 lesiones nddulo tumorales ubicadas
una de ellas en cola de ceja derecha de aproximadamente 4 x4 centimetros
de didmetro (Foto 2) y otra en drea preauricular derecha de 2 x 2 centimetros,
de consistencia firme, superficies lisas e hipocrémicas, no dolorosas. Como
antecedente familiar relevante, a la madre se le habia practicado desarticu-
lacion de falange de primer dedo de mano izquierda, seis meses antes por
Melanoma Maligno.

Rutina de Laboratorio, calcio, fosforo y perfil tiroideo reportados normales
y/0 negativos. Rx térax y electrocardiograma evaluados por cardiélogo, re-
portados normales.

Bajo sedacion asistida por anestesidlogo se le practicd extirpacion de ambas
lesiones con margenes de piel sana, cierre directo con seda 5-0.

El estudio histolégico reveld la presencia de tumor a nivel de la dermis
reticular y subcutaneo constituido por islotes de células epiteliales, algunas
basofilicas dispuestas hacia la periferia (Foto 3) y otras de mayor tamafo con
citoplasma eosinofilico y pérdida del nucleo (células sombras o fantasmas)
(Foto 4). Se identificaron calcificacionesy areas queratinizadas principalmente
a nivel de las células fantasmas (Foto 5).

Tejido fibroconectivo abundante, parcialmente hialinizado en areas con
células gigantes multinucleadas de cuerpo extrafo. No se identificaron atipias.
Los hallazgos histolégicos son diagndsticos de pilomatrixoma.

Discusion

Los pilomatrixomas son generalmente tumores solitarios, la presencia de
tumores multiples ocurriendo de manera sincronica pueden encontrarse en
2 a 3% de todos los casos reportados hasta ahora’.

Pilomatrixomas multiples y recurrentes se han encontrado en asociacion
con Sindrome de Gardner, distrofia muscular mioténica (Enfermedad de Stei-
nert), disostosis craneana, Sindrome de Turner y mas raro en Enfermedad de
Von Recklinghausen o Sarcoidosis'®. Ninguna de estas enfermedades estaba
presente en la paciente.

Se describe que las diferencias raciales pueden ser también un factor para
multiples pilomatrixomas; existen reportes de ello en japoneses® que tampoco
era el caso de la paciente.

El diagnostico diferencial de pilomatrixoma es variado (Tabla 1), pero siem-
pre es necesario confirmarlo histolégicamente. Tumores como Osteomas cu-
tdneos y Carcinomatosis pueden ser dificiles de diferenciar de pilomatrixomas
y pueden requerir exdmenes adicionales como Tomografias computadas y/o
Ecosonogramas de partes blandas para ayudar al diagnostico clinico’.

El mecanismo patogénico de su desarrollo parece estar en asociaciéon con
mutaciones en el gen de la betacatenina, pero esta mutaciéon no soélo se ha
reportado que ocurra en el pilomatrixoma, sino también en carcinomas del
foliculo piloso. Estos datos implicarian directamente a la disfuncion de la be-
tacatenina como la causa principal de la génesis tumoral del foliculo piloso,
lo cual no ha sido aclarado hasta ahora®.

Foto 1. Nodulo parte medial ceja derecha
y otro frontoparietal derecho (6 afos de edad)

Foto 2. Lesion nodulo tumoral cola de ceja
derecha (13 afios de edad)

Foto 3. Islotes de células epiteliales, algunas

Foto 4. Células con citoplasma eosinofilico y
pérdida del nucleo (células sombras o fantasmas)
(Coloracién H-E, 400 X)
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Histoldgicamente, el pilomatrixoma se caracteriza por ser un tumor
ubicado en la dermis inferior y puede extenderse al tejido celular subcu-
taneo, con islotes de forma irregular de células epiteliales inmersos en un
estroma bastante celular. Los islotes se componen de células basofilicas
dispuestas predominantemente en la periferia y células mas maduras
ubicadas hacia el centro de los mismos con pérdida gradual de nucleos,
conocidas como células transicionales, y finalmente las células sombra o
fantasmas, eosinofilicas y sin nucleos. A medida que la lesion envejece, el
numero de células basofilicas disminuye debido a su transformacion en
células sombra o fantasmas. En las tres cuartas partes de estos tumores,
se encuentran depdsitos de calcio vistos usualmente con hematoxilina-
eosina como ldminas de material basofilico amorfo que reemplaza a las
células sombreadas. La coloracién de Von Kossa puede poner en evidencia
los depdsitos calcicos, aun en tumores jovenes'*'% En 15-20% de los casos
pueden verse &reas de osificacién en el estroma proximo a las areas de
células sombreadas probablemente por metaplasia de los fibroblastos en
osteoblastos'.

El curso clinico generalmente es benigno a pesar de la multifocalidad y
la recurrencia. Aunque esté descrita la transformacién maligna, menos de
20 casos se han reportado en la literatura mundial®. Los criterios para con-
siderar maligno a un pilomatrixoma estan determinados por la agresividad
biolégica y/o anormalidades citolégicas, mala delimitacion, aumento de
la actividad mitdtica y pleomorfismo celular y metéstasis''.

Se han descrito casos de recurrencia con invasion vascular y mitosis' pero
también se han reportado casos de invasién vascular sin recurrencia®.

El mejor tratamiento sigue siendo la extirpacion quirdrgica incluyendo
margenes de piel sana'®”.

Conclusion

El pilomatrixoma o Epitelioma Calcificante de Malherbe puede ser sos-
pechado por clinica pero su diagnéstico depende de las caracteristicas
histolégicas. Se deben descartar sus diferentes asociaciones con patologias
concurrentes ya mencionadas y su incidencia familiar, si su presentacion
es multiple. Todas estas consideraciones fueron descartadas en la paciente
presentada. Los casos de pilomatrixomas multifocales y recurrentes son
raramente diagnosticados y descritos en la literatura profesional motivo
por el cual se presenta.

Foto 5. Calcificaciones
y areas queratinizadas (H-E, 400 X)

Tabla 1.

Diagndésticos diferenciales
del pilomatrixoma

+ Quiste Dermoide

« Tumores de Parétida

« Adenopatias

- Hematoma calcificante

- Lipoma

+ Quiste epidérmico

« Calcinosis cutis

« Osteoma cutis

« Tumor de células gigantes
« Condroma

+ Reaccién a cuerpo extraino
« Espiradenoma ecrino

« Metastasis 6sea

« Osteocondroma

« Tricoeptelioma

+ Quiste triquilemal

« Epitelioma Basocelular
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