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Pilomatrixoma: una presentacion clinica inusual
Pilomatrixoma: unusual clinical presentation
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RESUMEN

El pilomatrixoma, una neoplasia benigna poco frecuente, se
origina de la matriz del foliculo piloso. Es mas frecuente du-
rante la infancia, especialmente entre los 5 y 15 afios de edad.
La forma multiple de pilomatrixoma es rara y su presencia se
asocia asindromes sistémicos, entre los cuales destaca la distro-
fia miotonica. El diagnéstico de pilomatrixoma es fundamen-
talmente clinico. Estudios complementarios como la ecografia
pueden ser titiles para confirmar su diagnéstico. La resecciéon
quirdrgica de la lesion corresponde el tratamiento curativo,
con baja tasa de recurrencia. Se presenta una paciente de sexo
femenino, de 17 afios de edad, por su pilomatrixoma de carac-
teristicas clinicas inusuales en edad pedidtrica: variante aneto-
dérmica, forma muiltiple y crecimiento rapido.

Palabras clave: pilomatrixoma, tumor cutdneo benigno en nifios.

SUMMARY

Pilomatrixoma is a rare, benign neoplasm that is derived from
hair matrix cells. It is more frequent during childhood, espe-
cially between the ages of 5 and 15 years. Pilomatrixoma is
usually a hard, well circumscribed, solitary lesion, and can be
located on any part of the body, except palms and soles, with
a predilection for maxilofacial region. Multiple pilomatrixo-
mas are rare and they have been associated with various sys-
temic syndromes, of which myotonic dystrophy has been the
most described. The diagnosis of pilomatrixoma is fundamen-
tally clinical. Complementary studies such as ultrasound can
be useful to confirm the diagnosis. Excisional surgery is the
standard curative treatment. We present a 17-year-old female
patientwithan extremely uncommon clinical presentation of pi-
lomatrixoma: multiplelesions, anetodermic, and rapid growth.
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INTRODUCCION

El pilomatrixoma es una neoplasia cutdnea
benigna de la matriz del foliculo piloso de causa
desconocida. Es mas frecuente durante la infancia,
especialmente entre los 5 y 15 afios de edad. No
existen datos concluyentes con respecto a su inci-
dencia real, pues frecuentemente se lo confunde
con otras lesiones cutaneas benignas.' A pesar de
ello, diversos autores aseguran que se trata de un
tumor frecuente; corresponde al 10% de los tumo-
res cutdneos de los nifios.?

Clinicamente, se presenta como una lesién
Unica, dérmica o subcutdnea, con morfologia de
papula o nédulo, de consistencia firme a la palpa-
cidn, debido a su frecuente calcificaciéon secunda-
ria. Puede aparecer en cualquier parte de la piel
con foliculos pilosos.** Existe una variante poco
frecuente, denominada pilomatrixoma anetodér-
mico, que se presenta como un nédulo solitario
duro, que se palpa dentro de un saco de consisten-
cia blanda, debido al gran componente linfatico y
al tejido conectivo laxo que lo rodea. Otra varian-
te infrecuente es el pilomatrixoma perforante, en
el cual la epidermis que recubre el pilomatrixoma
exhibe una tlcera por donde el material calcico
perfora la epidermis y drena al exterior.!

La presentacién de pilomatrixomas en for-
ma multiple corresponde al 2-3,5% de los casos,
principalmente en algunas familias con herencia
variable.” También se han comunicado piloma-
trixomas multiples asociados a otras enferme-
dades, como distrofia mioténica, sindrome de
Gardner, carcinoma medular de tiroides y sin-
drome de Rubinstein-Taybi, un raro trastorno
multisistémico, caracterizado por una facies pe-
culiar y retraso mental.! Otras asociaciones des-
critas en pacientes con pilomatrixomas multiples
incluyen la trisomia 9, defectos del cierre esternal
y trastornos leves de la coagulacién. De todas for-
mas, también existen pacientes con pilomatrixo-
mas mdltiples en los que no es posible identificar
otras anomalias asociadas.*

CASO CLINICO
Se presenta el caso de un paciente de sexo fe-
menino, de 17 aflos de edad, con antecedente de
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epilepsia en tratamiento, quien consulté por pre-
sentar dos tumores de rapido crecimiento duran-
te el tltimo afio, localizados en brazo izquierdo
y espalda.

Al examen fisico se observaba un nédulo de
forma irregular, de 3,5 x 3 cm de didmetro, lo-
calizado en el brazo izquierdo, acompafnado de
eritema en la piel suprayacente (Figura 1A). A la
palpacion, la lesién era de carécter s6lido, bien
delimitada, de consistencia multilobular, mévil, y
se percibia rodeada de un tejido laxo. La paciente
referia dolor, tanto al comprimir superficialmente
como al realizar una palpacién profunda de la le-
sion. Adicionalmente, la paciente presentaba otro
noédulo de 1,8 x 1,8 cm, localizado en el dorso, de
similar aspecto y hallazgos a la palpacién de la le-
sién del brazo, previamente descrita (Figura 1B).

Se sospech¢ pilomatrixoma y el diagnéstico
diferencial consideré dermatofibrosarcoma pro-
tuberans. La ecografia de partes blandas mostré
tumores nodulares, lobulados, heterogéneos, con
calcificaciones miltiples, que comprometian hi-
podermis y dermis, y en su mayoria respetaban
la epidermis (Figura 2). Se decidi6 realizar una ex-
tirpacién quirtirgica con anestesia local, de ambas
lesiones, para posterior estudio histolégico. La
biopsia confirmé el diagndéstico de pilomatrixo-
ma anetodérmico.

DISCUSION

El pilomatrixoma es un tumor benigno de tipo
anexial que se origina a partir de las células de la
matriz del foliculo piloso. Es frecuente en nifios y

adolecentes, ya que corresponde a 10% de los tu-
mores cutaneos en la edad pediatrica.

La etiologia del pilomatrixoma es desconocida.
Sin embargo, se ha determinado como un posible
factor implicado en su aparicién al gen CTNNBI,
que implica una alteraciéon de la regulacién de la
B-catenina, proteina que participa en las uniones
adherentes intercelulares.®

Las primeras descripciones concretas sobre el
pilomatrixoma se remontan a 1880, afio en que
Malherbe acuna el nombre de epitelioma calcifi-
cado. Originalmente, se pensaba que era un tu-
mor derivado de las glandulas sebaceas. En 1961,
Forbis y Hewling plantearon su verdadero origen
en la matriz del foliculo piloso y propusieron el
término de pilomatrixoma (etimolégicamente co-
rrecto: “matriz” viene del latin matrix; “pelo” viene
del latin pilus).?

Histolégicamente, proviene de los queratino-
citos de los anexos, los cuales se diferencian ha-
cia células de la matriz pilosa, de la vaina interna
de la raiz, o de la corteza del pelo, cuyo reconoci-
miento histoldgico es facil; habitualmente se ob-
serva una lesién ubicada en la dermis reticular y
el tejido celular subcutdneo, compuesta por cé-
lulas basaloides, focos de calcificacién y células
fantasma, que representan una anormal querati-
nizacién de las células basaloides.” Los focos de
calcificacion, y a veces osificacion, aparecen pro-
gresivamente con la edad del tumor.”

La presentacion clinica mas habitual del pilo-
matrixoma en la edad pediatrica corresponde a
un nédulo solitario localizado en la cara, cuello

Ficura 1. A. Nédulo de forma irregular, de 3,5 x 3 cm de didmetro, localizado en el brazo izquierdo, acompariiado de
eritema en la piel suprayacente. B. Nédulo de 1,8 x 1,8 cm, localizado en el dorso, con similar aspecto de la lesion del brazo,

previamente descrita.
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o extremidades superiores. Su tamafo es peque-
fio (de 0,5-3 cm de didmetro), y se acompana de
cambios en la coloracién de la piel suprayacente,
la cual se torna azulada. A la palpacién, presenta
bordes netos, y muchas veces se acompana del lla-
mado signo de la “tienda de campaifia”, que aparece
cuando se presiona el nédulo entre los dedos y la
piel que lo recubre se pliega formando angulos y
facetas.! Su crecimiento es lento y habitualmente
asintomatico, por lo que suele ser un hallazgo a
la palpacién del propio paciente, o de sus padres.
Las formas clinicas anetodérmica y perforante son
excepcionales en la edad pediatrica.?

El diagnéstico de pilomatrixoma es clinico.
Muchas veces es subdiagnosticado, ya que se
confunde con lesiones cutdneas mas comunes, y
el quiste epidérmico es el diagndstico diferencial
mas frecuente. Otros diagnoésticos diferenciales
corresponden a inclusién dermoide, hemangio-
mas y lipomas.® La ecografia permite confirmar y
aumentar el rendimiento del diagnéstico clinico.
La imagen ecogréfica caracteristica corresponde a
un nédulo bien definido, con halo hiperecogénico
periférico, parcialmente calcificado o con micro-
calcificaciones."

El curso clinico del pilomatrixoma suele ser
benigno con estabilizacién de su crecimiento."
La transformacion maligna del pilomatrixoma es
excepcional y ha sido escasamente comunicada
en la bibliografia solo en pacientes de edad avan-
zada'*" El pilomatrixoma no presenta regresion

FiGURrA 2. Ecografia de la lesién del brazo izquierdo que
muestra lesién nodular, de consistencia heterogénea, con
calcificaciones y compromiso de la hipodermis superficial y
la dermis.

espontédnea, por lo que la resecciéon quirtirgica
corresponde al tratamiento definitivo, con baja
tasa de recidiva." No obstante, la conducta pue-
de ser expectante en casos de pilomatrixoma de
pequeiio tamafio, asintomaticos, no complicados,
sin infeccion a repeticion, y sin implicancias ana-
tomicas o cosméticas importantes.' La necesidad
de utilizar anestesia general es otro factor por con-
siderar en nifos.

Se presenta este caso por sus caracteristicas
clinicas inusuales en la edad pediétrica: variante
anetodérmica, forma multiple y crecimiento rapi-
do." En gran contraste con la presentacion clinica
clasica de pilomatrixoma en nifios, que se detall6
previamente. Este caso resulta interesante, ya que
permite destacar la importancia de considerar es-
ta entidad diagnostica frente al paciente pediatri-
co que consulta por un tumor cutdneo. Casos de
diagndstico incierto deberan ser referidos al espe-
cialista para realizar un estudio complementario
ecografico en la finalidad de aumentar el rendi-
miento del diagndstico clinico de la lesién. B
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