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RESUMEN

Descrito por primera vez en 1880, conocido como epitelio-
ma calcificado de las glandulas sebaceas, epitelioma cal-
cificado de Malherbe o pilomatrixoma. Es un raro tumor
anexial benigno derivado de las células de la matriz y cor-
teza pilosa, asintomatico, en pacientes de 8 a 13 aifos de
edad, del género femenino, de lento crecimiento, indolora,
de bordes irregulares, de entre 0.5 mm hasta 5 cm de dia-
metro. El diagndéstico es clinico y se confirma por estudio
histolégico, el tratamiento es quirdrgico. Las recurrencias
son raras, pero de presentarse se debera sospechar de una
variante de pilomatrixoma maligna. Se presenta el caso de
una paciente de tres ainos de edad con neoformacién cu-
tdnea indolora en mejilla derecha de dificil abordaje e in-
terpretacion médico-diagndstica, que corresponde a un
pilomatrixoma con la correlacidon clinicopatoldgica. Se ex-
tirpé completamente sin recidiva en las visitas posteriores
de control. La importancia del caso radica en la correcta
identificacion clinica de este tipo de tumores relativamente
infrecuentes en la practica pediatrica.
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INTRODUCCION

Descrito por primera vez en 1880 como epitelioma
calcificado de las glandulas sebaceas, y confirma-
do en 1942 a través de la microscopia electrénica, el
también conocido como epitelioma calcificado de
Malherbe.!

El pilomatrixoma es un raro tumor anexial benigno
derivado de las células de la matriz y corteza pilosa,
generalmente asintomatico, usualmente se presenta
en pacientes de 8 a 13 afios de edad, del género fe-

ABSTRACT

First described in 1880, known as calcifying epitelioma of
sebaceous glands, calcifying epitelioma of Malherbe or
pilomatrixoma. It is a rare benign adnexal tumor derived
from cells of the matrix and hairy cortex, asymptomatic, in
patients from 8 to 13 years of age, female, slow-growing,
painless, irregular borders, of between 0.5 mm to 5 cm. Di-
agnosis is clinical and confirmed by histologic examination
and treatment is usually surgical. Recurrences are rare but
should be suspected to present a variant of malignant pi-
lomatrixoma. We report the case of a three-year-old with
painless cutaneous neoplasm in right cheek approach and
interpretation difficult medical-diagnostic correspond-
ing to a pilomatrixoma with clinicopathologic correlation.
Was completely removed without recurrence in subsequent
control visits. The importance of the case lies in the correct
clinical identification of such relatively rare tumors in pedi-
atric practice.
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menino, es una neoformacion, solitaria, de lento cre-
cimiento, indolora, que se extiende al tejido subcuta-
neo, encapsulada, de bordes irregulares, mide entre
0.5 mm hasta 5 cm de didametro, la piel circundante
usualmente presenta una decoloracion azul-violacea.

El diagndstico puede confirmarse por estudio
histolégico.2 Su apariencia clinica caracteristica
bien la diferencia de otras neoformaciones tegu-
mentarias como quistes dérmicos, mas profundos
y fijos a planos subyacentes, o lesiones calcificadas
de coloraciéon blanco-amarillenta superficial con
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eventual emergencia de material yesoso y espeso
cuando fistulizan.?

El tratamiento consiste en la escisiéon quirurgica.
Las recurrencias son raras, pero cuando se presentan
se debera sospechar de una variante de pilomatrixo-
ma maligna.?

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de paciente femenino de tres afios de edad
con dermatosis localizada en cabeza involucrando
mejilla derecha; caracterizada por neoformacién he-
miesférica sobreelevada bien definida de tinte rojo-
violaceo y centro lesional palido, mas claro, circuns-
crita por un anillo eritematoso no infiltrado, con una
medida de 2.5 x 1.5 cm de tamafo, de consistencia
dura al tacto, no fija y facilmente desplazable de los
planos tisulares profundos, asintomatica (Figuras 1
y2.

Curso crénico estable desde hace un afo y medio.
Al interrogatorio habitual no se documentan antece-
dentes heredofamiliares ni personales patolégicos de
importancia para la enfermedad actual.

Acudié con facultativo quien prescribié antibioti-
coterapia oral a base de amoxicilina con acido clavu-
ldnico y antiinflamatorio no esteroideo durante tres
semanas, sin respuesta terapéutica favorable.

El diagndstico presuntivo inicial de absceso bac-
teriano cutdneo se manejé con antimicrobiano y an-
tinflamatorios sistémicos, se manipuld en diferentes
ocasiones con emergencia de material serohematico,
sin evidencia de infeccidn activa. Los estudios gene-
rales de laboratorio no reportaron anomalia alguna.

Previa medicacidon con cetirizina y metilpredniso-
lona a dosis habituales se procede a la extirpacion
quirurgica de la tumoracién y envio de la pieza para
su analisis histopatoldgico. Se infiltra solucién de li-
docaina al 2% y epinefrina y se cierra la herida con
puntos simples, sin mayor complicacion. La impre-
sion diagndstica es un tumor calcificado a descartar,

Figuras 1y 2. Tumoracion en mejilla derecha; detalle
lesional.

un pilomatrixoma con base en el aspecto clinico de la
lesién y su consistencia pétrea al tacto.

El estudio anatomopatoldgico reporta una neo-
formacién nodular dérmica encapsulada bien deli-
mitada, compuesta por numerosas células basaloi-
des basodfilas de nucleo redondeado obscuro y
escaso citoplasma, células gigantes de tipo cuer-
po extraio en la periferia lesional, algunas células
eosindfilas anucleadas y un material amorfo cal-
cificado disperso compatible con pilomatrixoma
(Figuras 3y 4).

DISCUSION

Forbis y Helwig, en 1961, designaron el término de
pilomatrixoma para referirse a un tumor cutaneo be-
nigno derivado de las células matriciales y corticales
del pelo; se observan regularmente lesiones noduli-
formes solitarias en nifios y adolescentes a nivel de
cabeza y cuello, aunque pueden aparecer alguna vez
en tronco y extremidades. Las lesiones multiples, re-
cidivantes y probablemente con patrén hereditario
aun por determinar, pueden asociarse con distrofia
miotdnica, sindrome de Gardner y sindrome de Ru-
binstein-Taybi. Se han descrito mutaciones en el gen
de la beta-catenina relacionado con el desarrollo de
cancer coldénico.*®

No existen datos concluyentes respecto a su in-
cidencia real, pues usualmente se le confunde con
otras lesiones cutdneas benignas. A pesar de ello,
diversos autores aseguran que se trata de un tumor
frecuente correspondiente al 10% de los tumores cu-
taneos en ninos.”

Un estudio retrospectivo en Cuba encontré 107
casos en un periodo de 13 afios, se describe un pre-
dominio en el género femenino; mas de la mitad de
las lesiones se diagnostico entre los seis y 11 afnos de
vida, de las que 54% se situaron en la cabeza!

El diagndstico de pilomatrixoma es fundamental-
mente clinico, estudios complementarios como la
ecografia pueden ser utiles para confirmar su diag-
ndstico. A la palpacion presenta bordes netos y mu-
chas veces se acompaia del signho de la «tienda de
campana» que aparece cuando se presiona el nédu-
lo entre los dedos, y la piel que lo recubre se pliega

Figuras 3 y 4. Imagenes microscépicas compatibles con
pilomatrixoma.
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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.” La imagen ecografica caracteristica co-
rresponde a un nédulo bien definido con halo hiper-
cogénico periférico, parcialmente calcificado o con
microcalcificaciones.®

Histolégicamente proviene de los queratinocitos
de los anexos, los cuales se diferencian hacia células
de la matriz pilosa, de la vaina interna de la raiz o de
la corteza del pelo, cuyo reconocimiento histolégico
es facil; habitualmente se encuentra una lesién ubica-
da en la dermis reticular y el tejido celular subcuta-
neo compuesta por células basaloides.®

Muchas veces es subdiagnosticado, ya que se
confunde con lesiones cutdneas mas comunes, y el
quiste epidérmico es el diagndstico diferencial mas
frecuente.” Ha sido referido que en mas del 62% de
los casos publicados la identificacion y abordaje
diagnédstico y terapéutico son errados; es importante
efectuar la debida correlacién clinico-patoldgica con
la correcta interpretacidon e intervencién médico-qui-
rargica, segun el caso.'°
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