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RESUMEN

El pilomatrixoma, denominado también epitelioma calcificado de Malherbe, es
un tumor benigno. Su aparicion resulta mas comun en el sexo femenino durante
la primera o segunda década de la vida y representa el 1 % de las neoplasias
benignas. Objetivo: Contribuir al incremento del conocimiento sobre esta
neoplasia infrecuente para facilitar su diagndstico y la conducta terapéutica.
Presentacion del caso: Paciente femenina de 12 afios, raza blanca, sin
antecedentes patoldgicos personales de interés. Acudio a consulta externa de
dermatologia por una lesion tumoral en la frente. Las caracteristicas clinicas e
histoldgicas permitieron diagnosticar pilomatrixoma.

Conclusiones: El pilomatrixoma constituye una neoplasia poco frecuente.
Conocer sus rasgos clinicos posibilita la sospecha diagndstica, después
confirmada por el estudio histoldgico tras la reseccién quirdrgica.
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ABSTRACT

Pilomatrixoma, also known as Malherbe's calcified epithelioma, is a benign
tumor. It occurs more frequently in females during the first or second decade of
life and represents 1% of benign neoplasms.

Objective: to increase knowledge about this rare tumor, facilitate its diagnosis,
and guide management. Case presentation: a 12-year-old white female with no
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relevant personal medical history attended the dermatology outpatient clinic due
to a tumor on her forehead. Clinical and histological features enabled the
diagnosis of pilomatrixoma. Conclusions: pilomatrixoma is an uncommon
tumor. Awareness of its clinical characteristics allows diagnostic suspicion,
which histological examination confirms after surgical resection.

Keywords: pilomatrixoma, tumor, pediatric.

Introduccidn
El pilomatrixoma, también conocido como epitelioma calcificado de Malherbe,
es un tumor benigno mas frecuente en mujeres durante la primera o segunda
década de la vida, aunque puede diagnosticarse en etapas posteriores. Este
tumor deriva de las células de la matriz pilosa."? Su incidencia es de una por
cada 800 a 1000 tumores cutaneos, lo que representa el 1 % de las neoplasias
benignas.® Rara vez evoluciona hacia la malignidad.*56)
Malherbe y Chenantais describieron este tumor por primera vez en 1880, pero no
fue hasta 1961 cuando Forbis y Helwing propusieron el término
pilomatrixoma.®78 Las caracteristicas histoquimicas observadas mediante
microscopia electrénica se describieron en 1966 por Hashimoto y Lever, quienes
demostraron su origen a partir de los anexos cutaneos.*9
El pilomatrixoma se considera un tumor de caracter genético, con casos
diagnosticados en miembros de una misma familia. Se postula una mutacion en
el gen de la betacatenina (CTNNB1) como mecanismo patogénico para su
formacidn, junto con la aparicion de trastornos inmunologicos que originan el
tumor.(49)
Las caracteristicas clinicas pueden aportar una fuerte sospecha diagndstica:
masa dura, de consistencia sdlida, encapsulada, movil, de crecimiento lento,
habitualmente Unica, localizada en las capas profundas de la piel,
frecuentemente en la cara, el cuero cabelludo, el cuello y las extremidades
superiores. El tamafio oscila entre 3 y 30 milimetros de diametro.(4810) | |esion
suele estar cubierta por piel normal de tono rosado o violaceo. Existen otras
variantes, como los pilomatrixomas multiples asociados a distrofia muscular
mioténica o a eccema. También se han descrito formas mas raras: el
pilomatrixoma ampolloso, el hibrido, el multinodular y el perforante.(1:3410.17)
La confirmacidn diagndstica se realiza mediante el estudio histolégico, donde se
observan nidos sdlidos constituidos por células basalioides pequeinas, que
pueden mostrar una queratinizacién abrupta y dar lugar a células sombra o
fantasma. También se describe una reaccion de cuerpo extrafio con células
gigantes, que pueden presentar calcificaciones y osificaciones en el estroma. El
contenido citolégico incluye células basalioides, células fantasma, depdsitos de
calcio y células gigantes multinucleadas.®
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El tratamiento es quirdrgico, con recomendacién de extirpacién completa de la
lesion.“8)

A continuacion, se describe el caso de una paciente en edad pediatrica con
diagndstico de pilomatrixoma. El objetivo del articulo es contribuir al incremento
del conocimiento sobre este tumor raro, para facilitar su diagnéstico y la toma
de conducta ante esta entidad.

Prestacion del caso

Paciente femenina de 12 afos, raza blanca, sin antecedentes patoldgicos
personales de interés. Acudid a consulta externa de dermatologia por una lesion
tumoral en la frente de aproximadamente 8 mm de didmetro. Durante el
interrogatorio, la adolescente y su madre refirieron haber notado un pequefio
abultamiento unos 5 meses antes, el cual aumento lentamente de tamafo hasta
alcanzar la dimension actual.

Examen fisico dermatoldgico: masa tumoral relativamente de 1 cm de diametro,
bien definida, localizada en la regién frontal cerca de las margenes del pelo. La
lesion aparecia recubierta por piel de aspecto normal, excepto en un punto de
casi T mm de diametro, de coloracién blanquecina y aspecto calcificado. A la
palpacién se contactd una tumoracion no dolorosa, bien definida, de
consistencia dura, firme, movible y no adherida a planos profundos. El signo de
la tienda de campania resulté positivo, al tensar la piel suprayacente entre los
dedos.(fig 1)

k .

Fig. - 1
Los hallazgos del examen fisico y el interrogatorio arrojaron una fuerte sospecha
clinica de pilomatrixoma, por lo que se realizé la exéresis de la lesion y se tomé
una muestra para biopsia de piel.
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Los resultados del estudio histolégico se muestran a continuacién (figs. 2 y 3).

Fig. 2 - H/E 40X Se observa células de dos tipos Basaloides y Eosinofilas o en
sombra, ademas, inflamacidn crénica con células gigantes a cuerpo extrano, asi
como calcificacion y metaplasia osea mesenquimal.

Fig.- 3 H/E Se observa células Basaloides, eosinofilas y transicionales, se
destaca su benignidad por la ausencia de atipia celular.

Discusion
El pilomatrixoma es un tumor benigno. La literatura revisada sefala que la
mayoria de los casos se presenta como una lesidn uUnica, localizada en la cara,
con consistencia dura, bien definida y movil.34810) |a paciente estudiada
cumplia los parametros descritos.

Edad y sexo
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Diferentes autores refieren que este tipo de tumor se localiza en las capas
profundas de la piel, recubierto por una piel normal de color rosado o violaceo.('0)
En la paciente de referencia se observod piel conservada, excepto un punto de
aproximadamente 1 mm de diametro, de coloracion blanquecina y aspecto
calcificado. Esta particularidad, aunque no se describe con frecuencia sobre la
piel misma, se explica por la caracteristica presencia de depdsitos de sales de
calcio en el pilomatrixoma, razén por la cual se le ha denominado epitelioma
calcificado de Malherbe.(1210)

Se han registrado casos de esta entidad con tamafio variable entre 3 y 30
milimetros de didmetro.® El tumor de la paciente estudiada media
aproximadamente 1 cm (10 mm), dentro del rango habitual para la enfermedad.
La sospecha clinica del pilomatrixoma resulta importante, pero su confirmacion
diagnostica proviene del estudio anatomopatoldgico, donde se describe la
presencia de células basalioides, células en sombra en el centro de la lesion y
focos de calcificacién.(49 El informe de biopsia de la paciente contenia los
elementos necesarios para aportar el diagnéstico definitivo.

La presentacién de este caso es importante porque se trata de un tumor poco
frecuente, lo cual puede dificultar su diagndstico y obliga a diferenciarlo de otras
neoplasias como el quiste epidermoide, el epitelioma basal y el tricolemoma,
entre otros.'? Es bueno sefialar que el pilomatrixoma, al igual que otros
tumores cutaneos, puede provocar afectaciones fisicas y funcionales, repercutir
en la esfera psicolégica, alterar la respuesta inmunoldgica e influir
negativamente en la percepcion de la calidad de vida relacionada con la salud de
los pacientes que lo padecen.® Por ello, el diagndstico y el tratamiento
oportunos contribuyen a ahorrar sufrimiento al paciente y a sus familiares.

Conclusiones
El pilomatrixoma es un tumor poco frecuente. Conocer sus caracteristicas
clinicas posibilita la sospecha diagndstica, la cual se confirma mediante el
estudio histolégico después de la reseccion quirurgica.
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