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Resumen

Los tumores benignos del foliculo piloso son: el Tricofoliculoma, el Tricolemoma, el
Tricoepitelioma, el Pilomatrixoma y la Queratosis Folicular Invertida. Otros nombres que
recibe el pilomatrixoma son el epitelioma calcificado de células sebaceas y el epitelioma
calcificado o calcificante de Malherbe. El Pilomatrixoma es de caracteristicas benignas y
hasta el afio 1989 se habian descrito mas de 1,500 casos. El Epitelioma calcificado
originalmente se pensd que se trataba de un tumor derivado de las glandulas sebéceas,
se caracteriza clinicamente por lesiones elevadas de consistencia blanda y muy
pruriginosa.

En este trabajo se presenta un paciente masculino de 40 afios de edad que refiere lesion
elevada en region posterior del tronco, de aproximadamente 2cm de diametro de un afio
de evolucion.

En la biopsia de piel realizada se evidenci6 de un tumor constituido por I6bulos
compuestos por dos tipos de células, en la periferia de los lI6bulos tumorales las células
son basofilas y en otras areas hay nidos de células epiteliales con citoplasma eosinéfilo
sin ndcleos con una imagen en sombra o de fantasmas celulares con numerosas figuras

de mitosis no atipicas, diagnosticado como un “Epitelioma Calcificante de Malherbe”.
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INTRODUCCION

El pilomatrixoma o epitelioma calcificante de Malherbe es un tumor benigno de origen
ectodérmico de los anexos cutaneos, que presenta diferenciacion hacia las células de la
matriz del foliculo piloso a partir de las células mas externas de la vaina de la raiz del
foliculo piloso, muy rara vez puede transformarse en maligno. Suelen ser hipodérmicos
aunque hay dermohipodérmicos y dérmicos puros.

Las lesiones calcificadas han sido descritas por Galeno desde el afio 200 d.C. En el afio
1949, Lever y Griesemer sugirieron que este tumor se origina en las células de la matriz
del pelo. En 1961, Forbis y Helwing propusieron el término de pilomatrixoma como el
mas adecuado. Para el afio de 1965, Cantwell y Reed reportaron su asociacion con
distrofia miotdnica. Hashimoto y Lever, en el afio 1966, se dedicaron al estudio del tumor
por métodos histoquimicos y de microscopia electronica y concluyeron que el tumor se
deriva del pelo y de sus foliculos. En la década de los 80, Lopanski y Minh reportaron un
paciente con pilomatrixoma que mostraba un comportamiento agresivo; le asignaron el
nombre de pilomatrixcarcinoma (pilomatricoma).

El mecanismo patogénico de su desarrollo estd en asociacibn con mutaciones en el gen
de la betacatenina (CTNNB1). La localizacién mas frecuente, en el 94% de los casos, es
en la cara, cuello y extremidades superiores y la regiéon periorbitaria se afecta en 21% de
los casos. El tamafio varia desde 0.5 a 5 cm de diametro, sin embargo se han descrito
casos en la literatura de lesiones de hasta unos 15 cms. de didmetro, de formas
variadas, de color de la piel, rosado o rojo violaceo.

La forma de esta tumoracion puede ser atipica, habiendo sido descrita como tumoral,
angioide, quistica, pseudoampollar y ulcerada. En 1987, Carvajal y colaboradores
propusieron 3 formas clinicas de la variedad solitaria: ulcerotumoral, angioide y
pseudoampollosa.

Aproximadamente, el 40% de los casos se presentan antes de los 10 afios de edad y el
60% a los 20 afios y con mayor frecuencia en el sexo femenino; generalmente cursa
asintomatico pero puede ser ligeramente doloroso. Es el segundo tumor en frecuencia en
los nifios, el primero son los quistes.

El diagnéstico es clinico, pero se debe de confirmar mediante el estudio histopatoldgico
donde se observan tumores bien delimitados en la dermis profunda y tejido celular
subcutaneo. Existen dos tipos de células: las epitelioides basdfilas que corresponden al
50-75% vy se localizan en la periferia de los islotes de células presentando un citoplasma
escaso Yy nucleo hipercrémico. Las otras son células eosindfilas, llamadas «células
fantasma o en sombra ».y se encuentran hacia la zona central, tienen mas citoplasma
pero su nucleo no se tifie. El estroma puede presentar una reaccidén a cuerpo extrafio con

células gigantes adyacentes a las fantasmas. En la mayoria de los casos se observan
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depdsitos de calcio con la tincion de Von Kossa, en donde las células fantasma son
mayoria y el calcio se dispone en granulos citoplasmaticos delicados o en capas de
material amorfo que reemplazan a los elementos celulares.

El diagndstico diferencial histopatolégico debe de hacerse con la pared de los quistes
triquilémicos (contienen queratina y su pared semeja la capa de la raiz externa del pelo),
los cuales también presentan células basofilicas que a medida que se queratinizan
pierden los nucleos y pueden calcificarse.

El objetivo del presente trabajo es demostrar la similitud de caracteristicas clinicas de

este caso con las descritas por los diversos autores que han tratado este tipo de tumor.

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de una paciente femenina de 24 afios de edad, blanca que después de depilarse
las piernas y los muslos le aparece una lesién en muslo izquierdo ligeramente elevada,
no dolorosa, de crecimiento lento de 1 mes de evolucién. (Ver Figura 1).

APF y APP n/s

Se interpreta como un quiste epidérmico. Se realiza chequeo hematolégico encontrando
los parametros quimicos y hematoldgicos dentro de limites normales. Se realiza exeresis
y biopsia de la lesion. (Ver Figura 2, 3 y 4) cuyo diagnostico resulto de “epitelioma

calcificante de Malherbe o pilomatrixoma”

DISCUSION:

La biopsia excisional se realiz6 sin contratiempos ni complicaciones transquirdrgicas ni
postquirdrgicas; el resultado del estudio anatomopatolégico no era el esperado; sin
embargo en los cortes histologicos se podia observar la presencia de areas calcificadas y
la presencia de células en sombra y de grupos de células basaloides, caracteristicas
principales del epitelioma calcificante de Malherbe, el que complementado con la edad de
la paciente y el comportamiento de la neoplasia coincide con los reportes de casos
similares en la literatura mundial

Generalmente el tumor es Unico, pero no es raro en ocasiones, observarlo en multiples
localizaciones a la vez. Se pueden presentar en cara, cuello y extremidades superiores
con un aspecto de lesion papulo-nodular de tamafo variable y de consistencia dura. No
producen dolor o molestias significativas., es por eso que en alguna oportunidad el
diagndstico se demora por diferir la consulta con el especialista.

Sin duda este caso se trataba de un pilomatrixoma del muslo, la localizacibn de manera

superficial en la piel facilité su extirpaciéon sin complicaciones.



El pilomatrixoma, también se denomina epitelioma benigno de Malherbe o epitelioma
calcificado de Malherbe. Es un tumor benigno de la piel derivado del foliculo piloso duro,
subcutaneo y de crecimiento lento.

Se localiza casi siempre (90%) en cabeza, cuello o extremidades superiores; el 30%
aparece en el cuello, el 17% en mejillas, el 16% en cuero cabelludo, y en ceja y
periorbita el 14%. Son raros en el parpado. Suelen ser hipodérmicos, aunque también
hay dermohipodérmicos y dérmicos puros. El resultado anatomopatoldgico es de un
tumor benigno, localizado de manera superficial, delimitado profundamente por el plano
muscular.

Los tumores del foliculo piloso se clasifican histologicamente segin la zona de origen de

los mismos en:

1. TRICOEPITELIOMA (Hamartomas del foliculo piloso)

2. TRICOBLASTOMA (T. de la base del foliculo piloso)

3. TRICOLEMOMA (T. de la vaina externa del pelo)

4. QUERATOSIS FOLICULAR (T. del foliculo en su porcidon mas superficial)
5. TRICOFOLICULOMA (T. del foliculos piloso)

6. FIBROFOLICULOMAS (T. del foliculos piloso)

7. PILOMATRIXOMA (T . de la matriz del pelo intradérmico y

del infundibulo).

En relacién a las formas clinicas que pueden encontrarse en los Pilomatrixoma segun
Carvajal y colaboradores estas son: Forma tumoral, Proliferante, la forma Angioide, la
Pseudoampollar, la Ulcerada y la Quistica. Esta ultima es la que presenta nuestro caso ya
que ademaés de parecerlo desde el punto de vista clinico en la histologia predominaron las
areas quisticas en el tumor.

CONCLUSIONES

Se presenta el caso de una paciente portadora de un Pilomatrixoma en el muslo de un
mes de evolucién que se realiza exéresis y biopsia de la lesidon. El tratamiento quirdargico
devolvié la estética de la zona asi como la seguridad psicosocial de la paciente. No
existen antecedentes previos en familiares de linea directa que puedan sugerir un origen

hereditario.
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ANEXOS

Fig. 1 : Tumor de color rosado localizado en cara externa del muslo de consistencia dura

y superficie verrugosa.




Fig. 2: M/O Microfotografia a mediano aumento donde se observan las celulas

fantasmas centrales en los nidos celulares con un foco de microcalcificacion en el centro.

Fig.3: A/P Microfotografia a mediano aumento donde se aprecia un area de

microcalcificaciones en el tumor.

Fig. 4: M/O 20x Zona central de células Basoéfilas y microcalcificaciones periféricas.



