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RESUMEN

Se realiza la presentacion de un caso clinico en edad pediatrica con diagnostico de
pilomatrixoma, variedad ampollar. Este tumor benigno originado en la vaina del
foliculo piloso muestra una incidencia elevada en las dos primeras décadas de vida.
El objetivo de este articulo es presentar un caso con diagnéstico de un tumor, con
caracteristicas clinicas atipicas e inusuales. En ocasiones este tipo de tumor,
conllevan al diagndstico erréneo de la entidad, realizdndose el diagnostico de
certeza mediante el estudio histopatolégico una vez que se procede a la exéresis
quirdrgica de la lesion.
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ABSTRACT

A clinical case with diagnosis of bullous variety pilomatrixoma in pediatric age is
presented. This benign tumor originated in the sheath of the hair follicle shows a
high incidence in the first 20 years of life. The aim of this work is presenting a case
with tumor diagnosis, the clinical characteristics of which sometimes leads to an
erroneous diagnosis of the entity in the atypical and unusual varieties. The accurate
diagnosis was made through the pathologic study after the surgical excision of the
lesion.
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INTRODUCCION

Existen neoplasias benignas que surgen en los apéndices cutaneos. Los tumores de
los apéndices son con frecuencia papulas o nédulos solitarios o multiples de color
carne, clinicamente indeterminados. Algunos tienen una predisposicion para
instaurarse en superficies corporales especificas. Aunque la mayoria de los tumores
de los apéndices cutaneos son benignos, también existen variantes malignas.®

La incidencia de algunos de ellos es frecuente en la edad pediétrica, tal es el caso
del pilomatrixoma tumor calcificado de Malherbe. De naturaleza benigna, es un
tumor cutaneo derivado de las células matriciales del foliculo piloso que aparece
sobre todo en la edad infantil y juvenil. Clinicamente se caracteriza por ser un
nodulo Unico, menor de 3 cm de didmetro, de consistencia dura o pétrea y cuya
superficie es del color de la piel normal.®) El signo de la "tienda de campafia”,
aparece cuando se presiona el nddulo entre los dedos y la piel que lo recubre se
pliega formando angulos y facetas.®

La etiologia del pilomatrixoma es desconocida. Sin embargo, se ha determinado
como un posible factor implicado en su apariciéon al gen CTNNB1, que implica una
alteracion de la regulacion de la B-catenina, proteina que participa en las uniones
adherentes intercelulares.®

Son multiples las formas de presentacion del mismo.Diversos autores plantean que
debido a esta diversidad clinica el problema que a menudo se afronta, es la
diferenciacion con otras tumoraciones benignas halladas con mas frecuencia, como
son los quistes de inclusién epidérmicos, los quistes dermoides, los senos
preauriculares, los dermatofibromas. Respecto a esto, en estudios previos se ha
observado que la tasa de precision en el diagnéstico preoperatorio del
pilomatrixoma es inferior al 49 %, variando desde 28.9 % a 43 %, aunque otros
estudios sefialan que el diagndstico preoperatorio correcto es hecho solo en el 21 %
de los casos. Los errores diagndsticos mas comunes son: quiste epidermoide (38
%), inclusion dermoide (7 %), tumores malignos (8 %), hemangioma (5 %) y
lipoma (4 %).G19

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 11 afios de edad, raza blanca, con antecedentes personales de salud.
Acude a consulta acomparfiada de su mama, la que refiere que la paciente presenta
lesion cutanea en el brazo izquierdo, de un afio de evolucién, con crecimiento de
manera paulatina. Al inicio no se acompafiaba de sintomas subjetivos, pero en
estos momentos refiere dolor, que estd relacionado con la manipulaciéon de la
lesion, puesto que fue puncionado el componente quistico en la semana anterior.

Examen fisico dermatoldgico

Piel: a la palpacion se constata consistencia soélida en la base, no adherida a planos
profundos. Localizada en el tercio medio del brazo izquierdo. La figura 1 muestra
lesion tumoral, que hace relieve sobre la superficie cutanea, redondeada de 1 cm
de diametro, eritematosa. En la superficie se visualiza lesibn ampollar, de techo
duro. En la figura 2 se observa una lesibn cutanea en el brazo con las
caracteristicas descritas anteriormente.
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Fig. 1. Lesién tumoral.

Fig. 2. Lesion cutanea.

Se realizan examenes complementarios (hemograma y quimica sanguinea), los
cuales se reciben con valores entre parametros normales.

Ultrasonido de partes blandas

Los signos encontrados sugieren tumor de tejidos blandos con caracteristicas
ecograficas de benignidad. La figura 3 (A,B,C) muestra imagenes eco-mixta
localizada por debajo de la piel, de morfologia redondeada, sdlida de bordes
regulares que mide aproximadamente 1 cm de diametro mayor, con ligero refuerzo
posterior. No se define capsula. Al estudio con Doppler no existe incremento de la
vascularizacion.

Fig. 3. Ultrasonido de partes blandas.

Histopatologia

Macro: fragmento de piel de 1.5 x 1.4 x 1.2 cm, de color pardo claro. En la
superficie se observa ampolla de 1 cm. Al corte su contenido es seroso gelatinoso y
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se continda con lesién redondeada de 0.5 cm, blanquecina de consistencia duro
elastica. (Fig. 4)

Fig. 4. Exéresis quirdrgica de la lesidn.

Micro:bandas de células basaloides de distribucion difusa que se contindan con
abundantes células acidofilicas, de aspecto en ““sombra, reacciéon a cuerpo extrafio
y multiples focos de calcificacion. (Fig. 5)

Fig. 5. Biopsia de la lesion.

DISCUSION

A pesar que el pilomatrixoma es un tumor frecuente en la edad pediatrica, en
ocasiones su forma de presentacion atipica tiende a confundir desde el punto de
vista clinico. En la literatura se describen como atipicas las siguientes formas
clinicas: perforantes, ampollares, melanociticas, exofiticas, anetodérmicas,
multinodulares, gigantes y malignas.®

Diferentes autores proponen que la irritacion mecanica es el factor desencadenante
para el desarrollo de la apariencia ampollosa. Se ha demostrado que el liquido
contenido en el espacio de la ampolla es linfatico encontrandose dilatacion linfatica
en el espacio que rodea la neoformacion, por lo tanto se postula que la obstruccion
linfatica juega un papel importante en el desarrollo de la apariencia ampollosa. Se
considera que la presion en el area que rodea la cubierta firme del pilomatrixoma
pudiese inducir la obstruccién de los vasos linfaticos y la congestion de la linfa,
posteriormente se presenta dilataciéon de estos vasos con salida de su contenido y
edema en la dermis que rodea al tumor, propiciando esta apariencia. En otra teoria,
se sugiere que las células tumorales, los infiltrados de células inflamatorias o
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ambos, pueden producir enzimas elastinoliticas y causar la destrucciéon y dilatacion
de los vasos linfaticos.“

La frecuencia de pilomatrixoma multiple es de 2 a 3.5 % de los casos publicados y
muchos se han asociado con distrofia mioténica (casos familiares), sindrome de
Rubinstein-Taybi o sindrome de Gardner.*®

En la histopatologia del pilomatrixoma (PM), el tumor se encuentra recubierto por
piel normal. En el aspecto no celular se cita la presencia de céapsula en el 32 %,
otros lo refieren pero no dan cifras. Se ha visto calcificacion en 37 a 90 % y
osificacion desde 8 a 20 %.

En el componente celular el PM se caracteriza por la presencia de varios tipos de
células, las "fantasmas" que para algunos autores se encuentran en el 100 % de los
pacientes. Esta células no son patognomonicas de PM, desde que se reportan en
quistes epidermoides, foliculos pilosos inflamados de forma croénica, y en un
ndmero pequefio de dermatitis crénicas con hiperqueratosis.©*?

Otro tipo de células son las basofilicas, siendo numerosos en las lesiones jovenes y
en proliferacion. Estas células son importantes para establecer el diagnéstico de
PM, a pesar de que la literatura refiere no encontrarse en el 28 % de los casos.
Esto ha contribuido a aseverar que el diagnéstico de PM dependeria de otras
caracteristicas histologicas.

Las transicionales, son otras células que indica un abrupto cambio de células
basofilicas a fantasmas. La presencia de células gigantes a cuerpo extrafio, algunos
estudiosos lo consideran como un rasgo constante pero sin cuantificar su
frecuencia, mientras que otros refieren que no siempre tienen que estar presente.

La malignizacién en los PM se ha descrito en varios estudios como pilomatrixoma
carcinoma. En 1987 se plantea que hasta ese momento se conocian 17 casos a
nivel mundial, manifestando en ocasiones una conducta muy agresiva al ocasionar
metastasis pulmonar. En 1992 se describe un PM carcinoma pigmentado, un afio
después, en 1993, se reportan una serie de casos de pilomatrix carcinoma
describiendo alguna de sus caracteristicas, tales como afectan preferentemente
cuello y espalda, apersonas de edad madura, es asintomatico y se comporta con
una relacion de hombre a mujer de 4/1. En 1994, se reporta un paciente con la
posibilidad de presentar metéastasis pulmonar producto de un PM carcinoma.®%*®

El tratamiento adecuado consiste en la exéresis quirdrgica del tumor y aunque las
recidivas no son usuales se recomienda seguimiento clinico adecuado.
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