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Figura 1: Nédulo indurado, no doloroso, superficial,
en region gemelar izquierda, de superficie violacea,

de 1 cm de didmetro.

Figura 2 a,h: se evidencia en dermis profunda la
presencia de células eosinofilicas, sin nicleos
(“shadow cells” o “células fantasmas”) agrupadas
hacia el centro de la lesion y zonas de calcificacion;

¢,d,:células fantasmas a mayor aumento.
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Historia

Paciente masculino de 14 afos, ncedente de La Guaira Edo. Varga. Consulto, pec:
presentar papula indurada, superﬂoal, no dolorosa, ni adherida a planos profundos en
region gemelar izquierda, de superficie violacea, lisa, de 1 cm de didmetro (Figura 1). Se
realizé exéresis quirdrgica de la lesion, en cuyo estudio histoldgico se evidencié en dermis
profunda la presencia de una lesion bien delimitada, que ocupaba hasta paniculo adiposo.
A mayor aumento se observé en su interior, la presencia de células eosinofilicas, sin ntcleos
(“shadow cells” o “células fantasmas”) agrupadas hacia el centro de la lesiéon, con reas
basofilicas hacia la periferia, y zonas de calcificacién (Figuras 2a, 2b, 2¢, 2d).
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CUAL ES SU DIAGNOSTICO?
PILOMATRICOMA: LOCALIZACION INUSUAL

Discusion

El pilomatricoma o epitelioma calcificado de Malherbe es un
tumor benigno, asintomdético y de crecimiento lento'. Esta
considerado como un epitelioma calcificado, el cual se puede
diferenciar hacia las células de la matriz del foliculo piloso, la vaina
interna y externa del pelo y el bulbo piloso? Fue descrito por
primera vez en 1880 por Malherbe y Chenantais, quienes
consideraron inicialmente que se derivaba de las glandulas
sebaceas®. Posteriormente, Forbis y Helwing describieron su origen
a partir de la matriz del foliculo piloso'3. Desde 1977, el término
que los autores mas comdnmente usan, es el de pilomatricoma o
tricomatricoma’.

Los pilomatricomas son comunes durante la infancia y
adolescencia, ya que mas del 60% de los casos ocurre durante
las primeras dos décadas de vida*. Pueden ser Unicos o multiples,
y suelen presentarse como un tumor asintomatico, superficial, de
crecimiento lento, con superficie eritemato-violadcea y un darea
central amarilla o blanca, duro a la palpacién *°. Estan asociados
a mutaciones de la B-catenina. Son mas comunes en el sexo
femenino y los lugares de predileccién son cabeza y cuello (50%
de los casos), y miembros superiores. Siendo los miembros
inferiores un lugar poco frecuente. El estudio histologico
caracteristico, revela la presencia de células fantasmas (“ghosts
cells” “shadow cells”) y células basofilicas; el hallazgo de
calcificacion también es comun®. Los diagnésticos diferenciales
que se deben considerar son: quistes epidérmicos y branquiales,
neurofibromas, hematomas calcificados, linfadenopatias, reaccién
a cuerpo extrafio y osteoma cutis6. El diagndstico se basa en la
sospecha clinica y el estudio histolégico es definitivo. Existen
herramientas diagnosticas que nos pueden orientar, tales como
técnicas de imagen (TAC, ultrasonido), puncién por aguja fina*.

El tratamiento es quirdrgico. Actualmente no se encuentra
bien comprendida la posible transicion de un pilomatricoma a un
carcinoma pilomatrical. Existen algunos reportes en la literatura,
principalmente en pacientes ancianos’. El promedio de
recurrencias luego de la exéresis quirdrgica es bajo, por lo tanto,
si esto ocurre debemos sospechar la presencia de carcinoma
pilomatrical.

Los pilomatricomas multiples estan asociados a distrofia mioténica
(Enfermedad de Steinert), ya que la prevalencia en estos pacientes
es mayor en comparacién con la poblacion normal, incluso, el
desarrollo de estos tumores podrian preceder a los signos de
distrofia miotonica 3. Debido a esto, algunos autores consideran
estos tumores multiples como un marcador cutaneo de la
enfermedad de Steinert. También han sido asociados con
sindrome de Turner, sindrome de Gardner y sarcoidosis®®.

En Venezuela, Panzarelli y col (2008) describieron un caso
similar al presentado por nosotros; se trataba de una adolescente
con pilomatrixomas multiples y recurrentes en cara'®.

En conclusién, el pilomatricoma puede ser de diagnéstico
clinico. La biopsia excisional corrobora el diagnéstico y ademas,
constituye el tratamiento definitivo. Debemos estar atentos ante
los casos de recurrencia, sobre todo en pacientes ancianos,
tomando en cuenta el carcinoma pilomatrical. Los pilomatricomas
multiples, estdn asociados a otros sindromes y a distrofia
miotonica. Por todos estos aspectos, resulta necesario el
seguimiento a largo plazo de estos pacientes. @

Resumen

El pilomatricoma o epitelioma calcificado de Malherbe es un
tumor benigno, asintomatico y de crecimiento lento. Es comun
en lainfancia y representa el 70% de los tumores anexiales en las
primeras 2 décadas de vida. Esta asociados a mutaciones de la
B-cateninay los lugares de predileccion son cabezay cuello (50%
de los casos), y miembros superiores. Siendo los miembros
inferiores un lugar poco frecuente. Se presenta el caso de
adolescente de 14 afos con un nédulo violaceo, no doloroso, en
region gemelar izquierda. Se realizé biopsia excisional de la lesion,
en cuyo estudio histolégico se evidenciaron células sin nucleos,
células basofilicas y areas de calcificacion, con lo cual se corrobora
en diagndstico de pilomatricoma. El paciente presentd evolucion
satisfactoria, sin recurrencia.

Palabras claves: pilomatricoma, epitelioma calcificado

Diagnosis:
Indurated nodule on the lower limb

Abstract

Pilomatricoma or Malherbe's calcifying epithelioma is an
asymptomatic and slowly growing benign tumor. It is common in
childhood and represents 70 % of adnexal tumors in the first 2
decades of life. It is associated with mutations of the - catenin
and places of predilection are head and neck (50 % of cases), and
upper limbs. The lower limbs are an unusual location. We present
a case of 14 years old teenager with a not painful, purplish
nodule, on the left leg. The biopsy of the lesion reveals cells
without nuclei, basophilic cells and calcification areas. The final
diagnostic was pilomatricoma. The patient presented satisfactory
evolution, with no recurrence.
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