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Resumen:

El tricoepitelioma es un tumor cutaneo benigno que se origina del foliculo piloso. Clinicamente se
distinguen los tricoepiteliomas: solitarios, multiples y desmoplasicos. Se presenta el caso de una paciente
con tumores multiples en cara desde la infancia, sin antecedentes familiares, cuya biopsia reporto
Carcinoma basocelular; pero por su evolucién, nuevo estudio histolégico y el estudio inmunohistoquimico

se diagnostican como Tricoepiteliomas multiples.
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Abstrac:

trichoepithelioma is a benign skin tumor derived from the hair follicle. Clinically it can be solitary, multiple
or desmoplastic. We describe a case having multiple tumors on the face since childhood, without a family
history for similar lesions. Histopathologic study led to initial diagnosis of basal cell carcinoma but after
immunohistochemical staining diagnosis of multiple trichoepithelioma was done.
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Introduccion

El tricoepitelioma, también conocido como tumor
de Zeligman, epitelioma adenoide quistico o tumor de
Brooke 2, es un tumor benigno tipo hamartoma que se
origina de la unidad pilosebacea, especificamente de la
matriz folicular y se localiza en la dermis profunda®.

Se conocen tres variantes clinicas: Tricoepitelioma
solitario o de origen adquirido descrito por Zeligman;
Tricoepiteliomas multiples de origen hereditario, descrito
por Brooke y Tricoepitelioma desmoplasico .

En el siguiente reporte se describe el caso clinico de
una paciente con tricoepiteliomas multiples no heredo-
familiar.

Caso clinico

Se trata de paciente femenina de 62 ahos, natural
de Colombia y procedente del Estado Miranda, quien
inicia su enfermedad actual a los 9 anos de edad
aproximadamente, cuando aparecen papulas de
superficie lisa y como el color de la piel, ubicadas

en region frontal y ciliar; posteriormente aparecieron
nuevas lesiones similares pero de diferentes tamafnos
distribuidas en toda la cara, a predominio de la regién
central. Inicialmente fueron diagnosticadas como
verrugas vulgares, sin  mejoria con tratamientos
tdpicos.

En la actualidad fue evaluada por especialista
no dermatologo quien diagnostica Carcinomas
basocelulares (CBC). Le realiz6 biopsia de piel, que fue
reportada por anatomopatélogo como CBC, por lo que
es referida al Servicio de Dermatologia del Instituto
Oncoldégico Luis Razetti (IOLR) para tratamiento.

Al examen fisico: paciente en buenas condiciones
generales, piel fototipo V/VI, eutérmica al tacto e
hidratada. Se aprecian multiples papulas lisas color piel,
brillantes, algunas confluentes, que se ubican en regién
centro-facial (Fotos 1y 2) y algunas lesiones escasas en
mejillas (Foto 3).
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Foto 1: multiples papulas centrofaciales.

Foto 2: acercamiento en area nasal.

Foto 3: papulas escasas en mejillas

Se toma nueva biopsia con las siguientes
impresiones diagndsticas: tricoepiteliomas multiples
vs adenomas sebaceos. En el estudio histopatolégico
con Hematoxicilina-Eosina, se aprecia proliferacion de
células basaloides a partir de foliculos pilosos dispuestas
en nidos solidos, formando empalizadas periféricas
con maduracién y queratina hacia la porcién central
(Foto 4) y areas con reaccion gigantocelular tipo cuerpo
extrafio (Foto 5). Se realiza inmunohistoquimica con
anticuerpos monoclonales CD34, BCL-2 y queratina by
6 que resultan positivos; concluyéndose el diagnostico
de Tricoepiteliomas mudltiples. Se le han realizado
tratamientos combinados con criocirugia, curetaje,
electrofulguracién vy radiocirugia, con resultados
cosméticos medianamente aceptables.

Discusion

El tricoepitelioma es un hamartoma pobremente
diferenciado que se deriva de la matriz germinal del
foliculo piloso y se dispone en un patrén cribiforme
caracteristico ®. Brooke demostré el origen del tumor,
en el bulbo capilary postul6 que las células mantienen su
naturaleza embrionaria, posteriormente Gray, concluyo
gue este tumor se origina de células pluripotenciales
cuya diferenciacién se realiza hacia estructuras
foliculares ©.

Existen tres formas de presentacién: a)
Tricoepitelioma Unico, b) Tricoepiteliomas multiples
(que pueden presentarse asociados a otras lesiones) y
c) Tricoepitelioma desmoplasico “9.

Foto 4: células basaloides dispuestas en nidos sélidos con
maduracién y queratina hacia la porcion central. H-E, 40X.
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Foto 5: reaccion giganto celular tipo cuerpo extrafo, H-E, 100X.

Clinicamenteeltricoepiteliomasolitario se caracteriza
por ser una papula redondeada, color piel o translicida
en las lesiones pequenas y de color amarillento o
rosadas, en las lesiones mas grandes, en ocasiones
pueden apreciarse telangiectasias en su superficie @,
suelen ser menores de 2cm de diametro y aparecen en
la segunda década de la vida ©.

Los tricoepiteliomas multiples son familiares en dos
tercios de los casos 3y tienen una herencia autosémica
dominante, con menor expresividad y penetrancia en
varones 19, en estos casos se presenta una afeccién
en el brazo corto del cromosoma 9p21, sin embargo,
también se han descrito casos esporadicos como el de
la paciente presentada en este articulol. Se caracterizan
con la aparicion desde la infancia de multiples pépulas,
sin tendencia a ulcerarse que se ubican a predominio
centro-facial (mejillas, parpados, surcos nasogenianos),
aunque puede afectar cuero cabelludo, cuello y térax
superior 225 Rara vez se malignizan 7.

Los tricoepiteliomas multiples se pueden asociar a
nevus epidérmicos de distribucién lineal, cilindromas,
espiroadenomas, fibromasungueales, distrofiacongénita
ungueal, formando parte del Sindrome de ROMBO

(atrofia vermiculada, milia, hipotricosis, tricoepitelioma,
carcinoma basocelular y vasodilataciéon periférica)
o al Sindrome de Brooke-Spiegler (tricoepiteliomas
multiples, espiradenomas, cilindromas y quistes de
milio), en el que se ha determinado la alteracion genética
en el locus 16g12-13q 1458,

Otra presentacion descrita es el tricoepitelioma
desmoplasico, que se caracteriza por una lesién
indurada, anular y de centro deprimido, no ulcerada
menor de 1cm, que aparece en la tercera o cuarta
década de la vida ©,

En el estudio histoldgico, las islas tumorales estén
compuestas de células basofilas con patrén cribiforme,
en ocasiones como agregados solidos o reticulares!".
Se puede observar la diferenciaciéon hacia bulbos
foliculares, quistes infundibulares y papilas foliculares
rudimentarias sin atipias ni mitosis "®. En el estroma
se observa escasa retracciéon y fibrosis con componente
mixoide. Hay queratinizacionabrupta, de tipo triquilémico
y puede encontrarse depositos de calcio .

La inmunohistoquimica, es de mucha utilidad, pues
el estroma de los tricoepiteliomas es CD34 positivo
mientras que en los CBC es negativo, aunque hay
excepciones ©. También es (til la demostracion del
oncogen bcl-2, que se expresa de forma difusa en los
nédulos de los CBC, pero solo en la capa externa de la
proliferacion de los tricoepiteliomas ©.

Enelcasodelapacientepresentada, fuediagnosticada
clinica e histolégicamente como  carcinomas
basocelulares multiples, sin embargo, la evolucién de
las lesiones de cincuenta afos sin ulcerarse ni causar
destruccion local de los tejidos hicieron dudar de este
diagnéstico e insistir en el estudio histopatolégico y
en el uso de técnicas inmunohistoquimicas. Al evaluar
el tumor histopatolégicamente y observar los nidos
celulares con maduracion central y queratina, ademas
de presentar positividad de CD34 y BCL-2; se pudo
concluir con el diagnéstico de Tricoepiteliomas multiples
no heredo-familiar.

El tratamiento quirdrgico es la eleccion, sin embargo,
las recidivas locales son muy frecuentes por lo que
se debe realizar una escisién completa de la lesién
con margenes de piel libres. En los tricoepiteliomas
multiples, serecomiendanotrasalternativasterapéuticas
como la criocirugia, la dermabrasion o el laser de CO2,
pero los resultados reportados son variables debido a
la recurrencia, ademas, de dejar manchas residuales o
cicatrices permanentes ",
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Conclusiones

Los Tricoepiteliomas pueden ser confundidos clinica
e histopatolégicamente con carcinomas basocelulares,
por lo que la evolucién de las lesiones, los antecedentes
familiares y la utilizacién de la histopatologia e
inmunohistoquimica, deben considerarse para concluir
con el diagnostico preciso.

Los Tricoepiteliomas multiples son lesiones benignas
de crecimiento lento, sin embargo, por su ubicacién y
por el numero de lesiones que se pueden presentar, es
una patologia de gran impacto psicosocial, por lo que se
debe serclaro sobre el curso de laenfermedad, tanto con
el paciente como con los familiares y de ser necesario
complementar el tratamiento con apoyo psicolégico.
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