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Simuladores de pilomatrixoma en nifos

Pilomatricoma simulators in children.

Alexa Velez Ortiz,* Marimar Saez De Ocariz,? Luz Orozco Covarrubias?

Resumen

ANTECEDENTES: El pilomatrixoma es un tumor cutdneo benigno, se origina en las
células de la matriz del foliculo piloso y es el tumor de anexos mas frecuente en nifios.
El diagndstico de pilomatrixoma es clinico y se confirma con el estudio histopatolégico.

CASOS CLINICOS: Caso 1: paciente femenina de 6 afios de edad con una neoformacién
subcutanea en la cara interna del muslo izquierdo bien delimitada, de consistencia
dura, asintomatica a la palpacién, con coloracién azulada en la piel suprayacente. En
términos clinicos se diagnosticé como probable pilomatrixoma. Histopatolégicamente
se diagnosticé malformacién vascular veno-linfatica. Caso 2: paciente masculino de 14
anos de edad con neoformacién subcutanea en el tercio distal del brazo derecho, bien
delimitada, de forma irregular, dolorosa a la palpacién, con coloracién azulada en la
piel suprayacente. En términos clinicos se diagnosticé como probable pilomatrixoma.
Histopatol6gicamente fue compatible con tumor de células granulares.

CONCLUSIONES: El pilomatrixoma es el segundo tumor cutdneo mas frecuente en
nifios. El tratamiento consiste en la extirpacion quirdrgica completa. Cuando son
mdltiples pueden asociarse con algin sindrome genético. Los tumores o lesiones que
pueden simular un pilomatrixoma son mdiltiples, por lo que el estudio histopatolégico
es obligado y el abordaje integral de los nifios es fundamental.
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Abstract

BACKGROUND: Pilomatricoma is a benign tumor that originates from the hair follicle
matrix. The diagnosis of pilomatricoma is clinical and histopathological confirmation
is required.

CLINICAL CASES: Case 1: A 6-year-old female patient presented with a subcutane-
ous tumor on the internal surface of the left thigh. Physical examination revealed an
asymptomatic, firm, well defined, subcutaneous nodule with bluish discoloration of
the overlying skin. The clinical diagnosis was pilomatricoma. The histopathological
diagnosis was a veno-lymphatic malformation. Case 2: A 14-year-old male patient
presented with a subcutaneous tumor on the external surface of the right arm. Physical
examination revealed a painful, well defined, irregular shape subcutaneous nodule with
bluish discoloration of the overlying skin. The clinical diagnosis was pilomatricoma. The
histopathological diagnosis was a granular cell tumor.

CONCLUSIONS: Pilomatricoma is the second most common skin tumor in the pediatric
population. The treatment of pilomatricoma is surgical excision. Multiple pilomatricomas
may be sporadic, familial, or associated with an underlying genetic syndrome. Differ-
ential diagnoses of pilomatricoma in a child include multiple tumors that may simulate
pilomatricomas. The histopathological study is required and the integral management
of children is imperative.
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ANTECEDENTES

El pilomatrixoma (pilomatricoma, epitelioma
calcificante de Malherbe) es un tumor cutaneo
benigno que se origina en las células de la ma-
triz del foliculo piloso. Predomina en el sexo
femenino, la mayor parte ocurre en la primera
y segunda década de la vida y es el tumor de
anexos mas frecuente en nifos. Se han docu-
mentado mutaciones en el gen CTNNBT que
codifica la B-catenina, un componente de la
via de sefalizacion WNT implicada en la di-
ferenciacion y la proliferacién celular. Afecta
predominantemente la cabeza y el cuello y se
caracteriza por un tumor firme, asintomatico,
de crecimiento lento; la piel suprayacente pue-
de o no mostrar alteraciones. La existencia de
lesiones mdiltiples, particularmente mas de 6,
puede estar asociada con sindromes genéticos,
como: distrofia miotdnica, sindrome de Turner,
sindrome de Gardner, etc. La histologia de los
pilomatrixomas es caracteristica, se visualiza un
nédulo en la dermis con células basaloides en
la periferia y células anucleadas (fantasma) eo-
sindfilas centrales, la calcificacién es comun. El
tratamiento es la extirpacion quirdrgica completa
para evitar recidivas.'*

El diagndstico de pilomatrixoma es clinico y el
diagnéstico diferencial clasico en dermatologia
y dermatopatologia se considera bdsicamente
con quistes (dermoide, epidermoide) y con al-
gun otro tumor de origen folicular. Sin embargo,
en especialidades no dermatoldgicas la lista
de diagnosticos diferenciales incluye diversos
tumores de diferentes origenes. La correlacion
entre el diagndstico clinico y el histopatolégico
es del 16 al 46%."* Si bien en 78 pilomatrixomas
diagnosticados clinicamente en nuestro servicio
en 5 afios tuvimos una correlacién del 95% con
el diagndstico histopatolégico (74/78) y la ciru-
gia fue curativa, consideramos de interés dar a
conocer estos dos casos en los que clinicamente
se penso en pilomatrixoma y la histopatologia
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fundamenté lesiones que ameritaron abordajes
diferentes de los nifios.

CASOS CLiNICOS
Caso 1

Paciente femenina de 6 afios de edad sin ante-
cedentes personales ni heredofamiliares para el
padecimiento actual. La paciente fue referida
a nuestro servicio por padecer una dermatosis
localizada a la extremidad inferior izquierda
de la que afectaba la cara interna del muslo;
constituida por una neoformacion subcutdnea,
bien delimitada, de 2 x 2 cm de diametro aproxi-
madamente, de consistencia dura, asintomatica
a la palpacion, con coloracién azulada en la
piel suprayacente (Figuras 1y 2). Los padres
refirieron dos meses de evolucién con aumento
de volumen rapido, dolor leve al caminar, dolor
nocturno ocasional y a cambios de temperatura
(frio). Fue vista fuera del instituto por su médico,

Figura 1. Neoformacién subcutanea, con coloracion
azulada en la piel suprayacente.
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Figura 2. Neoformacién subcutanea, bien delimita-
da, de 2 x 2 cm de diametro aproximadamente, de
consistencia dura.

recibié tratamiento con antiinflamatorio no este-
roide sin mejoria, le practicaron un ultrasonido
que report6é una “lesién similar a lipoma”, por
lo que los padres decidieron acudir al instituto.

En términos clinicos, se diagnosticé como pro-
bable pilomatrixoma y se realiz6 reseccién de la
lesion sin complicaciones. Histopatolégicamente
se diagnosticé malformacién vascular veno-
linfatica, completamente resecada. El marcador
D2-40 fue positivo en el endotelio linfatico. A
los 2 afos de la reseccion la paciente mostrd
aumento de volumen leve (Figura 3), mal de-
finido, de consistencia blanda, con algunos
trayectos venosos en la piel suprayacente y dolor
ocasional, por lo que se indic6 uso de medias
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Figura 3. Note el aumento de volumen a los 2 anos
de la reseccion con algunos trayectos venosos en la
piel suprayacente.

compresivas. A los 3 afos de la reseccion mostr6
una neoformacién subcuténea firme (Figura 4)
de un mes de evolucion; el ultrasonido Doppler
confirmé recidiva de la malformacién que fue
sometida a dos sesiones de escleroterapia. Hasta
el momento la paciente muestra fibrosis del area
y alivio de la malformacién. Figura 5

Caso 2

Paciente masculino de 14 anos de edad con
probable sindrome de Noonan. Fue referido
al servicio de dermatologia por padecer una
dermatosis localizada a la extremidad superior
derecha de la que afectaba la cara externa en
el tercio distal del brazo; constituida por una

https://doi.org/10.24245/drm/bmu.v67i5.9140
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Figura 4. Neoformacion subcutdnea firme a los 3 afios
de la reseccion de un mes de evolucion.

neoformacion subcutidnea, bien delimitada,
de forma irregular, de 1 x 1.5 cm de diametro
aproximadamente, dolorosa a la palpacién,
con coloracién azulada en la piel suprayacente
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Figura 5. Note la fibrosis del area con alivio de la mal-
formacién posterior a dos sesiones de escleroterapia.

(Figuras 6 y 7). Refiri6 2 a 3 afios de evolucién,
asintomatico y neg6 tratamiento previo.

En términos clinicos se diagnosticé como pro-
bable pilomatrixoma y se realiz6 reseccion de
la lesién sin complicaciones. Las caracteristi-
cas clinicas de la pieza quirdrgica no fueron
compatibles con un pilomatrixoma. Histopato-
I6gicamente (H&E) se encontré una tumoracion
caracterizada por infiltrado celular agrupado en
I6bulos, con tejido conectivo. Las células ova-
ladas mostraban ndcleos grandes y citoplasma
eosinofilico granular, algunos granulos rodeados
por un halo blanquecino. Se encontraron glan-
dulas ecrinas. Sin datos de atipia, ni mitosis, ni
necrosis. Se le realiz6 tincién PAS-diastasa que
fue positiva en algunas zonas; S100 +, CD68 +
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Figura 6. Neoformacién subcutdnea, bien delimitada,
con coloracién azulada en la piel suprayacente.

Figura 7. Neoformacion subcutanea, bien delimitada,
de 1 x 1.5 cm de didmetro aproximadamente, de
forma irregular.

2023; 67 (5)

y enolasa +. El diagndstico histopatoldgico fue
compatible con tumor de células granulares.

DISCUSION

El pilomatrixoma es el segundo tumor cutaneo
mas frecuente en nifos, en nuestro servicio es
el tumor cutdneo extirpado quirdrgicamente con
mas frecuencia.

Las malformaciones vasculares son secundarias
a errores congénitos en la morfogénesis vascular.
Estan presentes desde el nacimiento, aunque la
edad en que se manifiestan, sus caracteristicas
clinicas y su evolucién se relacionan con el tipo
de malformacién vascular. Las malformaciones
venosas representan alrededor del 50% de las
malformaciones vasculares y las malformaciones
veno-linfaticas alrededor del 6%. Predominan en
el sexo masculino (1:1.2), el 40% se localizan en
las extremidades y mas del 90% son unifocales.
Se manifiestan mayormente como masas blan-
das, de coloracién azulada. Las malformaciones
veno-linfaticas son alteraciones vasculares de
bajo flujo, los vasos dilatados y ectasicos favo-
recen el estancamiento de la sangre por lo que
cursan con eventos trombéticos de repeticion
(coagulopatia intravascular localizada) con la
consecuente trombélisis. Este fenémeno ocurre
en alrededor del 40% de los casos y explica
la consistencia de la tumoracién en nuestra
paciente.7?

Las caracteristicas clinicas de la tumoracién en
nuestra paciente eran compatibles con un pilo-
matrixoma, aunque la topografia (extremidades
inferiores) no es la mds comun; sin embargo, el
tiempo de evolucién (2 meses) y particularmente
la evolucion (aumento de volumen rapido) y los
sintomas (dolor leve al caminar, dolor nocturno
ocasional y a cambios de temperatura) no son
explicables por un pilomatrixoma.

Las malformaciones vasculares de bajo flujo
inicialmente asintomaticas pueden manifestarse
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con dolor particularmente cuando afectan articu-
laciones, tendones y musculo. La causa de dolor
mas frecuente y los cambios en la consistencia
se relacionan con los eventos de trombosis in-
travascular localizada.®”®

El tumor de células granulares es un tumor de
tejidos blandos que se origina en las células de
Schwann. Recientemente se han documentado
mutaciones de pérdida de funcién en ATP6APT
y ATP6AP2. Los tumores cutaneos afectan con
mayor frecuencia la cabezay el cuello. En nifios
generalmente son tumores benignos, solitarios
y asintomdticos. Sin embargo, la benignidad
debe corroborarse mediante el estudio histopa-
tolégico. La importancia del tumor de células
granulares en ninos, particularmente cuando
son mdltiples, radica en la posible asociacion
con sindromes genéticos como el sindrome de
Noonan, neurofibromatosis tipo 1 y otras raso-
patias. Cuando son mdltiples debe considerarse
la posibilidad de afectacion de otros 6rganos y
diferenciarse entre tumores multifocales y me-
tastdsicos.”'%"

Las caracteristicas clinicas de la tumoracién en
nuestro paciente eran compatibles con un pilo-
matrixoma, aunque la topografia (extremidades
superiores) no es la mas comun de los tumores
de células granulares, puede afectar las extremi-
dades vy, al igual que el pilomatrixoma, puede
causar dolor, aunque ambos tumores suelen ser
asintomaticos. El tiempo de evolucion tampoco
es un dato que ayude a diferenciar entre estos
tumores, sin considerar la frecuencia del tumor
de células granulares (raro) en nifios en compa-
racién con el pilomatrixoma (muy frecuente).
Probablemente en un nifio con alguna rasopatia
que muestre un tumor de estas caracteristicas
debemos considerar la posibilidad de un tumor
de células granulares sin importar que sea un
tumor solitario, como en nuestro paciente con
probable sindrome de Noonan. La asociacién
de tumor de células granulares y sindrome de
Noonan se ha referido en la bibliografia; sin
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embargo, Marcoval y su grupo® no encontraron
dicha asociacién en su casuistica.

CONCLUSIONES

El diagndstico del pilomatrixoma en principio es
clinico y el tratamiento es quirdrgico. Nuestra
correlacién clinico-patolégica refleja el reco-
nocimiento clinico mayoritario de este tumor
independientemente de las diferentes formas
clinicas de manifestacion. Sin embargo, estos
dos casos nos recuerdan que debemos estar
alerta a los detalles clinicos que se salen de lo
esperado y nos obligan a plantear la posibilidad
de estar frente a un tumor diferente (tumor de
células granulares) e incluso ante una lesién no
tumoral (malformacién veno-linfatica). En el
caso del tumor de células granulares la extir-
pacién quirdrgica fue curativa y el seguimiento
del paciente es por su enfermedad de base;
sin embargo, en el caso de la malformacion el
abordaje de la paciente cambi6 de perspectiva.
Desde luego, estos dos casos insisten en que todo
espécimen extirpado debe someterse a estudio
histopatoldgico.
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