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Caso ClíniCo

Pilomatrixoma angioide que simula 
esporotricosis de placa fija

RESUMEN

El pilomatrixoma angioide se confirmó como tumor en 1942 y desde 
1961 se le denomina pilomatrixoma, aunque también es conocido como 
epitelioma calcificante de Malherbe, pilomatricoma y tricomatricoma. 
Es un tumor benigno derivado de las células de la matriz del folículo 
piloso. Su topografía habitual es la cara y el cuello; morfológicamente 
mide de 0.5 a 5 cm de diámetro, tiene forma esférica, es del color de 
la piel, rosado o rojo violáceo y de consistencia pétrea, móvil e indo-
lora. Se comunica el caso clínico de una paciente de cuatro años de 
edad con pilomatrixoma angioide, en quien inicialmente se pensó que 
padecía esporotricosis de placa fija debido a que vivía en Xochimilco, 
zona endémica de esporotricosis, y por el aspecto clínico, con escamas 
blanquecinas y costras hemáticas en la superficie.

Palabras clave: pilomatrixoma angioide, tumor, epitelioma calcificante, 
folículo piloso.
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Angioid Pilomatrixoma Simulating Fixed 
Plaque Sporotrichosis

ABSTRACT

Angioid pilomatrixoma was confirmed as a tumor in 1942 and since 
1961 it is denominated pilomatrixoma; although it is also known as cal-
cifying epithelioma of Malherbe and tricomatrixoma. It is a benign tumor 
derived from the cells of the hair follicle matrix. Its usual topography is 
the face and neck; morphologically measures 0.5 to 5 cm of diameter, 
it has spheric form, is of the color of the skin, pink or violet red and of 
stony consistence, mobile and painless. This paper reports the case of 
a 4-year-old female patient with angioid pilomatrixoma, who initially 
was considered with fixed plaque sporotrichosis because she lived at 
Xochimilco, an endemic zone of sporotrichosis, and due to the clinical 
aspect, with white flakes and hematic scabs at surface.

Key words: angioid pilomatrixoma, tumor, calcifying epithelioma, hair 
follicle.
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Las lesiones calcificadas se describieron desde 
el año 200 dC por Galeno, quien refería pie-
dras en algunos tumores. En 1880, Malherbe y 
Chenantais realizaron la primera descripción de 
esta neoformación; pensaban que se derivaba 
de las glándulas sebáceas y la denominaron 
epitelioma calcificante.1 Turhan y Krainer, en 
1942, confirmaron que es un tumor que se 
origina en las células de la matriz del pelo. En 
1954, Castigliano y Rominger describieron las 
características clínicas de 243 casos reportados 
hasta ese momento. En 1961, Forbis y Helwig 
lo denominaron pilomatrixoma, nombre con el 
que lo conocemos hoy.2

En 1959, Magaña, Novales y Ortiz realizaron 
la primera publicación de un pilomatrixoma en 
México.3 En 1987, en Ecuador, Carvajal propu-
so una clasificación clínica del pilomatrixoma 
solitario.4

También se conoce como epitelioma cal-
cificante de Malherbe, pilomatricoma y 
tricomatricoma. Es un tumor benigno, derivado 
de las células de la matriz del folículo piloso. 
Su topografía habitual es la cara y el cuello; 
morfológicamente mide de 0.5 a 5 cm de diá-
metro, tiene forma esférica, del color de la piel, 
rosado o rojo violáceo y de consistencia pétrea, 
móvil e indolora.5,6

Epidemiología

En población pediátrica, esta neoformación es 
relativamente común y constituye incluso 40% 
de los tumores benignos de este grupo etario; le 
sigue en frecuencia al quiste epidérmico.7 Su in-
cidencia es baja, tan sólo de 0.12% de todos los 
tumores cutáneos, aunque se ha publicado que 
representa un caso por cada 500 piezas que se 
envían para estudio histopatológico.8 Predomina 
en las mujeres, con relación de 3 a 1;9 aunque 
esto aún es tema de debate porque en 1998 
Julian observó predominio en el sexo femenino 

de 1.5:1 y Pirouzmanesh, en 2003, afirmó este 
mismo predominio con relación de 1.75:1.10,11 
La última serie, recientemente publicada por 
Guinot-Moya en 2011, establece un discreto 
predominio en varones.12

Etiopatogenia

Los estudios de Chan y Kajino describen una mu-
tación en el gen que codifica la B-catenina.13,14 
Hassanein confirmó que esta mutación se produ-
ce en los pilomatrixomas benignos y malignos.15

El pilomatrixoma puede originarse de cualquier 
estructura del folículo piloso, con queratiniza-
ción incompleta y calcificación del estroma; esto 
se demostró con técnicas inmunohistoquímicas 
en las que se observó la existencia de colágeno 
tipo II en la unión dermoepidérmica.16

Cuadro clínico

Existen tres variedades clínicas (Cuadro 1).17 El 
pilomatrixoma solitario es el más frecuente y de 
éste, Carvajal describió las siguientes variedades 
clínicas:

a) Ulcerotumoral: con bordes elevados y ul-
ceración central de aspecto crateriforme. Esta 
variedad incluye al pilomatrixoma perforante, 
en el que el material calcificado se expulsa a 
través de la epidermis. 

b) Angioide: es de color rojizo, bien delimitado.

c) Pseudoampolloso: en este caso la piel puede 
estar atrófica, flácida, de color rosa o violáceo, 
con aspecto semejante al de una ampolla flácida 
en involución.4

Los pilomatrixomas múltiples representan 2 a 
3.5% de los casos.18 Estos casos típicamente 
son familiares y pueden o no estar asociados 
con el síndrome de Gardner, distrofia miotónica 
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células basofílicas con nucléolos prominentes y 
acumulaciones de queratina, células eosinofíli-
cas, sombras o fantasmas, estas últimas carecen 
de núcleo; con la tinción de Von Kossa es posible 
observar depósitos de calcio.22

En 2008, Zamanian comunicó que 100% de las 
lesiones tenían células fantasma, 91.1% células 
basófilas y osificación y melanina en 4.4%.23

De manera complementaria pueden hacerse: 
radiografías, ultrasonidos, tomografía axial 
computada, resonancia magnética o punción 
por aspiración con aguja fina; sin embargo, el 
estudio histopatológico ofrece el diagnóstico 
definitivo. 

Entre los diagnósticos diferenciales se incluyen: 
quiste epidérmico, quiste dermoide, linfade-
nopatías, hematoma calcificado, condroma, 
reacción a cuerpo extraño, osteoma cutis y 
lipoma calcificado, entre otros.7

CASo ClíNICo

Preescolar femenina de cuatro años de edad, 
originaria y residente del Distrito Federal. Acu-
dió por padecer una dermatosis localizada en 
el cuello, que afectaba la cara lateral izquierda, 
unilateral y asimétrica; la dermatosis estaba 
constituida por una neoformación exofítica de 
aspecto queratósico, eritematosa, con escamas y 
costras hemáticas en el centro, de 1.4 x 0.8 cm de 
diámetro, bien delimitada, dura a la palpación, de 
evolución crónica y asintomática (Figuras 1 y 2).

(enfermedad de Steinert), síndrome de Rubins-
tein-Taybi, síndrome de Turner y sarcoidosis.19

El pilomatrixoma maligno afecta más a 
hombres que a mujeres (incluso 72%), prin-
cipalmente en las áreas fotoexpuestas y el 
tórax; aparece como una neoformación pétrea, 
azulada en ocasiones, que puede llegar a 
medir de 0.5 a 20 cm de diámetro. El estudio 
histopatológico es clave en el diagnóstico, 
porque hasta la fecha no existen marcadores 
de inmunohistoquímica que diferencien entre 
un pilomatrixoma benigno y uno maligno. Con 
extirpación simple tiene recurrencia mayor 
de 50% y debido a que es una entidad poco 
frecuente se recomienda dejar un margen de 
0.5 a 2 cm. En la actualidad, la cirugía mi-
crográfica de Mohs es una excelente opción 
terapéutica en sujetos con esta afección, así 
como la radioterapia. El 16% de los pacientes 
tienen metástasis al momento del diagnóstico, 
principalmente a los ganglios linfáticos, los 
pulmones, los huesos y el cerebro.20

Kumaran reportó que el diagnóstico clínico se 
alcanza en sólo 46% de los casos; este dato es de 
relevancia, porque más de la mitad de los casos 
se diagnostican con el estudio histopatológico.21

Histopatología y métodos diagnósticos

Se describe clásicamente como una neoforma-
ción localizada en la dermis media, profunda 
y el tejido celular subcutáneo. Constituye una 
cápsula de tejido conectivo que rodea islotes de 

Cuadro 1. Variedades de pilomatrixoma y sus características

Variedad clínica Topografía Morfología

Único Cabeza y cuello Neoformación dérmica o subcutánea, del color de la piel y de 
consistencia dura

Múltiple Cabeza y extremidades superiores Neoformaciones múltiples, dérmicas o subcutáneas, del color de la 
piel y de consistencia dura

Maligno Cuello, tórax y región preauricular Neoformación subcutánea que puede ulcerarse y es recidivante
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Debido a que la paciente vivía en Xochimilco, 
que sabemos es una zona endémica de esporo-
tricosis, y por el aspecto clínico, con escamas 
blanquecinas y costras hemáticas en la superfi-
cie, inicialmente se pensó en una esporotricosis 
de placa fija. Por ello, en el laboratorio de Mi-
cología se procedió a la toma de muestra para 
el examen directo y cultivo micológico, mismos 
que resultaron negativos. La doctora Padilla su-
girió el diagnóstico de pilomatrixoma, motivo 
por el que se procedió a la toma de biopsia por 
escisión.

En el estudio histopatológico se encontró epider-
mis con capa córnea laminar, acantosis irregular 
moderada con zonas de exocitosis y espongiosis, 
con hiperpigmentación de la capa basal. En la 
dermis superficial se observaron zonas de edema, 
así como vasos dilatados y congestionados; en 
la dermis media y profunda se encontraron cor-
dones epiteliales de células basófilas, dispuestas 
en la periferia, células eosinófilas fantasma en 
las porciones centrales y entre éstas, algunas 
células de transición que estaban rodeadas por 
importante reacción inflamatoria. Se integró el 
diagnóstico histopatológico de pilomatrixoma y 
se estableció la correlación clínica, clasificán-
dola como angioide (Figuras 3 y 4).

El padecimiento actual inició cinco meses 
antes de acudir a nuestro centro; la madre 
refirió que fue posterior a la picadura de un 
insecto. El resto de la piel y los anexos no 
mostró alteraciones.

Figura 1. Topografía de la neoformación.

Figura 2. Neoformación exofítica eritematosa con 
escamas y costras.

Figura 3. Neoformación que ocupa el espesor de la 
dermis, constituida por cordones epiteliales (H-E 4X).
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dISCuSIóN

Se han comunicado casos clínicos en los que la 
manifestación morfológica es inusual,24 por lo 
que se han reportado casos en los que inicial-
mente se diagnostica carcinoma espinocelular, 
rabdomiosarcoma, carcinoma de células de 
Merkel, carcinoma de células pequeñas o der-
matofibrosarcoma protuberans, entre otros.25,26

En el pilomatrixoma angioide se debe hacer el 
diagnóstico diferencial con angiomas, por la 
semejanza clínica;4 sin embargo, debemos con-
siderar otros diagnósticos diferenciales, como 
esporotricosis de placa fija, debido al aspecto 
clínico de la dermatosis.

Los diagnósticos diferenciales son diversos; no-
sotros proponemos a la esporotricosis de placa 
fija como diferencial de pilomatrixoma variedad 
angioide.

A pesar de la frecuencia de este tumor, de cre-
cimiento lento y progresivo, de aspecto clínico 
característico, consistencia pétrea y con cambios 
de coloración en su superficie, muchas veces no 
se diagnostica o se confunde con otras afeccio-

nes. El tratamiento quirúrgico, por lo general, 
es satisfactorio, luego de la escisión completa, 
con recurrencias mínimas y remota posibilidad 
de degeneración maligna (Figura 5).27

Figura 4. Cordones epiteliales constituidos por células 
basofílicas, de transición y fantasma (H-E 40X).

Figura 5. Tres meses después de la biopsia por esci-
sión. Sin datos de recidivas.
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