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Pilomatricoma atipico gigante en la
infancia, un diagnéstico inusual

Giant atypical pilomatrichoma in childhood,
an unusual diagnosis.

Alejandra Jaramillo Arboleda, Maria Juliana Sdnchez Zapata, Sebastian Gil Quifiones,
Eduardo Roa Cortés, Alexander Velandia, Adriana Motta

Resumen

ANTECEDENTES: El pilomatrixoma, también conocido como epitelioma calcificado
de Malherbe, es una neoplasia cutdnea benigna derivada de las células de la matriz
del foliculo piloso. Su contraparte maligna se denomina carcinoma pilomatricial.
Predomina en la poblacién pedidtrica y afecta, principalmente, la cabeza y el cuello.
Con frecuencia los pilomatrixomas son mal diagnosticados preoperatoriamente y su
identificacion precisa suele hacerse mediante un examen histopatolégico.

CASO CLINICO: Paciente masculino de 13 anos con una lesion tumoral en el brazo,
inicialmente tratada sin éxito con antibidticos. El estudio de la biopsia revelé un
pilomatrixoma con mdrgenes afectados que requirié una ampliacion de los mismos.

CONCLUSIONES: El pilomatrixoma es un nédulo tnico, eritemato-violdceo, mévil y no
doloroso, con un diagnéstico apoyado por signos clinicos y caracteristicas ecograficas
especificas. La confirmacién definitiva se obtiene mediante hallazgos histolégicos que
muestran células epiteliales basdfilas y fantasmas. El carcinoma pilomatricial, mas raro
y agresivo, muestra caracteristicas clinicas y hallazgos histolégicos que incluyen un
patrén de crecimiento infiltrativo y necrosis. El tratamiento preferido es la reseccion
quirtdrgica completa porque las recurrencias son poco frecuentes; sin embargo, el
pilomatrixoma puede transformarse en carcinoma pilomatricial, lo que cambia el
enfoque terapéutico y el prondstico. La escision local amplia con mdrgenes negativos
es decisiva para prevenir recurrencias y asegurar un buen pronéstico a largo plazo.
Este informe insiste en la necesidad de una evaluacién clinica cuidadosa y un alto
indice de sospecha para establecer el diagndstico de manera temprana e indicar el
tratamiento adecuado.
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Abstract

BACKGROUND: Pilomatrixoma, also known as Malherbe’s calcified epithelioma, is a
benign skin neoplasm derived from hair follicle matrix cells. Its malignant counterpart
is known as pilomatrix carcinoma. It predominantly affects pediatric population and
primarily presents on the head and neck. Pilomatrixomas are frequently misdiagnosed
preoperatively, and their precise identification is usually made through histopathologi-
cal examination.

CLINICAL CASE: A 13-year-old male patient with a tumoral lesion on his arm, initially
treated unsuccessfully with antibiotics. Biopsy revealed a pilomatrixoma with positive
margins, requiring a margin extension.

CONCLUSIONS: Pilomatrixoma is a single, erythematous-violet, mobile, and non-
painful nodule whose diagnosis is supported by clinical signs and specific ultrasound
characteristics. Definitive confirmation is obtained through histological findings showing
basophilic and ghost epithelial cells. Pilomatrix carcinoma, which is rarer and more ag-
gressive than pilomatrixoma presents clinical characteristics and histological findings that
include an infiltrative growth pattern and necrosis. The preferred treatment is complete
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surgical resection, as recurrences are rare. However, pilomatrixoma can transform into
pilomatrix carcinoma, changing the therapeutic approach and prognosis. Wide local
excision with clear margins is crucial to prevent recurrences and ensure a good long-
term prognosis. This report emphasizes the need for careful clinical evaluation and a
high index of suspicion for early diagnosis and appropriate treatment.

KEYWORDS: Pilomatrixoma; Pilomatricoma; Epithelioma; Pediatric population.

ANTECEDENTES

El pilomatrixoma, también conocido como epite-
lioma calcificado de Malherbe, es una neoplasia
cutanea benigna que surge de las células de la
matriz del foliculo piloso; su contraparte maligna
se conoce como carcinoma pilomatricial."? El
pilomatrixoma se manifiesta predominantemente
en la poblacién pediatrica en las dos primeras
décadas de la vida. Principalmente, afecta la
cabezay el cuello seguidos de las extremidades
superiores e inferiores. Los pilomatrixomas a
menudo se confunden clinicamente con otras
tumoraciones benignas, encontradas en la prac-
tica clinica con mayor frecuencia como quistes
dermoides, quistes de inclusion epidérmicos
o quistes triquilemales. La tasa de diagndstico
preoperatorio preciso varia entre el 0 y el 30%
y el diagnostico correcto puede establecerse
s6lo después de la escision y el examen histo-
patolégico.??

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 13 afos, natural y resi-
dente en Bogotd, Colombia, sin antecedentes
médicos de importancia, quien consulté por
padecer un cuadro clinico de cuatro meses
de evolucién, consistente en una lesion en el
tercio proximal del brazo izquierdo de rapido
crecimiento, asociado con dolor y secrecién

purulenta, inicialmente tratado con cefalexina
durante dos semanas sin mejoria.

Al examen fisico se observé una lesién tumoral
eritematovioldcea de 5 x 5 cm de didmetro,
francamente infiltrada, con ulceracion central,
costra hematica y secrecién purulenta (Figura 1),
sin cadenas ganglionares palpables. El estudio
de la biopsia reporté un patron de crecimien-
to infiltrativo hasta el mdsculo, acompanado
de casquetes basofilicos que rodeaban masas
eosinofilicas (Figura 2), pleomorfismo, figuras
mitéticas (Figura 3) y marcadores de inmunohis-
toquimica con positividad para beta catenina, lo
que configuré el espectro de un pilomatricoma
atipico de aparicion temprana. Los bordes de
seccion estaban afectados por el tumor, por lo
que se decidi6 la ampliacién de margenes.

DISCUSION

Entre los tumores con diferenciacion matricial es-
tan el pilomatricomay el pilomatrix carcinoma.
El primero tiene un comportamiento benigno,
predominio en la infancia y localizacién en
la cabeza y el cuello. Su variante maligna, el
carcinoma pilomatricial, es infrecuente, local-
mente agresivo, con tendencia a la recurrencia.’
Su pico de incidencia es entre la quinta y sexta
décadas de la vida y una proporcion hombre a
mujer de 4:1."2
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Figura 1. Lesién tumoral eritematovioldcea de 5 x
5 cm de didametro, francamente infiltrada, con ulce-
racion central, costra hematica y secrecion purulenta.

Figura 2. Coloracién con H-E 10x. Patrén de creci-
miento infiltrativo hasta el mdsculo, acompafado de
casquetes basofilicos que rodean masas eosinofilicas.

En términos clinicos, se caracteriza por ser un n6-
dulo Unico, eritematoviolaceo, mévil, ulcerado y
de rapido crecimiento. Tiene predileccién por la
cabeza y el cuello, seguido de las extremidades
y los genitales.?

El pilomatrixoma, también conocido como
epitelioma calcificante de Malherbe, es una
neoplasia cutdnea benigna de crecimiento lento,
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Figura 3. Pleomorfismo, figuras mitéticas, patron
infiltrativo (H-E, 60x).

que se considera secundaria a una pausa en el
ciclo de vida de los foliculos pilosos causada por
traumatismo e inflamacion.? En 1880 lo descri-
bieron Malherbe y Chenantais, y los términos
pilomatrixoma o pilomatricoma se han utilizado
universalmente para nombrar la lesién desde
1977.% Hasta el 40% de los pilomatrixomas se
manifiestan en pacientes menores de 10 afos
y el 60% en menores de 20 afos,* con mayor
proporcién en el sexo femenino con una relacion
de 1.15:1.2 Afecta principalmente la cabeza y el
cuello (64%), seguidos de las extremidades su-
periores, el tronco y las extremidades inferiores.®

Respecto de la clinica, se manifiesta como un
nodulo dnico menor de 3 cm de diametro,
eritematovioldceo, bien delimitado, mévil, no
doloroso, de crecimiento lento y piel circun-
dante hiperémica. Dos signos clinicos apoyan
su diagnéstico: el signo de tienda, en el que la
piel se estira sobre las calcificaciones del tumor
para formar una estructura similar a una tienda
de campana, y el de tambaleo, en el que, al
presionar un borde de la tumoracion, el borde
opuesto sobresale de la piel.>® Sin embargo,
como en el paciente del caso, en raras ocasiones
puede mostrar un crecimiento rapido, doloroso y
ser mayor de 5 cm, que se considera un piloma-
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trixoma gigante, y se ha descrito principalmente
en pacientes adultos. Los tumores miltiples o
recurrentes pueden asociarse con ciertas afeccio-
nes, incluida la distrofia mioténica, el sindrome
de Gardner y el de Turner.®

El factor mds importante para su diagnéstico
es tener en cuenta al pilomatrixoma entre los
diagnésticos diferenciales de tumoraciones en
la infancia. Respecto de las imagenes diagnos-
ticas, la ecografia es la modalidad de imagen
mas utilizada al ser no invasiva y de bajo costo;
permite determinar las caracteristicas de la lesion
y su profundidad.

En términos ecograficos, se caracteriza por ser
una tumoracion bien definida, ovoide, hipoecoi-
ca, heterogénea, con focos ecogénicos internos
y sombra posterior, ubicada en la unién dermo-
hipodérmica.? Sin embargo, el diagndstico
definitivo se basa en los hallazgos histologicos,
caracterizados por una lesion bien delimitada,
que se origina en la dermis y se extiende hacia
la grasa subcutanea conformada por islas de cé-
lulas epiteliales que contienen células basofilas,
fantasmas y, en ocasiones, gigantes de cuerpo
extrano y calcificaciones.”

Respecto de la contraparte maligna, el diag-
nostico del carcinoma pilomatricial requiere
la combinacién de datos clinicos sugerentes
acompanados de la confirmacién histolégica.
En la actualidad no hay marcadores de inmuno-
histoquimica o moleculares que permitan una
distincion entre esos tumores matriciales por-
que ambos muestran tipicamente posibilidad
para beta-cateninas, indice mitético elevado
y negatividad para CK15.>* Por lo tanto, los
hallazgos histolégicos permiten esa diferen-
ciacion.

Los carcinomas pilomatriciales se caracterizan
por mitosis atipicas, necrosis y pleomorfismo,
pero el hallazgo de un patrén de crecimiento
infiltrativo que frecuentemente afecta estructu-
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ras profundas, como tejido celular subcutaneo,
musculo y nervios, confirma el diagndstico de
un carcinoma pilomatricial .

El tratamiento de eleccién es la reseccién local
amplia de la lesién con margenes limpios en vista
de que no es una lesién que remita espontanea-
mente.’ Su recurrencia tras la escision completa
es poco frecuente, con tasas que varian entre el
0y el 3%. El prondstico a largo plazo del pilo-
matrixoma es bueno; sin embargo, hay reportes
que evidencian su transformacién a carcinoma
pilomatricial con metdstasis a distancia, predo-
minantemente al pulmén, el hueso y el cerebro,
lo que cambia el tratamiento y prondstico del
paciente.'* El tratamiento de la forma maligna se
basa en la escision de la tumoracion con el tejido
circundante con un margen de seguridad de 1 a
2 cm asociada con radioterapia o quimioterapia
coadyuvantes (o0 ambas)."?

CONCLUSIONES

Se comunica un caso atipico de pilomatrixoma
diagnosticado clinicamente como un quiste
triquilemal gigante. El objetivo principal de
este informe es promover el conocimiento de la
manifestacién atipica variable y amplia de estas
lesiones y la importancia de un examen clinico
cuidadoso y de un alto nivel de sospecha. El
diagnéstico preoperatorio temprano y defini-
tivo asegura un tratamiento curativo mediante
la escisién quirdrgica completa y, aunque es
poco frecuente, previene la posible recurrencia
y transformacién maligna.
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