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Onicomatricoma, detalle a detalle

Onychomatricoma, detail by detail.
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Resumen

ANTECEDENTES: El onicomatricoma es un tumor fibroepitelial benigno especifico del
aparato ungular que fue descrito en 1992 por Baran y Kint. Tiene una tétrada clinica
clasica que incluye engrosamiento de la ldmina ungular, xantoniquia, aumento de
la curvatura transversa y hemorragias en astilla. Algunos de estos hallazgos también
pueden verse en la onicomicosis, lo que lleva a establecer un diagnéstico errado y a la
identificacién tardia del tumor. Al hacer la avulsién de la lamina se encuentra un tumor
velloso de la matriz ungular, con proyecciones que la penetran. El diagnéstico se basa
en los hallazgos clinicos; la dermatoscopia juega un papel importante, al igual que los
estudios de imagen, como la resonancia magnética y la ecografia, pero los hallazgos
histopatolégicos confirman el diagnéstico. El tratamiento contra el onicomatricoma
es la reseccion quirdrgica

CASO CLINICO: Paciente femenina de 56 afios de edad con diagnéstico inicial
de onicomicosis, en quien se sospechd un onicomatricoma por los datos clinicos,
la dermatoscopia y los estudios de imagen; el diagnéstico se confirmé con la
histopatologia.

CONCLUSIONES: El diagnéstico del onicomatricoma suele retrasarse por falta de
conocimiento acerca de esta enfermedad, lo que en ocasiones origina que se dé un
diagnéstico inicial de onicomicosis.

PALABRAS CLAVE: Tumor ungular; onicomatricoma; dermatoscopia; onicomicosis.

Abstract

BACKGROUND: Onychomatricoma is a benign fibroepithelial tumor of the nail, first
described in 1992 by Baran and Kint. The classic tetrad signs include thickening of the
nail plate, xantonychia, transverse overcurvature of the nail plate and splinter hemor-
rhages. Some of these clinical features are also seen in onychomycosis, which leads to
a misdiagnosis and delay in tumor detection. When nail plate is avulsed, a villous tumor
emerging from the matrix is observed. The diagnosis is based on clinical findings, where
dermatoscopy plays an important role, as do images such as magnetic resonance and
ultrasound, but diagnosis is confirmed by histopathological findings. Complete surgical
excision is the treatment of choice.

CLINICAL CASE: A 56-year-old female patient with an initial diagnosis of onychomyco-
sis, in who an onychomatricoma was suspected by clinical findings, dermoscopy and
imaging, which was finally confirmed by histopathology.

CONCLUSIONS: Onychomatricoma diagnosis is often delayed due to lack of knowl-
edge about this disease, which sometimes causes an initial diagnosis of onychomycosis.
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ANTECEDENTES

El onicomatricoma es un tumor fibroepitelial
benigno especifico del aparato ungular, descrito
en 1992 por Baran y Kint.' Tiene una tétrada
clinica clasica que incluye engrosamiento de
la [dmina ungular, xantoniquia, aumento de la
curvatura transversa y hemorragias en astilla. Al-
gunos de estos hallazgos también pueden verse
en la onicomicosis, lo que lleva a establecer un
diagnéstico errado y a la identificacién tardia
del tumor.2 No se conoce su causa, aunque se ha
planteado que el traumatismo y la onicomicosis
podrian ser factores desencadenantes.’ Afecta
mas a mujeres caucasicas, alrededor de la quinta
década de la vida. Se ha reportado en la biblio-
grafia, sin embargo, la falta de conocimiento de
este tipo de lesion por parte de los especialistas
hace que no se diagnostique o que se haga tar-
diamente, como en nuestro caso.

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 56 anos de edad, con an-
tecedente personal de cirugia de hallux valgus
bilateral, quien consulté por un cuadro clinico
de cinco afos de evolucion de cambios en la
coloracién y el aspecto de la una del hallux
derecho, lo que no se asociaba con dolor ni
otros sintomas. Fue remitida con el diagnéstico
de onicomicosis, tratada con antiflingicos t6-
picos sin mejoria. Al examen fisico se observo
cromoniquia amarilla del 30% de la ldmina
ungular, formando una banda central con estrias
blanquecinas. En la vista frontal se evidencio
engrosamiento central de la lamina (Figura 1).
En la onicoscopia se detectaron hemorragias
en astilla, vasos dilatados en la parte proximal
de la [damina (Figura 2) y en la vista frontal del
borde libre de la ufia un patrén en panal de
abejas. Con sospecha de onicomatricoma se
ordend una resonancia magnética contrastada
que mostré una zona de engrosamiento de
la ldmina, con cavitaciones que contenian
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Figura 1. En la ufia del hallux derecho se observa cro-
moniquia amarilla de mas del 30% del area que forma
una banda en la zona central con estrias blanquecinas
con engrosamiento central de la l[amina.

las extensiones filamentosas, lo que apoyé el
diagndstico y permitié la planeacion quirdrgica
(Figura 3). Bajo anestesia local asistida se realiz6
una onicectomia total, que permiti6 observar un
tumor con proyecciones digitadas de la matriz
distal, con la correspondiente cavitacion en la
ldmina (Figura 4). La dermatoscopia intraqui-
rdrgica mostré los signos vasculares clasicos de
este tumor: vasos punteados, sagitales e irregu-
lares (Figura 5). Se realiza reseccién del tumor
y reconstruccién con plastia de matriz y lecho.
El estudio histopatolégico reporté una matriz
ungular con epitelio acantésico e hiperplasico.
En el corion se encontré un estroma edema-
toso, rico en células fibroblasticas, con vasos
ectasicos, sin granulomas, ni malignidad. En los
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Figura 2. A la onicoscopia se observan hemorragias
en astilla con vasos dilatados en la parte proximal
de la [dmina.

cortes transversales de la [amina se observaron
multiples cavitaciones, algunas 6pticamente
vacias, hallazgos que confirmaron el diagnéstico
de onicomatricoma (Figuras 6 y 7). Se realizo
seguimiento a los seis meses posquirtrgicos,
observandose adecuada evolucién sin evidencia
clinica de recurrencia. Figura 8

DISCUSION

El onicomatricoma es un tumor benigno de la
matriz ungular. Los cambios de la lamina en
este tumor son causados directamente por él.
Se origina en la matriz ungular, donde el tumor
extiende proyecciones digitiformes del epitelio
matricial, que crecen de forma longitudinal hacia
el eje distal, penetrando la ldamina y generando
alteraciones que dan las caracteristicas clinicas

Figura 3. Resonancia magnética. A. Corte sagital: se
observa una zona de engrosamiento laminar de la ufia
en la region lateral sin alteracién nodular o estructu-
ras vasculares del lecho ungular. B. Corte axial: las
imagenes muestran cavitaciones que contienen las
extensiones filamentosas.

cldsicas: cromoniquia amarilla, estrias longitudi-
nales y deformidad en forma de embudo.**® Se
ha planteado una teoria en la que el onicomatri-
coma podria tener su origen en una metaplasia,
ocasionada por inflamacién crénica de la uni-
dad, que lleva a cambio del fenotipo celularen la
porcién ventral del pliegue proximal y del lecho
ungular.>? Otra teoria sugiere una expansion de
la matriz hacia la superficie ventral del pliegue
proximal, sin necesidad de metaplasia. De forma
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Figura 4. Al realizar la onicectomfa total se observa
un tumor con proyecciones digitadas de la matriz
distal, con la correspondiente cavitacion en la lamina.

caracteristica, se ha descrito que en los casos en
que se afecta el pliegue ungular, clinicamente
puede observarse pterigio.”%1°

Otros autores han intentado explicar el origen
de este tumor mediante la vieja homologia
morfolégica e inmunohistoquimica entre la
unidad ungular y el foliculo piloso en la matriz
y el istmo, por esta razén, se dice que los tumo-
res pilares con diferenciacion de matriz deben
incluirse en los diagnosticos diferenciales del
onicomatricoma, éstos incluyen el tricoblas-
toma y pilomatricoma. Se ha propuesto una
nomenclatura analoga a los tumores pilares: un-
guioblastoma (correspondiendo al tricoblastoma)
y fibroma unguioblastico (que corresponde al
fibroma tricobldstico) o nombrarlos onicoblas-
tomas; sin embargo, en estudios recientes se
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ha sugerido el concepto de tumor onicogénico
epitelial con mesénquima onicogénico, que hace
referencia a la naturaleza fibroepitelial mixta del
tumor, lo que podria dar indicios del origen de
esta lesion y es precisamente esa configuracion
mixta la que lo diferencia del pilomatricoma, que
es un tumor Gnicamente epitelial.” Otra posibi-
lidad es que el onicomatricoma se derive de la
onicodermis, pues su estroma expresa CD10 (un
marcador de onicodermis) y CD34, que suele
estar en células que se encuentran en la dermis,
lo que puede simular, ademas, un fibroma digital
celular o un fibromixoma acral.>®'2

En cuanto a la clinica, en los casos reportados
se ha encontrado que aproximadamente el 64%
de las lesiones afecta las manos y el 36% res-
tante los pies.”'* Se describe una tétrada clasica
consistente en: 1) engrosamiento longitudinal
de la lamina, 2) xantoniquia, 3) aumento de la
curvatura transversa, 4) hemorragias en astilla

Figura 5. La dermatoscopia intraquirdrgica muestra
los signos vasculares clasicos de este tumor: vasos
punteados, sagitales e irregulares.
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Figura 6. Matriz ungular con epitelio acantésico e
hiperplasico. En el corion se aprecia tejido con un
estroma rico en células fibroblasticas, edematoso y
con vasos ectasicos (H&E, 40x).

de predominio proximal. Se han descrito otros
hallazgos menos frecuentes, como leuconi-
quia, eritema y edema del pliegue proximal,
surco longitudinal prominente, melanoniquia
longitudinal, onicodistrofia y pterigio dorsal en
casos atipicos. El tumor se caracteriza por tener
crecimiento lento y suele ser una afeccién asin-
tomatica;*” sin embargo, se ha descrito dolor a
la compresion hasta en el 30% de los casos."
En el borde libre de la una, multiples cavita-
ciones que han ido perdiendo las digitaciones
se llenan con liquido seroso o sangre dando la
apariencia de panal de abejas. La avulsion de la
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lamina hace visibles las cavitaciones y orificios
en la porcién proximal, con las correspondientes
proyecciones epiteliales del tumor en la matriz
ungular.” Figura 4

La dermatoscopia es una herramienta no invasiva
que ha tomado fuerza en el diagnéstico de las
alteraciones ungulares. Los hallazgos descritos
son: hemorragias en astilla y las lineas longitu-
dinales blancas, amarillas o grises, que no se
consideran especificos porque estdn presentes en
otras enfermedades de la ufia, como la onicomi-
cosis. Una pista diagndstica son las cavidades en
panal de abejas y los puntos negros en el borde
distal de la ufia.’'*

Figura 7. Mdltiples cavitaciones, algunas épticamente
vacias, cuyos hallazgos son consistentes con onico-
matricoma (H&E, 40x).
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Figura 8. Seis meses después de la intervencion
quirdrgica.

En la dermatoscopia intraquirdrgica hay signos
estructurales y vasculares.” Los signos estruc-
turales se consideran mas especificos de esta
enfermedad y son:

| Signo de la Sagrada Familia: criptas hiper-
bélicas regulares en la parte proximal de
la ldmina ventral que corresponde a las
cavitaciones en una vista longitudinal.

2. Digitaciones: extensiones digitiformes del
tumor sobre la ltnula, que corresponden
a las proyecciones epiteliales.
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W

Signo del espejo: es la correspondencia
simétrica entre la cavidad y la proyeccién
(criptas y digitaciones).'

Los criterios vasculares no son especificos, se
encuentran: Figura 5

1. Vasos sagitales: vasos del tumor orienta-
dos hacia el eje sagital del dedo.

2. Vasos punteados: vasos circulares en el
tumor.

(O8]

Vasos irregulares: vasos tumorales de
forma irregular que no se originan en el
eje sagital del dedo."

Para confirmar el diagndstico se han utilizado
estudios de imagen, entre los que esta la reso-
nancia magnética contrastada que muestra, en
los cortes sagitales, proliferaciones epiteliales en
la matriz con un centro de baja captacién y un
anillo de captacion igual a la epidermis normal,
ademads, se encuentran las extensiones filamen-
tosas hacia la lamina y un estroma mucoide con
hiperintensidad en T2 por el alto contenido de
agua. En los cortes axiales se observan los agu-
jeros en la lamina que contienen las extensiones
filamentosas. También se ha usado la ecografia,
en la que se ha descrito una lesion sélida, hi-
poecoica, con puntos lineales hiperecoicos en la
matriz que deforman la ldmina.’® Sin embargo, es
necesaria la confirmacion diagnéstica por medio
de la histopatologia, en ésta se encuentran dos
zonas anatémicas, cada una con tres criterios
que apoyan el diagnéstico:

1. Zona proximal: en el pliegue proximal

desde la raiz hasta la cuticula.

a) Invaginaciones epiteliales con una zona
queratogena gruesa en forma de V.

b) Lalamina se encuentra engrosada sin
cavitaciones, con un borde inferior
ondulado que termina en espuela.

https://doi.org/10.24245/dermatolrevmex.v65id.5414
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c) Un estroma fibrilar bien delimitado de
la superficie inferior.

2. Zonadistal: correspondientes a la ltnula.

a) Multiples digitaciones en dedo de
guante demarcadas en el epitelio de
la matriz.

b) Perforacion de la [dmina con miltiples
cavidades, que en el borde distal de la
[Gnula pierden las digitaciones epite-
liales y se llenan de liquido seroso.

c) El estroma de tejido conectivo de las
digitaciones se extiende de forma
profunda a la dermis y no se delimita
del tejido sano.'>”

Entre los diagnésticos diferenciales se incluyen
el fibroqueratoma, la onicomicosis, el carcinoma
escamocelular y el osteocondroma.' El trata-
miento de este tumor es la escisién quirdrgica.>"
Al remover la lamina ungular se visualizan las
proyecciones tumorales de la matriz, que deben
ser resecadas por completo, incluida la parte
proximal de la matriz que no esta afectada para
prevenir la recurrencia local, que no suele ocurrir
y solo en algunos casos se ha descrito distrofia
de la ufa posterior a la cirugia.>'82°

CONCLUSIONES

El diagnéstico del onicomatricoma suele retra-
sarse por falta de conocimiento acerca de esta
enfermedad, lo que en ocasiones origina que se
dé un diagnéstico inicial de onicomicosis, como
lo ocurrido con nuestra paciente. Comunicamos
un caso con caracteristicas clinicas, dermatos-
copicas e histopatolégicas tipicas.
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