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Tricoepitelioma desmoplasico

RESUMEN

Antecedentes: el tricoepitelioma desmoplasico o hamartoma epitelial
esclerosante es una neoplasia benigna de anexos, poco frecuente y con
diferenciacion folicular que deriva en su totalidad de la vaina radicular
externa del foliculo piloso. Afecta principalmente a mujeres jovenes
como una neoformacion de aspecto papular o placa anular, firme,
con borde elevado y centro deprimido, color blanco amarillento, de
menos de 1 cm de diametro y de crecimiento lento. El diagnéstico se
realiza mediante la correlacion clinico-patolégica en la que se obser-
van cordones y nidos de células basaloides, quistes corneos y estroma
desmoplasico. Se debe hacer diagnéstico diferencial con los demds
tumores de anexos esclerosantes, principalmente carcinoma basocelular
morfeiforme y carcinoma anexial microquistico. Debido a que es un
tumor benigno, el tratamiento suele ser conservador.

Objetivos: describir las caracteristicas clinico-patolégicas de los pa-
cientes con diagnéstico histologico de tricoepitelioma desmoplasico
del servicio de Dermatologia del Hospital General Dr. Manuel Gea
Gonzélez del periodo 2004 a 2015.

Material y método: estudio descriptivo, retrospectivo y transversal en
el que se analizaron los archivos de Dermatopatologia del Hospital
General Dr. Manuel Gea Gonzélez de 2004 a 2015 seleccionando
los pacientes con diagnéstico histopatolégico de tricoepitelioma des-
mopldsico.

Resultados: se obtuvieron 10 casos con diagnéstico histopatolégico de
tricoepitelioma desmoplasico con predominio del sexo femenino (n=8)
y limites de edad de 17 y 79 afios (promedio: 40 afos); la localizacién
mds frecuente fue la mejilla en seis casos y con un tiempo de evolucion
muy variable (1 a 10 afios). El diagnéstico clinico de envio en cinco
casos fue de carcinoma basocelular.

Conclusiones: el tricoepitelioma desmoplasico es una entidad dificil
de reconocer clinicamente por su similitud con otras entidades, como
el carcinoma basocelular morfeiforme y el carcinoma anexial micro-
quistico. Es esencial el diagnéstico preciso debido a su comportamiento
benigno y a que en la mayoria de los casos afecta a mujeres jovenes en
zonas visibles y cosméticamente importantes, por lo que debe evitarse
un tratamiento mds agresivo.

Palabras clave: tricoepitelioma desmoplasico, hamartoma epitelial
esclerosante, carcinoma basocelular morfeiforme, carcinoma anexial
microquistico.

Desmoplastic trichoepithelioma

ABSTRACT

Background: Desmoplastic trichoepithelioma or sclerosing epithelial
hamartoma is an uncommon, benign, adnexal tumor with follicular
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differentiation, which derives entirely from the outer root sheath of the
hair follicle. It is a slow growing tumor that appears mainly in young
women as a papular lesion or annular plaque with raised borders and
a depressed center, firm, with a white to yellowish color, of less than 1
cm in diameter. Diagnosis is made by clinical-pathological correlation
where cords and nests of basaloid cells, horn cysts and desmoplastic
stroma are observed. The differential diagnosis should be made with
other sclerosing adnexal tumors such as morpheaform basal cell carci-
noma and microcystic adnexal carcinoma. Because it is a benign tumor
the treatment is usually conservative.

Objective: To describe the clinical and histological characteristics of
the cases with a histopathological diagnosis of desmoplastic trichoepi-
thelioma in the Dermatology Department of the General Hospital Dr.
Manuel Gea Gonzaélez, Mexico City, from 2004 to 2015.

Material and method: An observational, retrospective and cross-
sectional study was done with the archives of the Dermatopathology
Department of the General Hospital Dr. Manuel Gea Conzalez, Mexico
City, from 2004 to 2015. Patients were selected based on a histopatho-
logical diagnosis of desmoplastic trichoepithelioma.

Results: Ten cases with the histopathological diagnosis of desmoplastic
trichoepithelioma were analyzed. We observed a female predominance
(n=8), with an age range of 17 to 79 years (mean age: 40 years). The
time of evolution ranged from 1 to 10 years. The most frequent loca-
tion were the cheeks in six patients. The clinical diagnosis in 5 of the 10
patients was basal cell carcinoma.

Conclusion: It is difficult to differentiate, clinically and histologically, a
desmoplastic trichoepithelioma from a morpheaform basal cell carci-
noma and a microcystic adnexal carcinoma. Because of the benignity
of this entity and the cosmetic implications of a surgery convey, it is
essential to make a correct diagnosis.

Key words: desmoplastic trichoepithelioma, sclerosing epithelial
hamartoma, morpheaform basal cell carcinoma, microcystic adnexal
carcinoma.
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ANTECEDENTES

Los tricoepiteliomas son hamartomas escasa-
mente diferenciados que derivan de la matriz
germinal del foliculo piloso. Se reconocen tres
subtipos: solitarios, mdltiples (familiares con
herencia autosémica dominante o esporadicos)
y el tricoepitelioma desmoplasico.?

A través de los afios, el tricoepitelioma desmo-
plasico ha recibido multiples denominaciones,
como epitelioma adenoide quistico,’ epitelioma
adenoide quistico con hallazgos de siringoma,*
tricoepitelioma solitario® y epitelioma morfea-
like. En 1977, Brownstein y Shapiro® acufiaron
el término de tricoepitelioma desmoplasico y
el mismo afio, MacDonald y colaboradores’
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le dieron el nombre de hamartoma epitelial
esclerosante.

El tricoepitelioma desmoplasico es una neoplasia
poco frecuente de anexos, benigna, con diferen-
ciacion folicular, que deriva en su totalidad de la
vaina radicular externa del foliculo piloso."® Su
incidencia en adultos es de 1 en 5,000 biopsias.®
Afecta principalmente a mujeres (71 a 85% de
los casos) entre 8 y 79 afios de edad (promedio:
30 anos). El tiempo de evolucién de la lesién va-
ria de uno a cinco anos (38% tiene una evolucion
de uno a dos anos).>'° Es extremadamente rara
la asociacion familiar de este tumor; el primer
reporte lo describieron Dervan y su grupo,'" en
el que el tricoepitelioma desmoplasico afect6 a
una mujer y sus dos hijas, localizados sobre la
ceja izquierda, el pliegue nasolabial izquierdo
y la mejilla izquierda, respectivamente. Wang
y colaboradores'> comunicaron el caso de dos
hermanas con un tricoepitelioma desmopldsico
en la misma localizacién, el parpado inferior
lateral izquierdo.

Por lo general, son lesiones solitarias, asintoma-
ticas y de lento crecimiento. En raras ocasiones
pueden ser maltiples.’ Tienden a manifestarse
como una placa anular o neoformacién de as-
pecto papular, de color blanco amarillento, que
mide entre 3 y 8 mm de didmetro (menos de 1
cm), con borde elevado y centro deprimido que
no llega a ulcerarse, indurada y de consistencia
firme. En ocasiones se manifiesta como lesiones
tipo milia. La localizacién mas frecuente es la
cara (principalmente mejillas, frente y mentén),
son menos comunes en el cuello y la espalda.®
Se ha visto su asociacién con el nevo melano-
citico intradérmico en 10 a 15% de los casos y
esto podria representar un ejemplo de induccién
epidérmica por el nevo melanocitico.''>

Se describen tres caracteristicas histopatolégicas
basicas para hacer el diagnéstico: 1) cordones
y nidos pequenos de una a tres filas de células
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tumorales basaloides, ndcleo oval prominente
y escaso citoplasma, 2) quistes cérneos, algu-
nos con proyecciones epiteliales en coma que
semejan conductos ecrinos y 3) estroma des-
mopldasico con colagena densa e hipocelular.
Ademads, se pueden observar areas de calcifi-
cacion en los quistes corneos y granulomas a
cuerpo extrano.®'1617

En términos clinicos, se debe hacer el diagnéstico
diferencial con carcinoma basocelular morfeifor-
me, hiperplasia sebacea, tricoepitelioma clasico,
granuloma anular, cicatriz y escleroderma. En
cuanto a la diferenciacion histopatolégica se
hace principalmente con carcinoma basocelular
de tipo morfeiforme o fibrosante, carcinoma
anexial microquistico, siringomas, hamartoma
folicular basaloide y tricoadenoma.®'¢18

El diagnéstico definitivo se realiza con la co-
rrelacion clinico-patolégica.® Una herramienta
diagnéstica atil y no invasiva es la dermatosco-
pia, que nos ayuda a diferenciar tricoepitelioma
desmoplasico de carcinoma basocelular morfei-
forme. Ambos tumores muestran telangiectasias
arborizantes y areas blanco brillosas; sin embar-
go, el tricoepitelioma desmoplasico muestra un
color blanco marfil en toda la lesion, no estan
presentes los nidos ovoides ni las hojas de arce
y en ocasiones se pueden observar claramente
los quistes de queratina.’?° A veces se pueden
observar crisalidas (rayas lineales, blancas y
brillantes observadas con luz polarizada) que
generalmente se describen en lesiones mela-
nociticas, principalmente en melanoma, pero
también en dermatofibromas y algunos carci-
nomas basocelulares.?’ En el tricoepitelioma
desmoplasico pueden corresponder a un estroma
fibroso denso en la dermis superficial y reticu-
lar; sin embargo, las descripciones ain no son
concluyentes.?

El tratamiento de eleccién es quirdrgico. Se ha
propuesto la cirugia micrografica de Mohs con
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excelentes resultados, pero algunos autores con-
sideran que es un tratamiento agresivo contra una
lesién benigna. Entre otras opciones terapéuticas
con alto riesgo de recidiva se encuentran la
dermoabrasion, electrocirugia y el [aser. Se han
probado algunos tratamientos tépicos, como
imiquimod a 5% (tres veces por semana durante
ocho semanas), como una opcién para preservar
la cosmesis; sin embargo, se observaron recu-
rrencias como tratamiento Unico, por lo que
se recomienda como terapia coadyuvante para
reducir el tamano de la lesion y posteriormente
realizar un procedimiento quirdrgico.??

Por su comportamiento benigno, el pronéstico
es muy bueno. El tamafio de la lesion puede
permanecer estable por muchos afios o tener un
crecimiento progresivo lento, por lo que en ge-
neral no se requiere ningtn tipo de tratamiento.®

El objetivo de este estudio es describir las ca-
racteristicas clinico-patolégicas de los casos
diagnosticados como tricoepitelioma desmopla-
sico en el servicio de Dermatologia del Hospital
General Dr. Manuel Gea Gonzalez.

MATERIAL Y METODO

Estudio descriptivo, retospectivo, transversal,
en el que se analizaron todos los pacientes con
diagnéstico histopatolégico de tricoepitelioma
desmoplasico del archivo del servicio de Der-
matopatologia del periodo de 2004 a febrero
de 2015. Se registré el sexo, la edad de los
pacientes, la localizacién, el diagdstico clinico
de envio, el tiempo de evolucién y el reporte
histopatolégico.

RESULTADOS

Se obtuvieron 10 casos con diagnéstico histo-
patolégico de tricoepitelioma desmoplasico. De
éstos, ocho eran del sexo femenino, con una
relacién 4:1 con respecto al sexo masculino. Los
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limites de edad fueron 17 y 79 afos (promedio
40 afios) y el tiempo de evolucion de las lesiones
fue entre 1y 10 afios. El diagnéstico clinico de
envio fue de carcinoma basocelular en cinco
casos, tricoepitelioma en dos casos y un caso
de hiperplasia sebacea, nevo melanocitico y
quiste epidermoide cada uno. La localizacién
mas frecuente fue la mejilla (6/10 casos), el ala
nasal (n=2), el brazo (n=1) y 1 el dorso nasal
(n=1). Figura 1

Los datos mencionados se resumen en la Cua-
dro 1. Todos los casos tuvieron el diagnéstico
histopatoldgico de tricoepitelioma desmoplasico
cumpliendo los criterios histolégicos menciona-
dos (Figuras 2 a 4).

DISCUSION

El tricoepitelioma desmoplasico es una neoplasia
benigna originada de la vaina radicular externa
del foliculo piloso. Al igual que lo reportado
en la bibliografia, encontramos predominio en
mujeres (8 de 10 casos). La edad de aparicion
fue muy variable, con limites entre 17 y 79

Figura 1. Dermatosis localizada en el dorso nasal,
caracterizada por una placa anular mal definida de
color rosado y de aproximadamente 5 mm de diame-
tro, centro deprimido, bordes levemente elevados y
evolucién de 10 afios.
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Cuadro 1. Distribucién por edad, sexo, localizacién, afios de evolucién y diagnéstico clinico de envio a dermatopatologia

Caso  Sexo Edad Localizacion
1 F 29 Mejilla derecha
2 F 44 Mejilla izquierda
3 F 71 Brazo izquierdo
4 M 31 Mejilla derecha
5 F 29 Ala nasal izquierda
6 F 79 Mejilla izquierda
7 M 17 Mejilla derecha
8 F 22 Mejilla izquierda
9 F 50 Dorso nasal
10 F 32 Ala nasal izquierda

ND: no disponible.

Evolucion (afios)

Diagnéstico de envio

ND Quiste epidermoide
1 Carcinoma basocelular
ND Nevo melanocitico
5 Carcinoma basocelular esclerodermifrome
ND Carcinoma basocelular
ND Carcinoma basocelular nodular
2 Tricoepitelioma
10 Hiperplasia sebacea
10 Tricoepitelioma
1 Carcinoma basocelular

Figura 2. Corte histopatoldgico de piel tefiido con H-E
(4x), se observa una neoplasia epitelial con estroma
desmoplasico.

afos y con promedio de 40 afos. El promedio
de edad que se refiere en la bibliografia es de
30 afos, con limites similares; sin embargo, se
reportan periodos de evolucion de uno a cinco
anos.®'° En nuestra serie el tiempo de evolucién
también fue muy variado y mayor al reportado
en la bibliografia; el mas largo fue de 10 afios
en dos pacientes.

El principal problema de esta entidad radica en
su diagnostico diferencial clinico e histopatol6-
gico con el carcinoma basocelular morfeiforme

Figura 3. Acercamiento de la Figura 2, donde se ob-
servan cordones de células basaloides y claras con
quistes en un estroma desmoplasico. H-E (10x).

y el carcinoma anexial microquistico, ambos
de comportamiento maligno. En esta serie en-
contramos que 5 de 10 casos fueron enviados al
servicio de Dermatopatologia con el diagnéstico
clinico de carcinoma basocelular. El diagnéstico
histopatol6gico no es siempre ficil, la clave del
tricoepitelioma desmoplasico es que comdn-
mente muestra quistes cérneos, hiperplasia
epidérmica, granulomas de cuerpo extrafio y
calcificaciones; datos que excepcionalmente
se observan en el carcinoma basocelular mor-
feiforme.’® El carcinoma anexial microquistico



Rodriguez-Lobato E y col. Tricoepitelioma desmoplasico

Figura 4. Detalle de los cordones de células basaloi-
des, células claras y estroma desmoplasico. H-E (40x).

muestra estructuras ductales, infiltraciéon mas
profunda y en ocasiones invasion perineural.?
En el Cuadro 2 se describen las diferencias entre
cada uno.

En nuestra serie no se encontr6 ningtn caso de
invasion perineural, considerada un dato carac-
teristico de malignidad y que ocurre en menos
de 5% de las enfermedades cutaneas malignas,
como carcinoma adenoide quistico cutdneo
(76%)?* y carcinoma microquistico anexial
(80%).25?” Jedrych y colaboradores? reportaron
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siete casos de tricoepitelioma desmoplasico con
invasion perineural, hallazgo poco frecuente
que no descarta que se trate de una neoplasia
benigna.

A pesar de que en este trabajo no se realizaron
estudios de inmunohistoquimica, ésta es una he-
rramienta Util para el diagndstico diferencial. Los
nidos o cordones de células basaloides tienen
reactividad con los anticuerpos anticitoqueratina
(CK) 1/5/10/14, -CK5/8, -CK14 y -CK15, pero
no con el anticuerpo anti-CK6.*° En cuanto a
los marcadores histopatolégicos, CD34 muestra
positividad intensa para las células fusiformes
que rodean los pequenos ductos que distinguen
al tricoepitelioma desmoplasico del carcinoma
basocelulary carcinoma anexial microquistico.*
CK20 es positivo para células de Merkel en
areas de diferenciacion germinativa folicular;*'
BerEP4 es un marcador de células epiteliales
que diferencia carcinoma anexial microquis-
tico con carcinoma basocelular morfeiforme,
pero no con tricoepitelioma desmoplasico,
mientras que PHLDAT (pleckstrin homology-
like domain, family A, member 1 protein) y P75
(neurotrophin receptor immunostain) diferencian
tricoepitelioma desmoplasico con carcinoma
basocelular morfeiforme, pero no con anexial
microquistico.?3233

Cuadro 2. Caracteristicas histopatoldgicas del tricoepitelioma desmoplasico y sus principales diagnésticos diferenciales*

Caracteristica Tricoepitelioma Carcinoma basocelular ~ Carcinoma anexial Siringoma
desmoplasico morfeiforme microquistico
Edad Jovenes Adultos mayores Jovenes Jovenes
Sexo Mujeres Sin predileccion Sin predileccion Mujeres
Patrén cribiforme Si Algunas veces superficial Si Si
Estroma Eosindfilo, esclerético Eosindfilo, esclerético hoedio PIO,SInOfIIO’ Eosindfilo, esclerético
esclerético
Quistes corneos Frecuentes Ocasionales Frecuentes Pueden ocurrir
Calcificacion Frecuente Rara Rara
2 [Ep e ol Entre el epitelio y el
Hendiduras coldgeno dentro Ausentes Ausentes
del estroma estroma
Agregados linfoides Raros Frecuentes Ausentes Ausentes
Extension perineural Rara Si No
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CONCLUSION

El tricoepitelioma desmoplasico es un tumor
dificil de diagnosticar por su similitud clinica
e histopatolégica con otras entidades. Se debe
sospechar en una mujer joven con una neofor-
macion de aspecto papular localizada en la cara
y de crecimiento lento. El diagnéstico preciso
es esencial porque debido a la benignidad de
la lesion se debe evitar un tratamiento agresivo.

Esta serie de casos concuerda con lo reportado
en la bibliografia, excepto que en nuestra serie
la edad de aparicién y el tiempo de evoucion
fueron mayores.
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CURSO DE ESPECIALIZACION EN DERMATOPATOLOGIA

SERVICIO DE DERMATOPATOLOGIA, HOSPITAL GENERAL DE MEXICO O.D.

Requisitos para presentar la solicitud como candidato al curso de especializacién y residencia
en Dermatopatologia:

Ser dermat6logo con reconocimiento universitario o estar cursando el dltimo afo de la
especialidad de Dermatologfa.

Presentar solicitud por escrito dirigida a la Dra. Patricia Mercadillo Pérez, profesora titular
del Curso Universitario de la Especialidad en Dermatopatologia, Jefa del Servicio de
Dermatopatologia, Hospital General de México O.D., Tel./fax: 5004-3845 y 5543-3794.
Anexar a la solicitud curriculum vitae.

Entrevista con el Profesor Titular del curso. La documentacién debe entregarse en el
periodo del 1 de agosto al 30 de septiembre de 2015.

Se seleccionan dos candidatos.

El curso tendra una duracién de dos anos, iniciando el primero de marzo y concluyendo
el dltimo dia de febrero. El curso es de tiempo completo con una duracién diaria de ocho
horas.

Se extendera diploma Universitario de la Especializacion en Dermatopatologia por la
Universidad Nacional Auténoma de México.
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