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Pilomatricoma
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Las primeras descripciones concretas sobre el piloma-
tricoma se remontan a 1880, afio en el que Malherbe y
Chenantais acufian el nombre de epitelioma calcificado.
Originalmente pensaron que se trataba de un tumor de-
rivado de las glandulas sebaceas, permaneciendo el tér-
mino de epitelioma calcificado o calcificante de Malher-
be hasta que en 1961 Forbis y Hewling, tras presentar
una extensa revision de 228 casos, propusieron el térmi-
no de pilomatrixoma, planteando el verdadero origen
del tumor en las células de la matriz del foliculo piloso'?.

Los trabajos llevados a cabo por Hashimoto y McGra-
van en los afios 1965 y 1966, respectivamente, corrobo-
ran esa teoria mediante estudios histoquimicos y de mi-
croscopia electrénica.

Arnold, en el afio 1977, y Pinkus y Mehregan, en 1981,
proponen el nombre de pilomatricoma por ser etimolo-
gicamente mas correcto’. En la actualidad éste es el
nombre comtinmente aceptado.

EPIDEMIOLOGIA

No existen datos concluyentes con respecto a su inci-
dencia. Posiblemente, por el hecho de ser confundidos
con frecuencia con el quiste infundibular, y por su ca-
racter benigno, en muchas ocasiones estos tumores no
se extirpan. A pesar de ello, diferentes autores, como
Moehlenbeck, aseguran que no se trata de un tumor in-
frecuente, hallandolo en uno de cada 824 piezas histolé-
gicas, mientras Julian et al encuentran un caso por cada
500%2,

Respecto al conjunto de tumores cutaneos, la inciden-
cia se estima en torno al 1,59%. Si nos limitamos a los tu-
mores anexiales, el PM supone el 27,9% del total®".

El pilomatricoma puede presentarse a cualquier edad
habiéndose descrito casos en edades tan precoces como
los 11 meses y tan tardias como los 86 afnos'®. Diferen-
tes estudios demuestran que suele aparecer en las dos
primeras décadas de la vida, aunque se identifican dos
picos de edad: el primero entre los 5 y los 15 afios y el
segundo entre los 50 y los 65 anos®!.
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Figura 1. Paciente de 9 afios con un nédulo dérmico localizado en la
zona escapular derecha.

Con respecto a las diferencias entre sexos, correspon-
de una proporcion de pilomatricomas de 3 mujeres por
cada 2 varones, siendo mayor la proporcién a edades
mas tempranas®!2,

CLINICA

La localizacién méas frecuente de los pilomatricomas
es la cabeza, aunque seria mas correcto hablar de la
cara, ya que los de cuero cabelludo representan un pe-
quefio porcentaje del total. Son frecuentes también las
localizaciones de cuello y miembro superior, siendo mas
raras las de tronco y extremidad inferior.

Debido a su origen en la matriz pilosa, no se presen-
tan nunca en palmas ni plantas y, hasta el momento, no
hay casos descritos de localizacién genital',

El pilomatricoma tipico se caracteriza por ser un né-
dulo de consistencia dura, llegando incluso a pétrea si
esta calcificado, de bordes irregulares pero bien defini-
dos y separados de los planos profundos. Suele tener un
tamafio inferior a los 2 cm de didmetro aunque puede
oscilar entre 0,5y 6 cm (fig. 1).

Generalmente, el color de la piel suprayacente es nor-
mal, pero en algunos casos puede apreciarse una colora-
cién violacea, rojiza o incluso amarillenta si el tumor es
superficial y contiene calcio (figs. 2y 3).

El signo de la «tienda de campaiia», descrito en 1978
por Graham y Merwin, permite apreciar el caracter face-
tado del tumor al estirar la piel que lo recubre.

En los pilomatricomas denominados perforantes, en
que la lesién se halla de forma muy superficial, el mate-
rial calcico erosiona la epidermis y drena al exterior. En
estos casos se puede objetivar una costra que recubre la
lesién y debajo de la misma una tlcera de pequefo di-
metro. Los pilomatricomas perforantes no presentan
predileccion por ninguna edad ni sexo. El tamafio medio
de las lesiones es similar al del pilomatricoma clasico
pero suelen ser de crecimiento mas rapido’.

La piel que recubre al tumor puede estar adelgazada,
atréfica y plegada, tornandose sonrosada con telangiec-
tasias en superficie y permitiendo la herniacién de la
masa subyacente. Es la denominada variante anetodér-
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Figura 2. Detalle de la tumoracion. Habitualmente el color de la piel
que cubre el pilomatricoma es normal, pero puede ser azulado, roji-
zo o amarillento.

mica. Dado el parecido con una ampolla en involucion,
Carvajal et al la denominan forma seudoampollar',

Es caracteristico que en el caso de producirse una he-
morragia en el seno del tumor, aparezca una pigmenta-
cion marronacea secundaria al depdsito de hemosideri-
nal.

En general, los pilomatricomas suelen ser asintomati-
€OS y crecen en poco tiempo para estabilizarse poste-
riormente. El tiempo medio de evolucién antes del diag-
ndstico suele estar por debajo de los 6 meses.

FORMAS MULTIPLES Y ASOCIACIONES

La incidencia de presentaciéon de multiples pilomatri-
comas en un mismo paciente ha sido apuntada por dife-
rentes autores y se estima en torno a un 3,5% con res-
pecto al total de casos’.

No parece que los pilomatricomas multiples presen-
ten hallazgos clinicos ni histolégicos diferenciadores
con respecto a los unicos'>',

La asociacién de pilomatricomas muiltiples con distro-
fia muscular mioténica, o enfermedad de Steinert, se re-
monta al afio 1965, en que Cantwell y Reed describen
esta relacion por primera vez. Se ha observado que la in-
cidencia de pilomatricomas en pacientes afectos de dis-
trofia muscular es superior a la de la poblacién general,
cerca de un 4%, y que a su vez son mas frecuentes las for-
mas multiples en estos enfermos (75% de casos) que las
solitarias, al contrario de lo que sucede normalmente®.

La distrofia muscular es una enfermedad hereditaria
transmitida de forma autosémica dominante con altera-
cién en el cromosoma 19. Los enfermos aquejan debili-
dad progresiva de la musculatura de la cara, lalengua y la
porcion distal de las extremidades. Ademas, la enferme-
dad suele acompanarse de calvicie frontal precoz, catara-
tas, retraso mental, alteraciones del ritmo cardiaco, alte-
raciones endocrinas y respiratorias. En la actualidad es
posible realizar el diagndstico prenatal de la enfermedad.

El hecho de que la enfermedad tenga una incidencia
baja, de 2 a 5 casos por 100.000 habitantes, y que los pi-
lomatricomas miiltiples sean raros, lleva a considerar

Figura 3. Al distender la piel suprayacente se visualizan los marge-
nes del tumor y se aprecia el carcter facetado del mismo (signo de
la «tienda de campaia»).

que la presentacién conjunta de ambos procesos no sea
casual y exista, efectivamente, una asociacion'’.

Por norma general, el desarrollo de pilomatricomas
en un paciente con distrofia muscular acontece a eda-
des mas tardias de lo habitual, con una media de edad
de 24 afios con respecto a los 12 anos de los pilomatri-
comas sin asociacion con la enfermedad.

La enfermedad de Steinert no es la tinica asociacién
propuesta para los pilomatricomas miiltiples. Existen
estudios, como el de Berberian et al, en el que se apunta
una relacion entre éstos y el melanoma familiar',

Los quistes infundibulares, el sindrome de Gardner, el
carcinoma medular de tiroides, el sindrome de Rubis-
tein-Taybi y los defectos leves de la coagulacion, junto
al pectus excavatum, son otras asociaciones menciona-
das por diferentes autores'®!5161920,

MALIGNIZACION

La transformacién maligna del pilomatricoma es rara,
habiéndose descrito menos de 20 casos en la bibliografia’.

Suele darse en gente de edad media o avanzada, espe-
cialmente en varones, y localizarse en la zona posterior
del cuello y parte alta de la espalda. El 60% de los casos
recidivan si s6lo se practica una escision simple, por lo
que se recomienda ampliar los margenes de 1 a 2 cm. La
radioterapia local anadida se considera un tratamiento

TABLA 1. Diagnostico diferencial clinico
del pilomatricoma

Quiste infundibular
Quiste tricolémico
Carcinoma espinocelular
Carcinoma basocelular
Melanoma

Angioma

Lipoma

Tumor glémico
Metastasis cutaneas
Botriomicoma
Adenopatia calcificada
Histiocitoma
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Figura 4. Imagen histolégica panordmica del tumor.

coadyuvante 1til, y mas teniendo en cuenta que estan
descritas las metastasis (pulmén, ganglios, higado, pleu-
ra, rifién y corazon) y la muerte por pilomatricomas ma-
lignos 212,

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El pilomatricoma posee unas caracteristicas clinicas
que le hacen ser reconocible en la mayor parte de oca-
siones.

Sin duda, el proceso con el que se confunde con ma-
yor frecuencia es el quiste infundibular, especialmente
cuando éste se halla calcificado.

El quiste infundibular no es propio de edades infanti-
les, su consistencia es mas elastica y usualmente pre-
senta un poro dilatado por el que puede llegar a drenar
el contenido del mismo a la expresion. Estas caracteris-
ticas permiten diferenciarlo del pilomatricoma.

Por encontrarse con asiduidad en las extremidades y
ser de consistencia dura, se puede confundir con un his-
tiocitoma, pero el signo de la «tienda de campafia» y no
el plegamiento de la superficie, al mantener presionada
la lesion entre los dedos, permite establecer un diagnés-
tico correcto.

Figura 5. De izquierda a derecha, se aprecia la zona de transicion: el
paso de células baséfilas a células fantasma o células en sombra.

En aquellos casos en los que el tumor tiene una apa-
riencia queratésica puede simular un epitelioma espino-
celular'. Si presenta alguna telangiectasia en superficie,
con bordes mas o menos elevados, como sucede en al-
glin caso de variante anetodérmica de pilomatricoma, la
confusion con el epitelioma basocelular es posible.

El melanoma es otro de los diagnésticos diferenciales
a descartar cuando en el seno de un pilomatricoma se
produce una hemorragia con pigmentacién ulterior.
Otros diagnésticos diferenciales se reflejan en la tabla I.

DIAGNOSTICO HISTOLOGICO

Tradicionalmente, la histologia del pilomatricoma ha
correspondido a la de un tumor lobulado, bien delimita-
do, en ocasiones con seudocapsula y localizado mayor-
mente en la dermis media con extension a la hipoder-
mis®® (fig. 4).

En los casos de pilomatricoma perforante el tumor
suele encontrarse en la dermis superior, lo que sugiere
que una localizacién superficial puede ser la causa de
una eliminacion transepidérmica’.

El pilomatricoma presenta fundamentalmente 2 tipos
de células: las periféricas, de pequeiio tamaiio, llamadas
basdfilas por su citoplasma y con nicleo redondo, y las
células «fantasma» o células en sombra, que se caracte-
rizan por tener un abundante citoplasma eosindfilo y ca-
recer de nicleo. Estas tltimas se hallan queratinizadas
y se ubican en el centro del tumor, cuya presencia ca-
racteristica confirma el diagndstico de pilomatricoma
(figs. 5y 6).

Entre ambos tipos celulares se encuentran otros que
poseen algunos rasgos de células basdfilas y otros
de células en sombra, son las denominadas «células de
transicién». Los tumores mas antiguos poseen mayor
proporcion de células fantasma y, a la inversa, los mas
jovenes mayor porcentaje de células basdfilas.

En el seno del tumor es frecuente tanto la calcifica-
cion (75-80%) como la osificacion (20%). Tampoco es
rara la aparicién de melanina en el interior de las células
en sombra o de melandfagos en la estroma, la presencia

Figura 6. Detalle de las diferentes células que constituyen el piloma-
tricoma. Nétese, en el margen superior derecho, el citoplasma abun-
dante de las células carentes de nicleo (células en sombra).




L. Barco et al.- Pilomatricoma

de hemosiderina, la aparicién de un infiltrado inflamato-
rio escaso o moderado de tipo linfohistiocitario e inclu-
so de células gigantes en cantidad abundante. También
estan descritos infiltrados de neutréfilos y eosindéfilos y,
mas raramente, se encuentran globos coérneos, hematies
y material amorfo®.

En la variante anetodérmica las fibras de colageno se
separan unas de otras por el edema dérmico y las fibras
elasticas disminuyen en niimero o incluso llegan a desa-
parecer. Asimismo, se produce un aumento de vasculari-
zacién con vasodilatacién en la dermis reticular, mien-
tras la epidermis que recubre el pilomatricoma no se
halla alterada®.

La presencia de pleomorfismo en las células basdfilas,
un indice mitético alto y un comportamiento local inva-
sor con infiltracion vascular sugieren el diagndstico de
pilomatricoma maligno®.

TRATAMIENTO

Mientras que antiguamente se consideraba de eleccion
la extirpacién del tumor o bien la incisién y el curetaje,
publicaciones recientes defienden la abstencion terapéu-
tica por dos motivos fundamentales: a) el diagnéstico
correcto es facil de realizar y, por tanto, la intervencion
innecesaria, y b) dado que buena parte de los tumores
aparecen en la cara y el cuello, zonas en las que las cica-
trices son visibles, es preferible dejar el tumor sin correr
el riesgo de provocar una cicatriz antiestétical.
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