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IMÁGENES Y CIRUGÍA

Tricoepitelioma  múltiple familiar

Multiple  family  trichoepithelioma
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Mujer  de  45  años que  consulta  por  presentar  múltiples  nódu-
los  en  la  región  facial  de  aparición  progresiva  y crecimiento
lento.  Las  primeras  lesiones  comenzaron  a  aparecer  a  los
18  años  de  edad,  y  hay  otros  miembros  de  su  familia  afecta-
dos  por  esta  enfermedad  (un hijo).  Al examen  físico  presenta
múltiples  pápulas  de  superficie  lisa y color  piel, distribui-
das  difusamente  en la región  frontal,  periocular,  nasal,

Figura  1  A)  Múltiples  pápulas  y  nódulos  color  piel  distribuidas  difusamente  en  la  región  centrofacial.  B)  Piel  con  lesión  folicular
dérmica conformada  por  nidos  de  disposición  basaloide,  algunos  confluentes  y  con  gérmenes  foliculares.  El estroma  laxo  con  áreas
de fibrosis  y  presencia  de  infiltrado  inflamatorio  con  células  gigantes  multinucleadas  de tipo  reacción  a  cuerpo  extraño.
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peribucal, mentoniana,  pabellón  auricular,  cuero  cabelludo
y  dorso.  Las  pápulas  fluctúan  entre  3-18  mm  y algunas  de
ellas  son  confluentes,  sin  reconocerse  otras  lesiones  cutá-
neas  (fig.  1A).

El  estudio  histopatológico  mostró  piel  con  ortoqueratosis
y  en  la  dermis,  lesión  folicular  conectada  con la epider-
mis  compuesta  por  nidos  de células  basaloides,  algunos
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confluentes  con gérmenes  foliculares;  el  estroma  laxo  con
áreas  de  fibrosis  densa  y quistes  córneos  con presencia  de
infiltrado  inflamatorio  de  tipo  reacción  a  cuerpo  extraño
(fig.  1B).

El  tricoepitelioma  es un  tumor  cutáneo  benigno  tipo
hamartoma  que  se origina  en  la  unidad  pilosebácea,  espe-
cíficamente  en  la  matriz  germinal  del  folículo  piloso y
localizado  por  tanto en la  dermis  profunda.  Se  reconocen
3  variantes  clínicas:  solitario  o  de  origen  adquirido  el  más
frecuente,  múltiple  o  de  origen  hereditario,  y  desmoplá-
sico.

Los  tricoepiteliomas  múltiples  son de  presentación  fami-
liar,  con  una  herencia  autosómica  dominante  y  penetrancia
disminuida  en hombres  en los  2/3  de  los  casos,  descri-
biéndose  en  estos  sujetos  una  afección  en el  brazo  corto
del  cromosoma  9p21.  Clínicamente  se  caracterizan  por la
aparición  desde  la infancia  de  múltiples  pápulas  ubicadas
preferentemente  en  la región  centrofacial,  de  crecimiento
lento,  progresivo  y raramente  ulceradas,  causando  un  fuerte
impacto  psicosocial  en los  pacientes.  El tratamiento  con-
sidera  la  extirpación  quirúrgica  para  lesiones  solitarias,

mientras  que  en  caso de  lesiones  múltiples  las  opciones
terapéuticas  incluyen:  criocirugía,  dermabrasión,  láser  de
CO2 y  cirugía  con  láser,  siendo  frecuente  en estos  casos  que
las  lesiones  recurran,  dejen manchas  residuales  o  cicatrices
permanentes1---3.
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