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Resumen

El pilomatricoma, o epitelioma calcificado de Malherbe, es un
tumor cutaneo benigno de origen ectodérmico, relativamente
raro, aunque es mas comin en la infancia, sobre todo antes de
los 10 afios; habitualmente es dnico y sdlo el 3,5% de los casos
son formas mdltiples. Suelen ser pequefios (0,5-3 cm)y la loca-
lizacién mas habitual es la cefalica.

Se presentan como nédulos subcutaneos solitarios y asinto-
maticos, de consistencia pétrea. El diagnéstico de sospecha
puede realizarse mediante una exploracién clinica cuidadosa;
sin embargo, con frecuencia el diagndstico preoperatorio de
pilomatricoma es incorrecto, fundamentalmente debido a la
falta de familiaridad de los clinicos con este tumor. Este hecho
y la poca frecuencia de los pilomatricomas multiples nos moti-
varon a presentar este caso clinico.
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Abstract

Title: Multiple pilomatricomas. A case report

Pilomatricoma, or calcifying epithelioma of Malherbe, is a
benign cutaneous tumour of ectodermal origin, relatively rare,
although it is more common during childhood, especially in
children under ten; it is normally unique and only 3.5% of them
are of multiple forms. They are usually small (0.5-3.0 cm) and
the most usual location is the cephalic one. They are usually
asymptomatic solitary subcutaneous nodules with a petreous
consistency. The suspected diagnosis may be done with a very
careful clinical examination; however preoperative diagnosis
of pilomatricoma is often incorrect, mainly because the exami-
ning physician is not familiar with it. This event and the fact
that multiple pilomatricomas are not very frequent are the rea-
son for us to present this case report.
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Introduccion

El pilomatricoma, también conocido como epitelioma calcifica-
do de Malherbe, se presenta caracteristicamente como un tu-
mor cutaneo benigno de origen ectodérmico, que deriva de la
vaina de la rafz del foliculo piloso’.

Es un tumor raro, y habitualmente dnico. Representa aproxi-
madamente 1/1.000 de todos los tumores cutaneos? y solo el
3,5% de los casos son formas miltiples. Suelen medir entre 0,5
y 3 cm, aunque estan descritos casos de mayor tamafio®. Es tipi-
camente un tumor de la infancia, que suele aparecer antes de los
10 afios, pero puede presentarse a cualquier edad y se han des-
crito algunos casos de aparicion en la edad adulta*, sobre todo
entre los 50 y los 65 afios. La localizacién mas habitual es la
cefalica, en el area periorbitaria y en el cuello. Mas raramente
aparece en los miembros superiores o el tronco (axila, espalda,
etc.). Respeta las mucosas, las palmas y las plantas?.

Suelen presentarse como nddulos subcutédneos solitarios y
asintomaticos, y a la palpacion son de consistencia dura, pé-
trea.

El diagnéstico de sospecha puede realizarse mediante una
cuidadosa exploracion clinica. Sin embargo, Faviou et al. ma-
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nifiestan su asombro ante el hecho de que el diagnéstico
preoperatorio de pilomatricoma es con frecuencia incorrecto,
lo que atribuyen a la falta de familiaridad de los clinicos con
este tumor®. Este hecho, asi como la poca frecuencia de los
pilomatricomas multiples, nos motivaron a exponer el presen-
te caso clinico.

Caso clinico

Nifo de 10 afios, cuyo Unico antecedente familiar de interés es
que una abuela habia presentado poliquistosis renal. Los pa-
dres no eran consaguineos.

Entre los antecedentes personales, cabe citar que estaba
correctamente vacunado y no presentaba alergias conocidas.
A'los 2 afios y 10 meses de edad fue intervenido por una pe-
quefia tumoracion localizada en la region cervical izquierda, de
unos 5 mm de didmetro. No presenta otras enfermedades
de intereés.

Desde hace 2 meses nota un pequefio bulto en la nuca, y otro
mads evidente en la region facial. Ambos estan aumentando de
tamafio, aunque no son dolorosos. El paciente no refiere fiebre
ni sintomas generales.
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Figura 1

En la exploracidn fisica se registra un peso de 42 kg (p90-97)
y una talla de 152 cm (>p97), con buen estado general. En la
cabeza y el cuello se observa una pequefia tumoracion subcu-
tanea, alargada, dura y mévil, de aproximadamente 1,5x 1 cm,
en la region facial izquierda, cuya piel circundante es de colo-
racion violacea. Presenta otra lesién de 1 cm de longitud en la
nuca, y una tercera mas pequefia en la region cervical derecha.

El resto de la exploracion por 6rganos y aparatos no propor-
ciona datos de interés. La exploracion neuroldgica es normal.
La fuerza muscular también es normal y no presenta datos de
miotonia.

Los datos complementarios eran los siguientes: hemograma,
CPK, E coagulacion y TSH normales; anticuerpos antitransglu-
taminasa negativos; ecografia de abdomen normal, sin eviden-
cia de quistes renales.

Durante el seguimiento, el paciente se mantiene asintoma-
tico. En un control realizado 10 meses mas tarde se aprecia
un aumento moderado de tamafo de la lesion de la mejilla
(20 x 13 mm), que sigue siendo pétrea a la palpacion y esta
algo elevada; la piel presenta una coloracion violacea (figura 1).
Ademas, se observan varias lesiones nuevas en el codo dere-
cho similares a la descrita (figura 2), y otras dos mas pequefias
en el cuello y la espalda.

Discusion

El pilomatricoma, o epitelioma calcificado de Malherbe, fue
descrito por primera vez por Malherbe y Chenantais en 1880.
Es un tumor benigno con tendencia a la calcificacion que tiene
su origen en los queratinocitos de los anejos cutaneos. En la
actualidad se ha demostrado mediante estudios ultraestructu-
rales e inmunohistoquimicos que deriva de la matriz del folicu-
lo piloso, y la histologia revela células basofilicas y calcifica-
das en la dermis profunda y la hipodermis®.

Figura 2

Este tumor es poco frecuente y presenta un pico de inciden-
cia entre los 5y los 15 afios de edad, aunque puede apreciarse
en adultos, sobre todo entre los 50 y los 65 afios, con una ma-
yor frecuencia en el sexo femenino.

Habitualmente se trata de una lesion solitaria con morfolo-
gfa de papula o nddulo firme a la palpacién, debido a su fre-
cuente calcificacion secundaria. La coloracion de las lesiones
varfa desde el color normal de la piel, pasando por tonos de
amarillo y gris violaceo, hasta lesiones intensamente pigmen-
tadas que pueden confundirse con un nevo azul o un melano-
ma. Su crecimiento es lento y su curso crénico. La degenera-
cién maligna es muy rara, pero existen mas de 30 casos
descritos de esta variante maligna, conocida como pilomatrix-
carcinoma, en la que las metastasis son excepcionales.

En ocasiones la forma de esta tumoracién puede ser atipica,
y se ha descrito como tumoral, angioide, quistica, seudoampo-
llar y ulcerada. Debido a esta diversidad clinica, el problema
que a menudo se afronta es la diferenciacion entre este tipo de
tumor y otros tumores benignos mas habituales, como los quis-
tes de inclusion epidérmicos, los quistes dermoides, los senos
preauriculares, los dermatofibromas, etc. Los criterios clinicos
de mayor utilidad para el diagnéstico diferencial del pilomatri-
coma con otras masas benignas son el tamafio de la masa, el
aspecto de la piel suprayacente y la caracteristica dureza pé-
trea a la palpacion. Un signo clinico de ayuda diagndstica es el
signo de «la tienda»’, que aparece cuando se presiona el nddu-
lo entre los dedos, y la piel que lo recubre se pliega formando
angulos y caras a la manera de una tienda de campana.

La ecografia puede ayudar a establecer el diagndstico, y se
obtienen diagndsticos preoperatorios correctos hasta en un
76% de los casos cuando se combinan clinica y ultrasonidos,
en comparacién con sélo la clinica (33%) (Young).

En nuestro caso, no debe pasar inadvertida la exéresis de un
quiste que habia tenido lugar cuando el nifio tenfa 2 afios y 10
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meses, y que el estudio anatomopatoldgico en ese momento ya
habfa confirmado el diagnéstico de pilomatricoma. Aunque la
mayoria de las veces los pilamotricomas se presentan aislados
y sin caracter familiar®, se han publicado varios ejemplos de
pilomatricomas familiares con herencia variable y con lesiones
multiples asociadas a otras enfermedades, como distrofia mio-
ténica, sindrome de Rubinstein-Taby, trisomia 9, sindrome de
Gardner, sindrome de Raynaud, sindrome de West, xeroderma
pigmentoso, sindrome de nevo epidérmico, sindrome de Turner,
sarcoidosis, disostosis craneal, etc.t. También se ha relaciona-
do con la enfermedad celiaca, aunque esta asociacion sea pro-
bablemente casual?.

Algunos autores consideran que el pilomatricoma serfa un
marcador externo de la enfermedad de Steiner, ya que en estos
pacientes la presentacion de pilomatricoma es mucho més fre-
cuente que en la poblacién general.

El caso que presentamos corresponde a un nifio de 12 afios
sano y sin otra patologia asociada.

El pilomatricoma no presenta regresion espontanea y el tra-
tamiento es la escision quirdrgica completa?. Habitualmente
no se observan recidivas, ni siquiera cuando la extirpacion es
incompleta.
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