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El diagnostico del pilomatrixoma infantil
no es tan facil como parece: revision de 126 casos
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RESUMEN

Objetivo. Describir nuestra experiencia con pilomatrixomas, exa-
minando la presentacion clinica, acierto clinico, enfermedades asociadas
y tratamiento quirtrgico.

Material y Métodos. Estudio retrospectivo de los pacientes con
diagndstico anatomo-patoldgico (AP) de pilomatrixoma, en el periodo
de 2011 a 2014. Se recopilaron datos sobre genero, edad de intervencién,
nimero de tumoraciones, tamafo, localizacién, diagnéstico preopera-
torio, anatomia patoldgica, reintervenciones y patologia asociada. Se
realiz6 el andlisis estadistico con EPlinfo 7.1.5.

Resultados. Se extirparon un total de 151 tumores en 138 pacientes,
excluyendo 25 tumoraciones por tener diagnéstico clinico de pilomatrixo-
ma sin confirmacién patoldgica. Los 126 casos que tienen confirmacién
AP de pilomatrixoma tienen una edad media de exéresis de 8,26 afios de
edad (1-14 afios) y el 50,72% son del género masculino. E1 97% de los
tumores se localizan por encima del ombligo, concentrandose en la cabeza
y cuello el 52,9%. La sospecha clinica corresponde con AP en el 69,05%.
De los casos confirmados, los diagnésticos clinicos diferenciales mas
frecuentes son lesion quistica (11,90%) y quiste dermoide (10,22%); no
hubo pilomatrixomas con degeneracién maligna. La media de didmetro
es de 1,13 cm, no hubo recidivas locales, pero si 11 nuevos casos de
pilomatrixomas en otra localizacién. No hay asociacion estadisticamente
significativa a otras patologias. Las enfermedades més frecuentes encontra-
das son la obesidad (3,62%) y el sindrome de déficit de atencién (3,62%).

Conclusién. El pilomatrixoma es una tumoracion predominan-
temente de aparicién en cara y cuello, de dificil diagndstico clinico.
La exéresis completa es curativa, aunque no previene la aparicion de
nuevas lesiones.
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THE DIAGNOSIS OF PILOMATRIXOMA IN CHILDREN IS NOT AS EASY
AS IT MAY SEEM. A REVIEW OF 126 CASES
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Methods. A retrospective review of patients with a pathology report
of an excised pilomatrixoma between 2011 and 2014. Data regard-
ing gender, age of intervention, number of masses, size, location, and
preoperative clinical diagnosis, pathology report, recurrences, and as-
sociated diseases were collected. Statistical analysis was performed
using EPlinfo 7.1.5.

Results. A total of 151 tumors in 138 patients were removed, 25
were excluded for having a clinical diagnosis of pilomatrixoma without
confirmation of the pathology report. The remaining 126 cases have an
average age of 8.26 years (range 1-14 years) and 50.72% are males.
The tumors were located above the umbilicus in 97% of the cases, with
a higher concentration of 50.72% in the head and neck. The clinical
diagnosis corresponds with the pathology report in 69.05% of cases.
Out of these confirmed cases the most frequent differential diagnosis is
cystic lesion (11.90%) and dermoid cyst (10.22%). There were no cases
of malignant degeneration. The average diameter is 1.13 cm, there were
no recurrences, but there were 11 cases of a new lesion in a different
location. There is no statistical association with other pathologies. The
most frequent diseases found were obesity (3.62%) and attention deficit
syndrome (3.62%).

Conclusion. The pilomatrixoma is a tumor that appears predomi-
nantly in the head and neck, and has a difficult clinical diagnosis. Com-
plete removal is curative, although it does not prevent the appearance
of new lesions.
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INTRODUCCION Y OBJETIVOS

El pilomatrixoma, también referido en la literatura como
pilomatricoma o epitelioma calcificante de Malherbe, es un tu-
mor benigno de la piel de crecimiento lento descrito hace mas
de 130 afios. Antiguamente se consideraba infrecuente, pero
ahora se considera el tumor anexial de la piel mds frecuente
de la edad pedidtrica®® con un patrén bimodal con picos antes
de los 20 afios y después de los 50 afios de edad®. Su nombre
proviene de la matriz del foliculo piloso de donde se deriva.
El objetivo de este estudio es describir las caracteristicas de
los pilomatrixomas en nuestro servicio como también evaluar
el acierto clinico preoperatorio que en estudios recientes se
estima en aproximadamente de un 46%0.
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MATERIAL Y METODOS

Se realiza un estudio retrospectivo de todos los pacientes
con diagndstico anatomo-patoldégico (AP) de pilomatrixoma
extirpados durante el periodo de 2011 a 2014. Se recopilaron
datos sobre género, edad de intervencion, nimero de tumo-
raciones, tamaflo, localizacion, diagndstico preoperatorio de
los mismos, anatomia patoldgica, reintervenciones y patologia
asociada. Se realiz¢ el andlisis estadistico con EPlinfo 7.1.5.

RESULTADOS

Se extirparon un total de 151 tumores en 138 pacientes.
Se excluyeron posteriormente 25 tumoraciones por tener diag-
néstico clinico de pilomatrixoma sin confirmacion de AP. Se
revisaron las historias independientemente del servicio que
realizd la extirpacion, siendo estos cirujanos pediatras, ORL,
cirujanos pldsticos y oftalmélogos. Los 126 casos restantes
tienen una edad media de 8,26 afios con un rango de 1-14
afios. E1 50% de los tumores se extirparon entre los 5y 10
afios de edad, siendo el 50,72% en el género masculino. No
hubo recidivas locales en nuestra revision y 11 pacientes pre-
sentaron una nueva tumoracion en otra localizacion, de los
cuales 2 tuvieron una tercera tumoracién en otra localizacién
durante el periodo de revision. El tamafo promedio de los
pilomatrixomas fue de 1,13 cm con un rango de 0,3 cm - 4 cm.

Localizacion

El 97% de los pilomatrixomas se encuentran por encima
del ombligo, en la mitad superior del cuerpo y en el 52,9%
en la cabeza y cuello. Las localizaciones mds frecuentemente
encontradas en la cabeza fueron el mentén y/o mandibula
(12,32%), el cuello (10,87%) y 1a mejilla (9,42%). Resalta
por su infrecuencia que un 3.62% (5 casos) se localizaron
en parpados y 1 caso en la nariz. El resto se distribuyeron
en el zona parieto-occipital, retroauricular y la frente. En los
miembros superiores se extirparon el 28.99% de los tumores
y en el térax/espalda un 15,22%.

Diagnéstico clinico

De los 126 pilomatrixomas extirpados, el diagndstico cli-
nico se correspondid con el diagndstico anatomopatolégico
en un 6,05% de los casos; los otros diagnésticos clinicos de
presuncién mds frecuentes fueron lesién quistica (11,90%)
y quiste dermoide (10,22%), pero otros términos empleados
en la descripcion clinica fueron: nédulo cutdneo, adenopatia,
dermatofibroma y tumor vascular. En los pacientes con ante-
cedente de pilomatrixomas previos y con aparicion de nuevas
lesiones en diferente localizacidn, el diagnéstico clinico coin-
cidid siempre con el de anatomia patoldgica. Se emplearon
pruebas de imagen de forma practicamente excepcional, tres
ecograffas en las que aparte de pilomatrixoma se dieron los
diagndsticos diferenciales ecograficos de hemangioma y un
posible liposarcoma, a raiz de este dltimo caso y para confir-
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Figura 1. Pilomatrixoma.

mar la posible malignidad de la lesion, se realizé una resonan-
cia magnética con diagndstico final de pilomatrixoma. Hay
que resefar que no se realizaron pruebas ionizantes.

Anatomia patolégica y enfermedades asociadas

No hubo informes de AP de pilomatrixomas con degenera-
ci6n maligna. No hay asociacion estadisticamente significativa
a otras patologias o enfermedades. Las enfermedades mds
frecuentes encontradas son la obesidad (3,62%) y el sindrome
de déficit de atencién (3,62%). El 84% de los pacientes no
tenfa antecedentes médicos o quirtirgicos.

DISCUSION

El pilomatrixoma es un tumor frecuente en la infancia @
de crecimiento lento que proviene de la raiz folicular. Histo-
l6gicamente presenta un nddulo bien circunscrito de células
epiteliales basales con alguna célula sin ntcleo denominada
célula fantasma®. A medida que pasa el tiempo estas células
se calcifican y aumenta la proporcién de células fantasma (Fig.
1). Su origen es incierto, pero estudios genéticos recientes
apuntan a que las mutaciones de la beta-catenina en el gen
CTNNBI afectando la via de sefializacion WNT que estd
involucrada en su patogénesis®-.

Su distribucién es bimodal, con pico de incidencia en
menores de 20 afios y mayores de 50. En nuestro estudio como
en otros la gran mayoria de los casos se concentraban entre los
5y 10 afios de edad®®. Nuestra incidencia es un reflejo de lo
frecuente que es la lesion que en la bibliografia representa has-
ta el 10% de las tumoraciones pedidtricas, siendo la segunda
lesién més encontrada por anatomia patoldgica®. El género
mas afectado en nuestra serie fue el masculino, a diferencia de
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Figura 2. Pilomatrixoma sin hundimiento cuténeo.

estudios similares con discreta predisposicion femenina®59).
La distribucion anatdmica de las lesiones estudiadas concuer-
da con la literatura, concentrdndose en la cabeza y cuello en
la mayorfa de los casos, seguidas de miembros superiores. Sin
embargo, los pilomatrixomas pueden aparecer en cualquier
parte del cuerpot'?.

Clinicamente suelen ser tumoraciones de crecimiento
lento, de consistencia firme que en algunos casos son dolo-
rosos, la mayoria pueden provocar hundimiento de la piel,
aunque la ausencia de este signo clinico es frecuente (Fig.
2). Estos pueden ser pigmentados!'!) y su tamafio en la lite-
ratura concuerda con nuestro estudio entre 0,3 a 4 cm con
un promedio de alrededor de Icm. El tratamiento adecuado
es la extirpacion completa del tumor. La recurrencia local es
muy infrecuente®?.

No se suelen indicar estudios de imagen para el diagnds-
tico del pilomatrixoma. En la ecografia se caracteriza por
una lesion en la piel y/o el subcutdneo con una delimitacion
hipoecoica, reticulado y con flujo Doppler; por estas carac-
teristicas no es infrecuente un diagndstico diferencial de le-
sién vascular2!9. La utilidad del ultrasonido en casos con
sospecha clinica de pilomatrixoma es alrededor del 80%!314.
Es interesante resaltar la importancia de la indicacion de la
ecografia para mejorar su acierto como recomiendan Bulman
y colaboradores, que estudiaron las pruebas de imagen de solo
80 pilomatrixomas en un grupo total de 623 pilomatrixomas
extirpados. El pilomatrixoma fue sugerido como posibilidad
en solo un 13% de los casos. Concluyeron que esto se debia en
parte al desconocimiento del radidlogo de la patologia ya que
en todos los estudios, independientemente de la modalidad (58
ultrasonidos, 11 TC, 21 MRI) habfa consistencia radioldgica
de las imégenes de los pilomatrixomas(3.

Los pilomatrixomas multiples estdn asociados a distrofia
miotdnica, sindrome de Gardner, sindrome de Turner, trisomia
9, sindrome de Kabuki, sindrome de Rubinstein-Taybi, adeno-
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matosis poliposis coli y glioblastoma. Hay variantes familiares
sin asociacion que son especialmente infrecuentes(>-23).

El pilomatrixoma maligno es relativamente raro y agre-
sivo. Aparece més frecuentemente en hombres, con una edad
promedio de 55 afios y de piel blanca. Presenta las mismas
alteraciones genéticas que el tipo benigno@¥. Se han repor-
tado casos de pilomatrixomas benignos con captacién PET/
TC@). En una serie de 13 pacientes, 4 presentaban la variante
maligna con la benigna dentro del mismo tumor, esto implica
que posiblemente la variante maligna se derive de una lesion
benigna inicial como algunos casos han documentado®?.

CONCLUSIONES

El pilomatrixoma es una tumoracién predominantemente
de aparicion en cara y cuello, de dificil diagnéstico clinico. El
tratamiento por diferentes especialistas, los pocos estudios de
imagen y las diferentes posibilidades diagndsticas pueden ser
factores que aumenten la dificultad del diagndstico clinico.
Considerando las caracteristicas anatomopatoldgicas y la cre-
ciente incidencia de esta patologia, se recomienda la exéresis
completa en todos los casos con una incisién del tamafio de la
lesion, hasta incluyendo el huso de piel en caso de adherencia
firme a la misma. La exéresis es curativa, aunque en nuestro
estudio el 8,73% presentd aparicion de nuevas lesiones en
otras localizaciones.
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