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Pilomatrixoma nasal

Nasal pilomatricoma
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RESUMEN

Se expone el caso de un paciente de 1 afio 3 meses, quien presenta un tumor
subcutdneo nasal, el cual estaba rotulado como hemangioma cavernoso. Tras Su
extirpacion completa se diagnostica un pilomatrixoma, derivado de la matriz pilosa. Se
presenta el caso como diagndstico diferencial de tumores subcutdneos nasales.
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ABSTRACT

The case of a 15 month-old patient that presented a nasal subcutaneous tumor,
which was diagnosed as cavernous hemangioma is discussed. After its complete
extirpation, a pilomatricoma was diagnosed, derived from the pilosa matrix. The case is
presented as a differential diagnosis of nasal subcutaneous tumors.
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INTRODUCCION

Los tumores cutdneos calcificados han sido descritos
desde tiempos antiguos, Galeno en el 200 d.C., es el
primero que lo menciona, Malherbe en 1905, lo
describe completamente dando su nombre al tumor!.
Finalmente en 1961 Forbis y Helmig lo rotulan como
pilomatrixoma ya que deriva de la matriz pilosa?.

Estos tumores son infrecuentes de ver en
nuestra especialidad, sin embargo estan extensa-
mente descritos en revistas dermatoldgicas, aun-
que por su ubicacién (90% en cabeza y cuello)®
deberiamos tener mas reportes.

CASO CLiNICO

Paciente varon de 1 afio 3 meses, sin antecedentes
morbidos de importancia, quien presenta una le-

sion tumoral en el dorso nasal, de aproximada-
mente 10 meses de evolucion, tamafio 3 x 3 cm.,
no sensible, coloracion violdcea, crecimiento
exofitico y con sangrados frecuentes (Figura 1).

Fue evaluado previamente por dermatélogos,
quienes lo habian interpretado como un hemangioma
cavernoso, siendo la conducta expectante.

Dentro de los exdamenes destaca una ecografia,
descrita como un nodulo subcutaneo hiperecogénico
heterogéneo, con zonas hiperecogénicas centrales, que
no fueron interpretados como microcalcificaciones.

En la tomografia computada (TC) (Figura 2) se
informa como una lesion exofitica altamente
vascularizada dependiente de ambas arterias facia-
les, sin calcificaciones en su interior, de 28 x 25 mm.

Ambos examenes concluian como impresion
diagnéstica un hemangioma cavernoso.

Dado que el tumor seguia creciendo en forma
rapida se decide su reseccion, la cual se logra
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realizar en forma completa, cubriendo el defecto
cutdneo con la piel sana de la base de implantacion
(Figura 3). No se realiz6 embolizacion previa ya que
segln la opinion del radi6logo intervencionista y
del equipo quirtirgico el tumor era de facil extrac-
cion vy los riesgos de la embolizacion a ese nivel
eran mayores que los potenciales beneficios.

El estudio histopatol6gico es compatible con
un pilomatrixoma (Figuras 4 y 5).

La evolucion del paciente ha sido satisfactoria,
con un muy buen resultado estético y ausencia de
recidiva (Figura 6).

DISCUSION

El pilomatrixoma o epitelioma calcificado de
Malherbe, en un tumor subcutdneo de origen
ectodérmico, derivado del foliculo piloso. Habitual-
mente benigno y de crecimiento lento, suelen ser
Gnicos y pueden tener una consistencia firme o
pétrea y una coloracion rosada, azulada o
violacea*®.

Su incidencia es de 1/1.000 de todos los
tumores cutaneos, puede aparecer a cualquier
edad aunque tiene 2 picos de incidencia: en la
infancia y adolescencia (5-15 afios) y en el adulto
(50 y 65 afios)®.

La localizacién en 90% de los casos es en cara,
cuello y extremidades superiores®, aunque se han
descrito otras localizaciones como extremidades
inferiores y paratesticulares®s,

Estos tumores miden habitualmente entre 0,5y
5 c¢m., aunque se han descrito mayores a 15 cm.
Se han descrito casos multiples asociados a distin-
tos sindromes: sindrome del nevo epidérmico,
Turner, Gardner, enfermedad celiaca, distrofia
miotdnica, trisomia 9, carcinoma medular de
tiroides, en todo caso su incidencia asociada a
estos sindromes es inferior al 3,5%?°.

Las variedades descritas de este tumor son:
exofitica, bulosa, linfangiectasica, anetodérmica y
perforante’®'. También pueden tener una degene-
racion maligna aunque muy rara',

El diagnostico rara vez se hace por la clinica,
aunque puede sospecharse, siendo el estudio
histopatolégico el que da el diagndstico definitivo,
aunque puede confundirse en biopsias parciales
con carcinoma de células basales™.
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Figura 6.

Dentro de los diagnosticos diferenciales tene-
mos el quiste dermoide, hemangioma, granulo-
matosis, queratosis folicular, papiloma, lipomas
calcificados, tricoepitelioma, nevus'™.

La imagenologia puede aportar al diagnostico,
mostrando en la ecografia de alta resolucién o en la
TC un nddulo bien definido con un halo parcial-
mente calcificado, con microcalcificaciones centra-
les®.

En la resonancia magnética (RM) muestra un
tumor con una buena definicion de sus margenes
con alta intensidad en la secuencia T1.

La histopatologia caracteristica de estos tumo-
res lo constituye una capsula de tejido conectivo
que rodea islotes de células basofilicas con
nucleolos prominentes y aciimulos de queratina,
también se ven células fantasmas esosinofilicas
que carecen de nucleo. También estan presentes
células gigantes tipo cuerpo extrafio y células

escamosas nucleadas, aunque éstas son menos
especificas'* ™.

Ademas se encuentran calcificaciones en 70%
y osificacion en 20%1.

En la inmunohistoquimica estos tumores se
marcan con la proteina S100, y el anticuerpo LEF-1
(un marcador para las células de la matriz pilosa)".

Estudios recientes muestran que existen muta-
ciones en el gen CTNNB1, el cual estd directamente
implicado con la desregulacion beta-catenina/LEF,
sindicado como la principal causa de tumoro-
génesis de la matriz pilosa’®.

El tratamiento de eleccion es la excision quirdr-
gica completa incluso con un margen de seguridad
de 1-2 cm. También se han reportado resecciones
con laser de CO2 con buenos resultados™.

BIBLIOGRAFIA

1. Juuan C, Bowers PW. A Clinical review of 209
pilomatricomas. J Am Acad Dermatol 1998; 39:
191-5.

2. Camiia |, Laretra G, Ruepa JA v cois. Miltiples
pilomatrixomas asociados a enfermedad celiaca.
Anales de Pediatria 2004; 60: 381-3.

3. Whitmie C, Martinez W, Balpassare G v coL.
Pilomatrixoma: Diagnostico por ultrasonido. Rev
Méd Chile 2003; 131: 735-40.

4. Arer S, Rena Y, Ipex | ET AL, Atypical presentation of
pilomatrixoma: A case report. Dermatol Surg 2002,
28: 603-5.

5. Yone-Kwane T. Exophytic pilomatrixoma. Ped
Dermatol 2003; 20: 373.

6. Sari A, Yawzer R, Isik | T AL Atypical presentation
of pilomatricoma: a case report. Dermatology Surg
2002; 37: E20.

7. Diomeni F, Francatanci P Botorint Ry coLs.
Paratesticular pilomatricoma: a new location. Ped
Surg Int2001; 17: 652-3.

8. Kuavmasts M, Toop D, AsakHaL A. Concurrent
pilomatrix carcinoma and giant pilomatrixoma.
Aust J Dermatol 2001; 42: 120-3.

9. Ruwera M eT AL Pilomatrixomas muiltiples asociados
a distrofia miotonica y a carcinoma medular de
tiroides. Med Cut1989; 17: 395-398.

10. DeL Pozo J, Marrinez W, Yesra PiventeL MT ET AL
Lymphangiectatic variant of pilomatricoma. J Eur
Acad Dermatol Venérelo 1999; 8: 88-90.

155



RevistA bE OTORRINOLARINGOLOGIA Y CiRuGiA DE CABEZA Y CUELLO

11.

12.

13.

14.

15.

Takamitsu O, Yuko N, SwincHi W. Perforating
pilomatricoma in process of total elimination. J
Am Acad Dermatol 2003; 49: 146-7.

Waxten L, Veea E, Awvarez L eT AL. Malignant
pilomatricoma: a case report. Int J Dermatol
1998; 37: 538-40.

Seirz B, Howsact LM, Naumann GO. Pilomatrixoma
of the eyelids. Clinical differential diagnosis and
follow-up. Report of 17 patients. Ophthalmologe
1993; 90(6): 746-9.

VoaeLBrucH M, RutTen A, Bocking A, Kapp A, KieHL P.
Differentiation between malignant and benign
follicular adnexal tumors of the skin by DNA image
cytometri. Br J Dermatol 2002; 146: 238-43.
Wane J, Coss GCJ, Martin  SE  ET AL
Pilomatrixoma: clinicopathologic study of 51
cases with emphasis on cytologic features.
Diagn Cytopathol 2002; 27: 167-72.

16.

18.

19.

Viero R, Tani E, Skooa L. Fine needle aspiration
(FNA) cytology of pilomatrixoma: report of 14
cases and review of the literature. Cytopathol
1999; 10: 263-9.

. Kurokawa |, Kusumoto K, BessHo K ET AL

Immunohistochemical expression of bone
morphogenetic protein-2 in pilomatricoma. Brit
J Dermatol 2000; 143: 754.

Hasannein A, GLANz S, KessLER H ET AL. Beta-
Catenin is expressed aberrantly in tumors
expressing shadow cells. Pilomatricoma,
craniopharyngioma, and calcifying odonto-
genic cyst. Am J Clin Pathol 2003; 120:
732-6.

PirouzmanesH A, RemiscH JF, GonzALez-Gowmez |,
SmitH EM, Meara JG. Pilomatrixoma: a review of
346 cases. Plast Reconstr Surg 2003; 112(7):
1784-1789.

Direccion: Fernando Inzunza P.
Hospital Higueras
Alto Horno 777, Talcahuano

156



