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RESUMEN

El pilomatrixoma es un tumor benigno cutdneo, de frecuente
aparicién enlos nifios, que se origina en las células de la matriz
del foliculo piloso.

Se presenta como unnédulo o tumor, aproximadamente, de 0,5
a3 cm de tamafio, de consistencia célcica, de bordes facetados,
con piel suprayacente eritematoazulada. En ocasiones, la piel
puede atrofiarse, dar la apariencia de una ampolla e, incluso,
extruir material calcico.

El diagnéstico se sospecha por la presentacién clinica
caracteristica y los estudios de imdgenes complementarios.
El diagndstico definitivo es por los hallazgos histolégicos. La
extirpacién quirtirgica es el tratamiento de eleccién.

Se presentan los datos epidemiolégicos, clinicos, estudios
complementarios y técnicas quirdrgicas empleadas de
149 pilomatrixomas resecados en 137 pacientes tratados en los
Servicios de Dermatologia de los hospitales de pediatria Dr.
Pedro de Elizalde y Prof. Dr. Juan P. Garrahan.
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INTRODUCCION

El pilomatrixoma es una neoplasia benigna
que se origina en las células de la matriz de los
foliculos pilosos. Se desconoce con exactitud su
origen y, si bien se ha asociado a traumatismos
y picaduras de insectos, en los tdltimos afios, se
ha encontrado una mutacién activadora de la
[-catenina en el 75 % de los pilomatrixomas,
que podria ser la causante de esta entidad.
Es frecuente en los nifios, en las primeras dos
décadas de la vida.!

El pilomatrixoma se presenta, cldsicamente,
como un nédulo o tumor solitario, de consistencia
dura, de bordes facetados, con piel suprayacente
normocoloreada o eritematoazulada. Suele
localizarse en la cara y el cuello, aunque también
se encuentra en los miembros. Crece con lentitud
y se estabiliza luego de meses o afios. Por lo
general, permanece asintomético, pero puede
presentar inflamacién y dolor.>?

Existen otras formas clinicas de presentacién
menos frecuentes. En la variante anetodérmica o
seudoampollar, el pilomatrixoma se encuentra
cubierto por piel atréfica, eritematosa y con
telangiectasias.* En raras ocasiones, crece
rdpidamente, produce una tlcera y extruye
material cdlcico, lo que se denomina
pilomatrixoma perforante.® Otra variedad
infrecuente es el pilomatrixoma gigante, definido
como aquel que mide mds de 5 cm.®

En ocasiones, el paciente puede presentar
miultiples pilomatrixomas. Existen casos
familiares de pilomatrixomas miultiples
y multiples asociados a sindromes, como el
sindrome de Turner, el sindrome de desajuste de
reparacion constitucional (Constitutional Mismatch
Repair Deficiency; CMMR-D, por sus siglas en
inglés), el sindrome de Gardner, la distrofia
miotdnica y el sindrome de Kabuki.”®

El estudio ecografico de la lesién permite
acercar el diagnéstico en los casos en los que
las manifestaciones clinicas generan dudas.
Puede evidenciarse una imagen bien delimitada,
con halo hipoecogénico periférico, con
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microcalcificaciones aisladas o parcialmente
calcificado, o bien una imagen nodular calcificada
en su totalidad con intensa sombra actstica
posterior.’

La histopatologia confirma el diagndstico,
en la cual se observan tres tipos de células. Las
células baséfilas o basaloides periféricas, que
son células inmaduras de la matriz del foliculo
piloso con nicleo grande central y numerosas
mitosis; las transicionales con citoplasma acidéfilo
y las células sombra o fantasma sin ntcleo.
Otros hallazgos que pueden encontrarse son la
presencia de una reaccién granulomatosa con
células gigantes multinucleadas, depédsitos de
calcio y/u osificacion.?

El tnico tratamiento posible es la extirpacion
quirdrgica. En los pilomatrixomas muy pequefios,
asintomadticos, que no causen alteracién estética o
en nifios de corta edad, la cirugfa puede diferirse.?

Existen diferentes técnicas quirtdrgicas, y
se puede realizar la exéresis por losange o por
avulsion. Esta tltima consiste en realizar una
incisién en el centro del pilomatrixoma y tomarlo
entre el dedo indice y el pulgar para provocar
su extrusion. Se realiza el socavado con pinza
metzenbaum y se sigue ejerciendo presion. Esta
técnica disminuye el tiempo de la cirugia en
comparacién con la técnica por losange y tiene
menor tasa de recidiva y mejores resultados
estéticos.!” Las complicaciones posteriores a la
cirugia pueden ser la sobreinfeccién de la herida,
la aparicién de un hematoma, la dehiscencia de la
sutura, la cicatriz hipertréfica o queloidea.

El objetivo de este estudio es presentar
los datos epidemiolégicos, clinicos, estudios
complementarios y tratamiento de los
pilomatrixomas resecados en dos centros
hospitalarios pediatricos.

TasLA 1. Datos epidemiolégicos y clinicos

Variable Numero total
Sexo Femenino: 74
Masculino: 63
Edad De 9 meses a 18 afios (media de 9,5 afios)
Clinica 133 clésicos
11 anetodérmicos
3 perforantes
2 gigantes
Localizacién E1 39,6 %, en los miembros superiores

E137 %, en la cabeza y el cuello
E120 %, en el tronco
El 3,4 %, en los miembros inferiores

DISENO
Estudio observacional, retrospectivo y
descriptivo.

MATERIAL Y METODOS

Se realizo la revision de las historias clinicas de
los pacientes con diagndstico de pilomatrixoma
atendidos en los Servicios de Dermatologia de
los hospitales de pediatria Dr. Pedro de Elizalde y
Prof. Dr. Juan P. Garrahan entre marzo de 2011 y
marzo de 2016. Se incluyeron todos los pacientes
con edad entre 0 meses y 18 afios, operados en
alguno de los centros pedidtricos mencionados,
con confirmacién diagndstica histopatoldgica de
pilomatrixoma. Se excluyeron aquellos pacientes
con pilomatrixomas que no continuaron en
seguimiento.

Se analizaron las siguientes variables: edad
de aparicién, sexo, presentacién clinica del
pilomatrixoma (cldsica, papular, nodular,
tumoral, anetodérmico, perforante), localizacién,
tamafio, ntiimero de lesiones en cada paciente,
ndmero de recurrencia de lesiones, presencia
de antecedentes familiares de pilomatrixoma,
asf como sindromes asociados. Se evaluaron
los exdmenes complementarios solicitados, los
hallazgos histolégicos y el tratamiento instaurado.
El estudio fue aprobado por los Comités de Etica
de ambos hospitales.

RESULTADOS

Se registré un total de 149 pilomatrixomas
resecados a 137 pacientes (Tabla 1). De ellos,
74 eran de sexo femenino (el 54 %). El rango de
edad fue de 9 meses a 18 afios, con una media de
9,5 afios.

La mayorfa de los pacientes tuvieron un solo
pilomatrixoma, pero 9 (el 6,57 %) presentaron
mads de uno. En ninguno de ellos, se hallaron
antecedentes familiares de pilomatrixoma ni
enfermedades asociadas.

Desde el punto de vista clinico, la mayoria de
ellos (el 89 %) se present6é como la forma cldsica
en sus variantes nodular, papular y tumoral. Del
resto, 11 fueron anetodérmicos; 3, perforantes;
2, gigantes (Figuras 1,2 y 3).

La mayoria se localizé en los miembros
superiores (el 39,6 %) y en el cuello y la cara
(el 37 %), luego en el tronco (el 20 %) y solo el
3,4 % en los miembros inferiores.

En 133 tumores, se solicité ecografia, y, en
124 de ellos (el 93 %), se observaron imdgenes
con microcalcificaciones o imdgenes totalmente
calcificadas con sombra actistica posterior,
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compatibles con pilomatrixoma. Todos los
pilomatrixomas resecados fueron evaluados
por los Servicios de Anatomia Patolégica, con
hallazgos caracteristicos.

Se realizé la exéresis por avulsién en la
mayoria de los casos y la exéresis por losange
en los anetodérmicos y perforantes (el 9 %). En
ningdn caso, se presentaron complicaciones
posquirtdrgicas. Se pudieron constatar
recurrencias en un solo paciente (el 0,6 %).

DISCUSION

Este es el primer estudio retrospectivo
descriptivo de casuistica de pilomatrixomas
realizado en dos hospitales pedidtricos en
Latinoamérica. Cabe destacar que nuestra
casuistica es la mds numerosa publicada hasta el
momento.'!5

Si bien el pilomatrixoma tiene un pico de
incidencia en las dos primeras décadas de la
vida y otro pico a los 50-60 afios, en nuestro
estudio, la edad mds temprana de aparicién
fue de 9 meses y la media fue de 9,5 afios. En
cuanto a la localizacién mds frecuente reportada
en la bibliografia, es en la cabeza y el cuello;>*"
en nuestro estudio, fue mds frecuente en los
miembros superiores. La predominancia en el
sexo femenino coincidié con la reportada en la
bibliografia.?

En nuestro estudio, la forma clédsica de
pilomatrixoma fue la méds frecuente, lo que
coincidié con lo reportado.? La segunda
variedad mds frecuente en nuestro estudio fue

FiGura 1. Pilomatrixoma de variante cldsica

la anetodérmica. No se encontraron antecedentes
de traumatismos en esta variedad. Los tres casos
de pilomatrixomas perforantes ya se presentaron
asi en el momento de consulta y tampoco tenfan
antecedentes de traumatismo previo. En nuestro
estudio, solo 2 pacientes presentaron la variedad
clinica de pilomatrixoma gigante. Ninguno tuvo
infeccién agregada.

Si bien la tasa de recidiva reportada es del
0-6 %, en nuestro estudio, solo recidivé un
pilomatrixoma hasta el seguimiento actual.

En una dltima revisién de la literatura sobre
pilomatrixomas en nifios y la asociacién con
otras anomalias, el 9 % de los pacientes tenfan
pilomatrixomas mdultiples, y, de estos, el 17 %
tenfa anomalias asociadas.® La asociaciéon mads

FIGURA 2. Pilomatrixoma anetodérmico o seudoampollar

FIGURA 3. Pilomatrixoma perforante
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frecuente fue el sindrome de Turner, seguida por
el CMMR-D, luego por el sindrome de Gardner
y la distrofia muscular de Steinert. También se
han reportado pilomatrixomas solitarios en el
sindrome de Kabuki.

Ademids, existen pacientes con pilomatrixomas
miultiples familiares no asociados a otras
enfermedades. Los autores enfatizan que, si
bien estas asociaciones son infrecuentes y que
la mayoria fueron diagnosticadas antes de la
aparicién de los pilomatrixomas, se recomienda
buscarlas en todo paciente con pilomatrixoma
solitario o multiple y realizar un seguimiento en
el tiempo.

En nuestro estudio, el 6,7 % de los pacientes
tuvo mds de un pilomatrixoma en su evolucién
y ninguno present antecedentes familiares ni
enfermedades asociadas durante el seguimiento
hasta la fecha. No existe un tiempo consensuado
y sugerido de seguimiento de los pacientes, pero
si es importante realizar una anamnesis completa
sobre los antecedentes personales y familiares,
y llevar a cabo un examen fisico completo en
busqueda de signos presentes en los sindromes
asociados a pilomatrixomas ya mencionados.?

Cabe destacar que, durante la exéresis del
tumor en ambas técnicas quirtrgicas, se evidencia
una hemorragia en napa y que, al extraer todo
el material cdlcico, cede. Este signo, que se ha
visto en todas las exéresis realizadas en este
trabajo, se ha denominado signo de la ausencia
de sangrado.'® Se cree que podria deberse a que
el pilomatrixoma es un tumor de localizacién
superficial, que no invade el tejido celular
subcutdneo.

Se considera importante conocer las
distintas formas de presentacién y evolucién
de los pilomatrixomas en nifios, ya que es
una tumoracion de frecuente aparicién en la
infancia, asi como también tener en cuenta las
posibles asociaciones. Dependiendo de la forma
de presentacion, el tamafio y la velocidad de
crecimiento, se decidird el momento de realizar el
tratamiento, que siempre es quirtrgico. B
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