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Fundamento: El pilomatrixoma de Malherbe como tumoracién a nivel de cuero cabelludo es una
localizacion atipica, ademés de ser infrecuente que mida mas de 20 cm. Presentacion de caso: Paciente
de 63 afos de edad con antecedentes de retraso mental moderado, que una vez visto en cuerpo de
guardia del Hospital General Universitario “Camilo Cienfuegos” Sancti Spiritus, durante uno de los
episodios de sangrado de la lesién, se decidié su ingreso para tratamiento quirirgico. El resultado de la
biopsia fue un pilomatrixoma de Malherbe epicraneal. Conclusiones: Luego del tratamiento quirargico el
paciente evolucioné satisfactoriamente.
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INTRODUCCION

El pilomatrixoma fue descrito por vez primera en el afio 1880 por Malherbe y Chenantains; se referian a un
tumor de caracteristicas benignas al que llamaron «epitelioma calcificado de células sebaceas». Hasta el
afio de 1989 se habian descrito mas de 1,500 casos. El pilomatrixoma o epitelioma calcificante de
Malherbe es un tumor de anexos benigno, que presenta diferenciacion hacia las células de la matriz del
foliculo piloso. Las lesiones calcificadas han sido descritas por Galeno desde el afio 200 d C. En el afio
1949, Lever y Griesemer sugirieron que este tumor se origina en las células de la matriz del pelo®.

En 1961, Forbis y Helwing propusieron el término de pilomatrixoma como el mas adecuado. Para el afio de
1965, Cantwell y Reed reportaron su asociacion con distrofia miotonica. Hashimoto y Lever, en el afio
1966, se dedicaron al estudio del tumor por métodos histoquimicos y de microscopia electrénica;
concluyeron que el tumor se deriva del pelo y de sus foliculos. En la década de los 80, Lopanski y Minh
reportaron un paciente con pilomatrixoma que mostraba un comportamiento agresivo; le asignaron el
nombre de pilomatrix-carcinoma (pilomatricoma)**.

El epitelioma calcificante de Malherbe generalmente es un tumor benigno, de origen ectodérmico a partir
de las células méas externas de la vaina de la raiz del foliculo piloso, que ocasionalmente puede
transformarse en maligno®.
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El tamafio varia desde 0,5 a 5 cm de diametro, sin embargo se han descrito casos en la literatura de
lesiones hasta de 15 cm de diametro, de formas variadas, del color de la piel, rosado o rojo violaceo; la
forma de esta tumoracion puede ser atipica, es descrita como tumoral, angioide, quistica, pseudoampollar
y ulcerada; se proponen formas clinicas de la variedad solitaria: ulcerotumoral, angioide vy
pseudoampollosa’.

La novedad del caso que se presenta radica en que es una enfermedad infrecuente en el medio
neuroquirdrgico, tanto por su localizacién como por su tamafio (23 cm de didmetro), y por su diagnostico
histopatoldgico.

PRESENTACION DE CASO

Paciente de 65 afios de edad con antecedentes de retraso mental (RM) moderado que acudi6 a cuerpo de
guardia del Hospital General Universitario “Camilo Cienfuegos” Sancti Spiritus, por episodios reiterados de
sangrado de lesién epicraneal la cual, segun refirieron los familiares, tenia mas de 10 afios de evolucion, a
pesar de la presencia de esta lesibn no se observaron cambios en su estado de conciencia ni se
determinaron otras anomalias durante el examen fisico, tanto general como neurolégico propiamente
dicho.

Caracteristicas fisicas de la lesién

Presencia de fetidez

A la palpacién de consistencia blanda
Presencia de tejido necroético
Didmetro de 23 cm

Se realizaron estudios imagenoldgicos, incluidos los Rx craneales y la tomografia axial computarizada
(TAC) de craneo simple, con el objetivo de descartar la posible extension intracraneal, no se demostro en
estos exdmenes la implicacién del tejido encefalico por parte de esta lesion tumoral.

Como dato significativo dentro de los estudios preoperatorios fue la presencia de anemia en el paciente
causada por las pérdidas frecuentes durante los episodios de sangrado por los que se decidid la
transfusién como medida para la preparacion del paciente para el acto quirdargico en el cual se realiz6 la
reseccion total de la lesion.

Fig. 1 y 2 Reseccion total de la lesion durante el acto quirdrgico. Hospital General Universitario Camilo
Cienfuegos. Sancti Spiritus.

Fig. 1
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Se le realizé un corrimiento de colgajo de piel epicraneal con injerto libre de piel del muslo como parte del
proceder, debido al defecto de piel que queddé como consecuencia de la reseccién de la lesion tumoral.

(Fig. 3)

Fig. 3 Colocacion de injerto libre de piel. Hospital General Universitario “Camilo Cienfuegos” Sancti
Spiritus

El paciente evolucion6 satisfactoriamente y se egresé a los 7 dias después de operado.
DISCUSION

Las lesiones calcificadas han sido descritas desde el afio 200 d. C, por Galeno, que referia “piedras” en
algunos tumores, asi como Ambroise Paré en 1585. La primera descripcion de pilomatrixoma fue realizada
por Malherbe y Chenantais en 1880, considerando que derivaba de glandulas seb4ceas. Fue hasta 1942
gue Turhan y Krainer reconocieron que las células del pilomatrixoma eran semejantes a las de la corteza
del pelo. En 1954 Castigliano y Rominger describieron las caracteristicas clinicas de 243 casos reportados
hasta la fecha.

Se ha llamado también epitelioma calcificado de Malherbe pilomatricoma, tricomatrixoma. Es un tumor
benigno, ocasionalmente maligno, localizado mas frecuentemente en la cara, cuello y extremidades
superiores, de forma esférica, del color de la piel, rosado o rojo violaceo, se presenta a cualquier edad,
pero es mas frecuente en la infancia y adolescencia. Actualmente y con base en estudios de
inmunohistoquimica y ultraestructurales se ha demostrado que deriva de la matriz del foliculo piloso e
histologicamente se caracteriza por células basofilicas y calcificadas en dermis profunda e hipodermiss.
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Con diferenciacion a partir de la matriz del foliculo piloso y localizado preferentemente en la cabeza y los
miembros superiores, se presenta como un nédulo subcutaneo, solitario, de consistencia firme. No se ha
encontrado un patrén de herencia, sin embargo, se han encontrado casos familiares, se ha asociado
también con distrofia mioténica y en estos pacientes las lesiones suelen ser mdltiples.

En la formacién de los pilomatrixomas jugarian un rol importante las betacateninas. Un estudio mostr6é que
al menos 75 % de las lesiones estudiadas tenian mutaciones en el gen CTNNB1, implicado directamente
con la beta-catenin/LEF 9,10. Otros estudios concluyen que la proteina morfogénica del hueso tipo 2
(BMP-2) interviene en el proceso de calcificacion de los pilomatrixomas, asi como también la
osteopontina®.

Histolégicamente se localiza en la dermis profunda y tejido celular subcutaneo, constituida por una capsula
de tejido conectivo que rodea islotes de células basofilicas y sombreadas o fantasmas, éstas son
eosinofilicas y carecen de ntcleo. En 70 % de los casos se observa calcificacion y en 20 % osificacion’.
Este tumor puede presentar variadas formas clinicas atipicas, entre las que podemos mencionar: cuerno
pilomatricoma, pilomatricoma con apariencia bulosa, pilomatricoma anetodérmico, pilomatricoma
linfangiectésico, pilomatricoma perforante y pilomatricoma exofitico. Debido a esta diversidad clinica el
problema que a menudo se afronta es la diferenciacion entre este tipo de tumor y otros tumores benignos
hallados con mas frecuencia, como son los quistes de inclusidn epidérmicos, los quistes dermoides, los
senos preauriculares, los dermatofibromas. Con respecto a este tema en estudios previos se observa que
la tasa de precision en el diagnostico preoperatorio del pilomatrixoma es inferior al 49 %, que varia desde
28,9 % a 43 %; aunque otros estudios sefialan que el diagndstico preoperatorio correcto es hecho solo en
el 21 % de los casos. Los errores diagnésticos mas comunes son: quiste epidermoide (38 %), inclusion
dermoide (7 %) tumores malignos (8 %), hemangioma (5 %) y lipoma (4 %)7’8.

La mayoria de las lesiones miden de 0.5 a 3 cm de diametro, pero, con menor frecuencia se reportan
lesiones que miden 15 cm de diametro®, predomina en nifios y adolescentes y se observa un segundo pico
de incidencia en mayores de 50 afos; su evolucidon es crénica y estacionaria de crecimiento lento, el
diagnostico clinico se puede sospechar con base a su localizacién y a la consistencia firme del tumor, que
cuando se presiona con los dedos se advierte su forma de “piedra facetada” y la piel que lo cubre se
levanta en forma de “tienda”; el estudio radiolégico o ultrasonografico demuestra calcificacion; el
diagnostico diferencial debe establecerse con quistes dérmicos o lipomas calcificados, granuloma a cuerpo
extrafio y osteoma cutaneo®™.

El curso clinico generalmente es benigno, aunque esta descrita su transformacién maligna. No presenta
regresion espontanea, por lo que el tratamiento de eleccion es la extirpacion quirdrgica, la recidiva es

infrecuente y las variantes malignas son raras***%.

Estas lesiones epicraneales son infrecuentes tanto en localizaciébn como en tamafio, son tributarias de
tratamiento quirargico (solucién final de esta enfermedad en la mayoria de los casos) en estadios menos
avanzados porque dicha lesion tiene bajo porcentaje de recidivas.

CONCLUSIONES

Luego del tratamiento quirdrgico el paciente tuvo una evolucion satisfactoria y se egreso a los 7 dias de la
operacion.
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Malherbe’s giant epicraneal pylomatrixoma. Presentation of a case.

Background: Malherbe’s pylomatrixoma as a tumor of the scalp has an atypical location, and rarely
measures more than 20 cm. Case presentation: A 63-year-old man with a history of moderate mental
retardation was admitted for surgical treatment once seen at the emergency ward of Camilo Cienfuegos
General University Hospital of Sancti Spiritus, during an episode of bleeding from the injury. The biopsy
result was a Malherbe’s epicranial pylomatrixoma. Conclusions: After surgical treatment the patient
recovered successfully.

MeSH: PILOMATRIXOMA, HEAD AND NECK NEOPLASMS/surgery
Keywords: Epicranial tumor, Malherbe’s epicranial pylomatrixoma, surgical treatment

38


http://www.nietoeditores.com.mx/download/Dermatologia/julio-Agosto2007/Derma154-57.pdf
http://www.medicrit.com/rev/v3n3/3385.pdf
http://sisbib.unmsm.edu.pe/bvrevistas/folia/vol18_n2/pdf/a06v18n2.pdf
http://redalyc.uaemex.mx/src/inicio/ArtPdfRed.jsp?iCve=195118014008
http://dermatology-s10.cdlib.org/147/letter/multiple_pilomatricomas/sherrod.html
http://dermatology-s10.cdlib.org/147/letter/multiple_pilomatricomas/sherrod.html
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC3129122/
http://www.ijdr.in/article.asp?issn=0970-9290;year=2008;volume=19;issue=3;spage=261;epage=263;aulast=Kaveri
http://www.ijdr.in/article.asp?issn=0970-9290;year=2008;volume=19;issue=3;spage=261;epage=263;aulast=Kaveri
http://www.nature.com/modpathol/journal/v23/n8/full/modpathol201099a.html

