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Resumen

El pilomatricoma es el segundo tumor benigno superficial mas
frecuentemente extirpado en la infancia’. Su aspecto clinico
caracteristico es casi diagndstico. La presencia de multiples
pilomatricomas nos debe hacer descartar ciertas patologias
asociadas a este tumor. Presentamos dos casos de pilomatri-
comatosis multiple.
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Abstract

Title: Multiple pilomatricomas. Diagnostic and therapeutic im-
plications

Pilomatricoma is the second most commonly excised super-
ficial mass in childhood". Its typical clinical appeareance is of
diagnostic value. Multiple pilomatricomas prompt clinical eva-
luation for related syndromes. We present two cases of multi-
ple pilomatricomas.
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Casos clinicos

Caso 1

Varén de 14 afios de edad, que presenta dos tumoraciones cu-
taneas, de al menos un afio de evolucién, localizadas, respec-
tivamente, en la cara posterior de la concha del pabellén auri-
cular izquierdo y en el drea escapular izquierda (figuras 1y 2).
Las tumoraciones son de aspecto azulado y consistencia pé-

Figura 1. Tumoracion azulada de consistencia pétrea en la cara
posterior del pabelldn auricular izquierdo (caso 1)

trea, aunque maviles, y no se adhieren a los planos profundos.
El paciente no tiene antecedentes familiares de interés y pre-
senta un desarrollo psicofisico normal. Se solicita una analitica
completa, en la que se constatan unas cifras de calcio, hormo-
nas tiroideas y enzima conversora de la angiotensina (ECA)
normales. La radiografia de térax no muestra hallazgos signifi-
cativos, y el paciente no presenta sangre oculta en heces en
tres muestras consecutivas.

Figura 2. Tumoracion azulada de consistencia pétrea en el drea
dorsal alta. Nétese el halo eritematoso perilesional (caso 1)
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Figura 3. Cufia cutdnea adherida a una tumoracién bien
delimitada, de color azulado y consistencia pétrea

Se procede a la extirpacion de la tumoracién mediante esci-
sion en huso de la superficie cutanea, que se extrae en bloque
con la tumoracién de consistencia pétrea (figura 3). Se aproxi-
ma el defecto mediante sutura de seda de 4/0.

El informe anatomopatoldgico describe una tumoracion
anexial compatible con pilomatricoma.

Tras la retirada de los puntos, se decide no extirpar la lesién
del pabellén auricular izquierdo, y realizarla sélo en caso de ser
sintomética o si aumenta la lesion.

Caso 2

Acude a nuestra consulta de dermatologia infantil una preado-
lescente de 12 afios de edad, con una lesion en la region esca-
pular izquierda (figura 4). La paciente recuerda haber presenta-
do previamente una lesién similar localizada en el drea dorsal,
que tras un crecimiento rapido, expulsé al exterior material
pétreo blanquecino, dejando una superficie cruenta que tardé
en curar un mes. En la exploracion se observa un area aneto-
dérmica, bajo la cual se aprecia una tumoracion de consisten-
cia dura abollonada aunque mévil. Dada la evolucién de las
lesiones previas, se decide la extirpacion de la actual. Se extir-
pa el area anetodérmica en bloque con la tumoracion, que
anatomopatolégicamente coincide con un pilomatricoma. Tras
preguntar a la paciente sobre los antecedentes familiares vy
constatar un desarrollo psicofisico y neuroldgico sin alteracio-
nes, se decide realizar un estudio para descartar los sindromes
y las enfermedades asociadas, que resultd negativo.

Discusion

El pilomatricoma, o tumor calcificante de Malharbe, es un tu-
mor de probable origen anexial caracterizado clinicamente por
su dureza pétrea y superficie abollonada, que se hace mas pa-

Figura 4. Tumoracion subcutdnea bajo el drea anetodérmica
en la regién dorsal (caso 2)

Diagnéstico diferencial del pilomatricoma

o (Quiste dermoide

e Adenoma paratifoideo

e Adenopatia

* Hematoma calcificante osificante
 [ipoma/quistes epidérmicos
e (alcicosis cutis

e Tumor de células gigantes

e Condroma

© Reaccion a cuerpo extrafo
e Calcificacién metastasica

e Osteocondroma

e Tricoepitelioma

e Quiste tricolémico

e Epitelioma basocelular

e Espiradenoma ecrino

tente al pellizcarlo y palparlo simultdneamente («signo de la
tienda de campaifia») y por su coloracién azulada-rojiza. Aun-
que estos hallazgos son bastante caracteristicos de esta tumo-
racion?, el diagnéstico diferencial se debe establecer con tu-
moraciones de consistencia dura o calcificantes (tabla 1).

La calcificacion aparece en el 70-85% de los casos y se pue-
de poner de manifiesto mediante radiologia convencional o
ecografia de partes blandas.

El tratamiento de este tipo de tumoraciones, ya que la re-
mision espontanea es rara, es su extirpacion junto con la
capsula que suele rodear al pilomatricoma, en el caso de que
las lesiones sean clinicamente molestas o estéticamente evi-
dentes.

Entre el 0y el 3% de los casos presentan recidiva, probable-
mente en relacion con las extirpaciones incompletas?. La extir-
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Sindromes asociados a pilomatricomas miiltiples

e Distrofia mioténica de Steinert
e Sarcoidosis

o Sindrome de Turner

o Sindrome de Gardner
 Disostosis de craneo

o Sindrome de Rubenstein-Taybi

pacién completa aporta el diagnéstico y el tratamiento defini-
tivos de esta tumoracion.

Existe una variante clinica perforante?, como en el caso 2, en
que la paciente refiere la extrusion de materia similar a la tiza
y la herida en esa localizacion. En el caso 1 el pilomatricoma
se asocié a una estria, probablemente en relacion con el desa-
rrollo puberal. En estos casos es aconsejable la extirpacion de
la lesién con la piel suprayacente para evitar la fractura cuta-
nea incontrolada y el proceso inflamatorio asociado.

Hay una variante maligna de pilomatricoma que puede llegar
a ser metastasica. Este tipo de pilomatricomas suelen tener un
tamafio mayor de 4 cm, son de rapido crecimiento y su histolo-
gfa es similar a la del carcinoma basocelular.

Los pilomatricomas multiples, aunque poco frecuentes, re-
presentan el 2,5-3,5% de todos los casos de pilomatricomas®.

La aparicion sincrénica o metacronica de varias lesiones
obliga a descartar una serie de sindromes asociados (tabla 2).

Una exploracion fisica adecuada, un interrogatorio enfocado a
descartar estos sindromes asociados y la realizacién de deter-
minadas pruebas, como el hemograma, la bioquimica general
con calcio iénico en sangre y orina, asf como el sedimento, la
radiografia de térax, la ECA y la sangre oculta en heces, permi-
tirfan descartar la mayoria de estos sindromes asociados.

De estos sindromes, el asociado mas frecuentemente es el
sindrome de Steinert®. A diferencia de los pilomatricomas no
asociados a dicho sindrome, suelen comenzar en una edad mas
tardia que los no relacionados con él 'y asocian cataratas, mio-
tonfa y alteraciones en la conduccion cardiaca.

En este grupo de pacientes se pueden realizar extirpacio-
nes sucesivas en el caso de que sean clinicamente sintomé-

ticas. I
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