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RESUMEN: Presentamos un estudio sobre 179 casos de Pilomairixoma recogidos en los archivos del Hospital General “Vall
d’Hebr6én” de Barcelona, entre los afios 1972 y 1988. Tumoraci6n de presentacién pedidtrica, cerca del 50% de los casos se han
observado en menores de 20 afios y con una afectacién porcentual por sexos parecida. Cerca del 75% de casos se presentan como
tumoracién Gnica de menos de 15 milfmetros de didmetro. La presentacién miltiple solo ocurre en el 2,8%. Algo més del 50% de
casos se localizan en caray cuello, destacando laregién preauricular. La siguen en frecuencia de aparicién las extremidades superiores
(27%), extremidades inferiores (11%) y s6lo un 6,7% en el resto del cuerpo. Aparicién de recidivas sélo en el 0,55% de casos.

ABSTRACT: We introduce a study about 179 cases of Pilomatrixioma, registred in the archives from General Hospital ‘“Vall
d’Hebrén” of Barcelona between 1972-1988. Tumour of pediatric presentation, about 502 of cases have been observed in young
people under 20 years, being both sexes almost equally affected percentually. About 75% of cases appear a a a single tumour smaller
than 15 mm of diameter. Multiple presentation is observed only in the 2.8 of cases. A bit more than the 50% of cases are located in
the head and the neck, usually in the preauricular region. Next follow upper extramities (27%), lower extramities (11%), and the rest

of the body (6,7%). Recidivation appear only in the 0,55% of cases.
PALABRAS CLAVE: Pilomatrixoma. Epitelioma calcificante de Malherbe.

KEY WORDS: Pilomatrixoma. Calcifying epithelioma of Malherbe.

INTRODUCCION

La primera descripcién de esta entidad fue efectuada
por MaLHERBE Yy CHENANTAIS en 1880 (54), que dieron el
nombre de Epitelioma calcificado de gldndulas sebdceas
a un tumor benigno que hasta entonces habfa sido publi-
cado con diferentes denominaciones. Dichos autores le
otorgaron una naturaleza tumoral y origen en las gldndu-
las sebédceas. Desde entonces, la designacién m4s comiin-
mente utilizada fue la de Epitelioma calcificado de Mal-
herbe, hasta que en 1961, Forsis y HELWING (23) propu-
sieron el nombre de Pilomatrixoma.

En 1933 CH'iv (13), después de publicar una recopila-
cién de 116 casos, afirma que se trata de un tumor en la
piel de sus anejos. También en 1933 BEck (2) remarca que
las células tumorales son parecidas a las células de la
matriz del pelo. Hecho que TurRHAN y KRAINER (75)
confirmaron en 1942 y HiGHMAN (41) en 1944,

Durante este primer perfodo la clasificacién clinica
del Pilomatrixoma es motivo de controversia. Unos auto-

res lo etiquetan como un proceso no bien definido entre

" quistes epidermoides y carcinomas basocelulares (11),

mientras que otros lo consideran como una forma evolu-
tiva modificada o calcificada de estas dos entidades (45,
78).

En 1949, LEver y GRIESMER (52) describen la posible
diferenciaci6n de las células primitivas o germinales de la
epidermis hacia células de la matriz del pelo. Este hecho
fue confirmado en 1961 por Forsis y HeLwinGg (23)
mediante estudios histoquimicos y de microscopfa elec-
trénica. Dichos autores propusieron el nombre de Piloma-
trixoma a esta entidad, cambiando as{ definitivamente el
término de carcinoma al de hamartoma. Una revisién y
andlisis de todos los casos publicados hasta 1956 fue
comenzada por GEISER (31) y continuada hasta 1961 por
Hauss (39). HasaiMorto (38) y Mc GavraN (55) en 1965,
confirman la participacién de estructuras pilosas en la
génesis de este tumor en base a estudios de ultraestructu-
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ra, que fueron corroborados por otros de caricter histo-
quimico (42). En 1973, MoEHLENBECK (56) realiza una
revisién de 1569 casos, efectuando un exhaustivo estudio
estadistico y bibliogréfico.

Actualmente, no hay duda acerca de que el pilomatri-
xoma deriva de las células basales primitivas de la epider-
mis (23), que luego acabar4n localizdndose en la dermis
o tejidos subcutdneos y que, diferenciadas hacia células
de la matriz del pelo, sufrirdn una reproduccién incontro-
lada de tipo tumoral (61).

Su histologfa es bien conocida, habiendo fracasado
algunos intentos de describir a partir de este proceso otra
entidad, el Tricomatrioma (43), segiin la predominancia o
né de células basdfilas. Adn asi, puede encontrarse en
algunos tratados como una sinonimia del pilomatrixoma
).

El Pilomatrixoma, generalmente se encuentra clasifi-
cado como un tumor benigno de los anejos cut4dneos, en el
subgrupo formado por los Tumores suborganoides con
diferenciacion pilosa (38).

.M

MATERIAL Y METODO

Realizamos una revisién de 222.319 especfmenes
histolégicos del archivo Anatomopatol6gico del Hospital
General “Vall d’Hebr6n” de Barcelona, encontrando 179
casos bien documentados de Pilomatrixoma, incluidos en
17.091 tumoraciones benignas de piel. Quedando com-
prendido el estudio entre los afios 1972 y 1988.

Efectuamos un estudio estadistico de nuestros 179
casos, obteniendo resultados en cuanto a incidencia, edad
de presentacién, afectacién segin el sexo, localizaci6n,
tamafio, aparicién tinica o miiltiple, diagnéstico diferen-
cial, estudio histopatolégico y recidivas.

RESULTADOS

Incidencia: Encontramos una relacién de pilomatri-
xomas por especimenes histopatolégicos en general de
1:1.242, lo que supones el 0,08% de la patologia quirtir-
gica de nuestro Hospital. Si tomamos como referencia
unicamente las tumoraciones benignas de piel, su presen-
tacién significael 1,04%, 1:95,4. Concluyendo asi, que su
frecuencia de presentacién no es despreciable.

Procedencia: Los pacientes fueron visitados por pri-
mera vez por diferentes médicos especialistas, debidoala
diversidad topogréfica de presentacién del tumor y dado
que muchos de ellos fueron remitidos de centros ambula-
torios comarcales o regionales a nuestro Hospital. Asi,
por orden de frecuencia, los casos vistos porel Serviciode
Cirugfa General fueron 132 (73,74%), 21 casos por €l
Servicio de Dermatologfa (11,73%), 9 casos por el Servi-
cio de Cirugfa Pléstica y Quemados (5,03%), 8 casos por
el Servicio de Cirugia Pediatrica (4,47%), 5 casos por el
Servicio de Cirugia Méxilo-Facial (2,79%), 2 casos por el
Servicio de Oftalmologfa (1,12%) y un caso tanto el
Servicio de Traumatologfa (0,56%) como el Servicio de
Alergia (0,56%).

Edad de presentacion: El Pilomatrixoma puede pre-
sentarse a cualquier edad. En nuestro estudio la edad
minima era de 6 meses y la mdxima de 79 afios, con una
edad media de 28 afios —27 en varones y 29 en hem-
bras—, aunque en el 46,4% de los casos la edad era
inferior a los 20 afios, por lo que se trata de una patologia
eminentemente pediétrica.

Incidencia en cuanto al sexo: En nuestro estudio no
encontramos diferencias de predominioen cuanto al sexo.
Asf, de nuestros casos, 88 eran hembras (49,16%) y 91
varones (50,84%). (Figura 1).

Raza: Dada la zona geogrifica, todos nuestros casos
se trataban de individuos de raza blanca.

Tamarfio: Segin nuestra casuistica, este tumor se
presenta como un nédulo pequeiio, entre 1 y 50 milime-
tros de didmetro, destacando que en 134 casos (74,86%)
se trataba de un tumor menor de 15 milimetros, siendo
excepcionales los superiores a 50 milimetros de didmetro.
De éstos s6lo hemos encontrado 1 caso en nuestro estudio

. (0,55%). (Figura 2).

Clinica: Se trata de una tumoracién de crecimiento
lento, aunque gran niimero de pacientes refieren un creci-
miento méis rapido, desde 2 meses a un afio antes de
solicitar consulta médica.

A la palpacién se aprecia una masa profunda dérmica
0 subcutdnea, bien circunscrita, habitualmente dura y a
veces pétrea, que es mévil en sus estadios iniciales. La
piel que lo recubre suele ser de aspecto normal, aunque a
largo plazo produce cambios de coloracién de la piel por
adelgazamiento de la epidermis, presentando en algunos
casos ulceracién de la misma. A menudo indoloro, en
otras ocasiones se manifiesta por dolor a la palpacién o
prurito de mayor o menor intensidad, por lo que en
muchas ocasiones el diagnéstico clfnico inicial es de
quiste sebaceo.

Debemos destacar que en § de nuestros casos (4,46%)
se encontré como antecedente focal uno de los siguientes:
3 casos con antecedentes de picadura de insecto (1,67%),
2 casos con antecedentes de intradermoreaccién (vacuna-
cién) (1,11%), 2 casos también con antecedentes de
traumatismos locales (1,11%), y un caso con el antece-
dente de alopecia areata (0,55%).

Aparicién tinica o miltiple: De nuestros 179 casos,
174 se trataban de tumores solitarios (97,2%) y 5 de
aparicién maltiple (2,8%). De estos ultimos, 4 pacientes
presentaban 2 pilomatrixomas y sélo un paciente presen-
taba 3 pilomatrixomas.
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Localizacion: El pilomatrixoma puede asentar en
cualquier parte de la superficie corporal, a excepcién de
las palmas de las manos y las plantas de los pies. La zona
afectada m4s frecuentemente es la cabeza, especialmente
la cara. De nuestra serie, 92 casos est4n localizados en la
regién de la cabeza y cuello (51,4%). De éstos, 56 casos
estdn localizados en la cara (31,2%9, 7 en el cuero
cabelludo (4%) y 29 en el cuello (16,2%). Las extremida-
des representan la segunda localizacién preferente con 75
casos (41,9%). De estos, 49 casos se localizaron en las
extremidades superiores (27,3%) y 26 en las extremida-
des inferiores (14,5%). S6lo 12 casos se localizaron en el
resto de la superficie corporal (6,7%), de los cuales
ninguno afectaba las palmas de las manos ni las plantas de
los pies (Figuras 3,4 y 5).

En la cara, la localizacién mds frecuente es la preau-
ricular (regién parotfdea) con 21 casos (11,7%), siguién-
dole en frecuencia la regién nasogeniana con 16 casos
(8,9%). (Figuras 6 y 7). En algunas ocasiones, cuando se
presenta en la regién preauricular (11,7% del total) se
habfa propuesto el diagnéstico inicial de tumor parotfdeo
primario. Por lo que en dicha localizacién deber4 hacerse
el diagnéstico diferencial con los tumores de la gldndula
parStida. El pilomatrixoma estarfa clasificado dentro del
grupo de Parasialomas de RaucH y GorLIN (3,4,28,35).

Tratamiento: El tratamiento consiste en la exéresis
quirdrgica simple de la tumoracién. En ocasiones, debido
al volumen de 1a masa y/o a la existencia de adherencias
a la epidermis, es preciso sacrificar la piel que recubre el
tumor, con la consiguiente necesidad de realizar pldsticas
locales o injertos libres de piel para su reconstruccioén.

Recidivas: Tras el tratamiento, s6lo hemos encontra-
do un caso derecidiva (0,55%), seguramente debidoa una
exéresis incompleta de la tumoracién.

Malignizacién: No hemos constatado ningin caso de -
malignizaci6én de un pilomatrixoma.

Histologta: Histol6gicamente se trata de una tumora-
cién nodular subepidérmica, generalmente circunscrita y
bien delimitada, consistente en una proliferacién de célu-
las baséfilas, monomorfas y monoestratificadas, algunas
con abundantes mitosis pero sin atipias celulares. Dicha
proliferacién basaloide conlleva una transformacién de
dichas células hacfa células sombra o fantasma. Se apre-
cia también la existencia de células epiteliales y dreas de
queratinizacién abrupta. Rodeando las células fantasmay
las dreas queratinizadas se observalaexistencia de células
gigantes multinucleadas que participan en una reaccién a
cuerpo extrafio. (Figuras 8,9 y 10).

DISCUSION

Dado el elevado niimero de casos de pilomatrixoma -

recogidos en nuestra serie (179), podemos realizar un
andlisis de resultados y una revisién y estudio comparati-
vo con otras series publicadas (31,39,56).

Incidencia: Conceptuado como relativamente infre-
cuente (9), los resultados de nuestro estudio en cuanto a
frecuencia de aparicién —relacién 1:95 tumoraciones
benignas de piel y 1:1.242 especimenes histopatol6gicos
generales— se debe evaluar como alta comparada con
otras series (13,24,31,39,40,41,45,52,56,57,73,74), cu-
yos resultados estdn comprendidos entre 1:10.500 para
Fuste (24) y 1:316 para Hauss (39), sin olvidar la serie de
MOEHLENBECK con una relacién de 1:824 especimenes en
Dermatohistopatologfa. Esta disparidad de resultados
pone en evidencia la relativa infrecuencia de este tumor,
as{ como la variedad en la procedencia de los datos
obtenidos por las series publicadas.

Distribucién por edades y sexo: Todos los autores
estdn de acuerdoen que el pilomatrixoma puede observar-
se a cualquier edad, pero que se trata de una patologfa
eminentemente pedidtrica (5), aprecidndose la mayor
incidencia durante las 2 primeras décadas de la vida.
Referente a esto, nuestros resultados —incidencia de
46,4% durante las dos primeras décadas de la vida— son
totalmente similares al resto de series publicadas
(31,39,56) (Tabla 1).

En cuanto a la distribucién por sexos, en nuestro
estudio hemos encontrado una relacién sexo masculino:
sexo femenino de 1:1, es decir, sin diferencias de predo-
minio en cuanto al sexo. Sin embargo, la mayorfa de
autores (31,39, 56) refiere un ligero predominio del sexo

femenino sobre el masculino con una relacién 3:2, ya
propuesta por MoEHLENBECK (56) (Tabla 2). S6lo en la
casufstica de Forais (23) encontramos un claro predomi-
nio en el sexo masculino, que alcanza el 70%, explic4n-
dose probablemente este resultado en que dicho estudio
fue realizado en un Hospital de las Fuerzas Armadas.

Etiologla: No estid aclarada, siendo considerado
como un Disembrioma (16). En nuestro estudio, como en
el de Forsis (23), hemos encontrado la existencia de
antecedentes trauméticos previos, antecedentes de pica-
duras de insectos, cutirreacciones o intervenciones qui-
rirgicas, como cita DEGas (16), aunque el bajo porcentaje
de dichos antecedentes en nuestra serie (4,46%) lo revela
como poco significativo.

Desde el punto de vista experimental, se ha producido

_ una lesién similar al pilomatrixoma después de la inocu-

lacién del virus Polyoma (38)

No hemos observado ningiin caso de presentac16n
familiar. De hecho, las formas familiares son muy raras
habiéndose recogido s6lo 5 casos sobre 1.569 hasta el afio
1973(19,32,37,44,56). También se ha descrito 1a peculiar
asociaci6n del pilomatrixoma con la Distrofia mioténica
(10,12,37). Pero, a parte de esta coincidencia, el piloma-
trixoma no parece tener relacién alguna con influencias
laborales o geogrdficas (17) ni raciales (56), aunque
cldsicamente se encuentra descrito como infrecuenteen la
raza negra (1,23,56).

Dada nuestra 4rea geogréfica, en nuestro estudio no
hemos encontrado ningtin caso de pilomatrixoma en las
razas negra ni oriental, En otras series (23,56) se han una
incidencia entre el 0,6% y el 2% para cada una de estas
razas.
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TABLA N21
i

)

TABLA N2 2

TABLA N4



TRABAJOS ORIGINALES 195

ORETE TRAE

Fig. 1
Gréfica de distribucién de los casos
segun sexo y edades de los pacientes.

Flg. 2
Gréfica de los casos en relacion al tamafio
?eel pilomatrixoma y al sexo de los pacien-
S.
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.3
Esquema de la locallzacién del tumor en la
supetrficie corporal.
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.5
Paciente con un pllomatrlxor':g en la regién palpebral Inferlor,
eeu;a del canto externo. Nétese la afectacién de laplel, que estd
ulcerada.

Fig. 4
Esquema de la distribucién tg los casos de localizacién en
tronco y extremediades.

Fig. 6
" Esquema de la distribuclén de los casos localizados en cabeza y cuello.

A pesar de haberse relacionado con el sindrome de similar a la de otros procesos crénicos, como es el caso de
GARDNER (53), el pilomatrixoma no se suele observar los quistes sebdceos o de los epidermoides (79). Curiosa-
conjuntamente con ninguna otraenfermedad ni alteracién mente, se ha relacionado con el Quiste Calcificado Odon-
del metabolismo fosfo-cédlcico. La calcificacién, observa- togénico (36), en el sentido de considerar éste como una
ble en un 80% de los casos (23), tendria una incidencia presentacién intraoral del pilomatrixoma.
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.7 .8
Paciente con un pllzllgmnxom de la region Aspecto macroscépico, mas:llgodular de consistenciadura(la
parotidea. pieza ha sido secclonada por la mitad

Fig. 9 . Fig. 10
Corte histolégico fe piel, donde puede A mayor aproximacién vemos una proliferacién muy acentuada de células basaloi-
apreciarse una tumoracién nodular des, monoformas y monoestratitficadas. No existen fendmenos de atipia. La
subpepidérmica, circunscrita y blen proliferacion basaloide conlleva entre otras cosas una queratinizacion abrupta,
delimitada (Pilomatrixoma). apareciendo las células sombra o fantasma. Rodeando a las dreas queratinizadas

puede observarse la existencia de células epiteloideas y células gigantes multinu-
cleadas a cuerpo extrsfio.
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Clfnica: El pilomatrixoma se presenta como un nédu-
lo pequefio. En el 75% de los casos menor de 15 milime-
tros de didmetro, siendo excepcionales los casos que
superan los 50 milfmetros. Aunque su crecimiento es
lentoy casi inapreciable, gran nimero de pacientes refiere
un crecimiento m4s rdpido desde 2 meses a 1 afio antes de
solicitar tratamiento. A la palpacién se nota una masa
profunda —dérmica o subcutdnea— bien circunscrita,
habitualmente dura y a veces pétrea, y generalmente
mo6vil en sus estadios iniciales. La piel que lo recubre
suele ser de aspecto normal, aunque a largo plazo pueden
aparecer cambios de coloracién por adelgazamiento de la
epidermis, incluso presentando algunos casos ulceracién
de la misma.

Aunque en lamayorfa de los casos es asintomaético, en
ocasiones pueden manifestarse por dolor a la palpacién
—yareferido en otras publicaciones (23)— y/o prurito de
mayor o menor intensidad. Hay pocas descripciones de
pilomatrixomas con clfnica m4s florida o aguda, obser-
véandose entonces la coexistencia de reacciones asociadas
de tipo granulomatoso (8,79%).

Generalmente solitarios, la aparicién miltiple —2 o
més pilomatrixomas en un mismo individuo— es muy
poco frecuente. En nuestro estudio s6lo 5 de 179 casos, es
decir 2,8% de los pacientes presentaban 2 o mds piloma-
trixomas. Incidencia que es similar al resto de series
publicadas (10,23,31,39,50,56,68,71), debiendo desta-
car, por el volumen de casos revisados (1.288), MOEHLEN-
BECK (56) esta incidencia es del 3,5% (Tabla 3).

Localizacién: Coincidimos con otras publicaciones
(17) en que el pilomatrixoma puede afectar cualquier
parte de la superficie corporal a excepcién de las palmas
de las manos y plantas de los pies. También, al igual que
en otras series (56), coincidimos en que la regién m4s
frecuentemente afectada es la cabeza, especialmente la
cara. Si consideramos los casos cefdlicos conjuntamente
con los cervicales veremos que importan mds de la mitad
de todos los casos de pilomatrixoma (56), incluso hasta el
70% de la totalidad en alguna serie (23). De ahi la
importancia e interés que tiene el pilomatrixoma para la
Cirugfa de Cabeza y Cuello. A las regiones citadas ante-
riormente la siguen en frecuencia las extremidades supe-
ripres y ya con menor grado de afectacién, las extremida-
des inferiores y el tronco (56) (Tabla 4).

La regi6n facial més frecuentemente afectada es la
preauricular, seguida de la regién nasogeniada.

Diagnéstico: Generalmente se llega al diagnéstico
mediante la clfnica, pero merece especial atencién el
pilomatrixoma de la regién preauricular, para el cual se
habfa propuesto el diagnéstico inicial de tumor parotideo
primario (47). En ocasiones, debido a las alteraciones de
color de la piel, se habfa llegado a sospechar una natura-
leza vascular del proceso tumoral (7). A pesar de que el
pilomatrixoma debe tener las caracterfsticas clinicas pro-
pias de los tumores benignos de esta regién preauricular
—a excepcién de su consistencia en los casos volumino-
sos por existir adherencias a los planos superficiales—, la
diferenciacién entre tumores de par6tida benignos y
malignos, baséndose tinicamente en criterios clfnicos,
debe considerarse como muy arriesgada (4,7,27).

Diagndstico Diferencial: Se deberd hacer con los
siguientes grupos de patologia:

o

1. — Masas tumorales de dermis y tejido celular
subcutdneo: Habitualmente y observando los diagnésti-
cos remitidos a los archivos de Anatom{a Patolégica por
parte del cirujano, la confusién m4s usual es con los
quistes sebdceos, quistes epidermoides y epiteliomas
vasocelulares, ya descrita por algunos autores (23), y con
los neurofibromas (1).

2.— Lesiones que presentan calcificacién: Sin duda,
el diagnéstico diferencial se deberd hacer con el quiste
epidermoide calcificado y otras entidades capaces de
ocasionar una calcinosis cutdnea de tipo localizado
(47,52), de las cuales destacamos las reacciones por
cuerpo extrafio, los hematomas calcificados, etc.

3.—Segtin la localizacién del pilomatrixoma: Con-
cretamente en la regién preauricular, deberd realizarse el
diagnéstico diferencial con la patologfa tumoral primaria
y secundaria de la gldndula parétida, y con la patologia
extraglandular que simula un tumor parotfdeo —parasia-
lomas— (3,4,35). Y especialmente, deber4 realizarse el
diagnéstico diferencial con el Adenoma Pleomorfo o
tumor Mixtoy con la patologfa glanglionar, habitualmen-
te linfomatosa, de esta zona (4,26,29,30).

Pruebas diagndsticas complementarias: Solicitada
rutinariamente, la Radiografia simple de partes blandas
permite observas tenues imdgenes de calcificacién difu-
sa, pero no siempre evidenciables. Este hecho es imputa-
ble a la falta de sensibilidad de esta técnica delante de
pilomatrixomas con débil grado de e calcificacién. Calci-
ficacién que, no obstante, se hard evidente y posible de
demostrar clfnica o histolégicamente en la pieza operato-
ria. Por este motivo se idearon, por ejemplo, las técnicas
modificadas de mamograffa (79), m4s sensibles pero que
presentaban el grave inconveniente de producir una alta
irradiacién. Hecho injustificable en el diagnéstico de un
proceso benigno.

Estas dificultades se ven superadas con la Tomograffa
Computorizada (T.C.) especialmente cuando el tumor
ocupa una zona de compromiso como es la regi6én preau-
ricular, donde el diagnéstico diferencial puede llegar a ser
sumamente diffcil. Asf, la T.C. permite. ver una masa
superficial, bien definida, posiblemente calcificada, que
en ocasiones ocupa el l6bulo superficial de la gléndula
parétida, y que por lo tanto se deber4 diferenciar de la
patologia glandular, en especial del adenoma pleomorfo
de pardtida (4).

La Sialografia por si sola, cuando el tumor es suficien-
temente voluminoso, puede determinar la presencia de un
proceso expansivo cuyas caracterfsticas también recuer-
dan al adeoma pleomorfo, pues ademds éste puede pre-
sentarse también con un cierto componente de calcifica-
cién (4,47). La mejor informacién se obtiene con la
préctica simultdnea de la T.C. y la Sialografia (4), la
demostrarse que el proceso expansivo es extrinseco a la
gldndula. Para este tipo de patologfa superficial los resul-
tados que pueden obtenerse con la Ecograffa son similares
(4,34).

En ocasiones puede estar justificada la prictica de una
arteriograffa selectiva de carétida externa, para poder
destacar la posibilidad de un tumor vascular de este
territorio (7).

Macroscopta: El pilomatrixoma se presenta como
una masa nodular subepidérmica, circunscrita y bien
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delimitada, habiéndose descrito casos con encapsulacién
verdadera (16). La mayorfa son intradérmicos o bien se
extienden hasta el tejido celular subcuténeo. Sélo un 7%
se localizan exclusivamente en el tejido célular subcuté-
neo (56). Al corte son blanco-grisosos o bien marrones
con un veteado amarillento. Muy raramente presentan
una estructura de tipo qufstico (23). La consistencia
generalmente es dura, calidad relacionada con el grado de
calcificaci6n del tumor. Segtin diferentes publicaciones,
entre un 69% (56) y un 84% (23) de pilomatrixomas est4n
bien calcificados.

Histologia: La histologfa del pilomatrixoma se carac-
teriza por una proliferacién de células baséfilas, mono-
morfas y monoestratificadas, algunas con mitosis pero sin
atipias celulares. Dicha proliferacién conlleva una trans-
formacién de estas células baséfilas apareciendo las célu-
las sombra—shadow— o fantasma —ghost—caracterfs-
ticas. También se aprecia la presencia de calcificaci6n y
de células epiteloideas con 4reas de queratinizacién
abrupta. Rodeando a las c€lulas fantasma y a las 4reas
queratinizadas puede observarse la existencia de células
gigantes multinucleadas que participan en unareaccién a
cuerpo extrafio.(1)

Segtin MoEHLENBECK (56), encontraremos células
vivas en el 77% de los tumores. El 23% de pilomatrixo-
mas estdn compuestos por células completamente quera-
tinizadas. En 17% de casos se identificé melanina en las
células tumorales, en 25% hemosiderina en el estfoma y
se aprecié reaccién a cuerpo extrafio en 83% de casos.

Las células baséfilas, que han de ser consideradas
como las primitivas en la génesis de este proceso, son
pequefias, con niicleo fuertemente tefiible y presentan
muchas veces figuras mitdsicas pero sin atipias. Su cito-
plasma es escaso y pélido. Por un proceso madurativo
normal estas células se acabaran convirtiendo en células
fantasma. Esta transicién suele efectuarse de forma gra-
dual, es decir, se aprecia esta transformacién en varias
hileras de células que se denominan células de transicién,
pero también puede ser brusca. Se observa un incremento
volumétrico del citoplasma, que se convierte en granulo-
soy con apetencia por los colorantes 4cidos, sobre todo en
su zona periférica. Mientras que el micleo se va tornando
pictoérico y pierde su basofilia, hasta el punto que sélo
puede ser observado como una sombra, quedando justifi-
cada asf la denominacién de la célula.

La transformacién de las células baséfilas hacia célu-
las fantasma se efectiia en un sentido centrfpeto al tumor,
comprobdndose asf como las células baséfilas se dispo-
nen en forma de anillos, medias lunas o casquetes alrede-
dor de las células fantasma. Esto explica que en tumores
antiguos en cuanto a patocrinia, haya una preponderancia
casi total de células fantasma en relacién con las células
basoéfilas, que pueden llegar a ser inexistentes. Las células
basdéfilas, por otro lado, pueden seguir una conversién
hacia la hialinizacién de su citoplasma o hacia la diferen-
ciacién a células epiteloideas, observidndose entonces
estas células ordenadas en su disposicién tipica, con
formacién de queratina y puentes intercelulares.(17) La
ausencia de estas células escamosas y de los focos de
queratina fue el motivo de segregacién del tricomatrioma
como entidad histolégica diferente al pilomatrixoma.(43)

Malignizaciones: Hasta el afio 1984 sélo se habfan
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recogido 6 casos de pilomatrixoma malignizado.(76)
Incidencia claramente baja. En nuestra serie tampoco se
dio ningiin caso de malignizaci6n.

Clinicamente se ha hecho un cierto énfasis sobre el
gran volumen que presentaban estos tumores —2 de los 6
casos tenian un didmetro superior a los 7 centimetros
(67,69)—, aunque este dato clinico no parece ser signifi-
cativo. No hay predominio sexual —3 varones, 3 muje-
res—, pero un promedio de edad de 45 afios, claramente
superior a las formas habituales de curso benigno. Es
pregiso recalcar que la mitad de los casos observados
tenfan una localizacién preauricular.(53)

La microscopfa suele orientar hacia este comporta-
miento més agresivo: Predominio casi absoluto de células
baséfilas, muy activas, que presentan numerosas mitosis,
pero sobre todo comprobacién de infiltracién de las
estructuras vecinas, en especial del tejido celular subcu-
tineo.

A pesar de haberse apreciado infiltracién de estructu-
ras vasculares (65); hasta ahora no se ha reportado ningtin
caso con met4stasis regionales o a distancia. Por lo que se
acepta que lamalignidad de esta entidad es Gnicamente de
tipo local (76).

Tratamiento y Recidivas: Todos los autores estdn de
acuerdoenque el tratamiento del pilomatrixoma consiste,
teniendo en cuenta su naturaleza benigna, en una exéresis
simple del tumor. Interpretdndose entonces las recidivas
—0,55% en nuestra serie y 2,6% en la de Forsis and
HeLwiG (23)— como el fruto de una extirpacién incom-
pleta (47). Por lo tanto no se puede considerar adecuada
la técnica de incisién y curetaje del tumor preconizada por
algunos autores (59) y menos en determinadas localiza-
ciones (4).

En ocasiones, debido al volumen de la masa y/o ala
existencia de adherencias a la epidermis, serd preciso
sacrificar la piel que recubre el tumor. Este hecho, en la
regi6n facial por ejemplo, implica la necesidad de recons-
truccién mediante plastias locales o injertos libres de piel
1).

En el caso concreto del pilomatrixoma de la regién
preauricular, se ha propuesto efectuar un abordaje de la
regién parotidea, diseccién del nervio facial y examen
histolégico preoperatorio, es decir una parotidectomia
subtotal.(4,7) Si, tras realizar el abordaje cl4sico de paro-
tidectomfa, comprobamos la no adherencia del tumor al
16bulo superficial de la gldndula ni su relacién con las
ramas del nervio facial, serd suficiente la prictica de una
exéresis simple de dicha tumoracién (4). En esta misma
regién, cuando exista afectacién cutdnea estars indicado
el doble acceso quirtirgico, es decir, abordaje parotideo en
previsién de que fuera necesario practicar una parotidec-
tomfa superficial y exéresis en cufia de la zona de piel
afectada por adherencias del tumor (4).

Cuando se trata de pilomatrixomas malignizados se
requiere, como conducta terapéutica, la exéresis radical
del tumor con amplios margenes de seguridad para evitar
recidivas. Dichas recidivas son muy frecuentes si no se
sigue la anterior conducta terapéutica, dado que estos
tumores se comportan localmente como carcinomas.(76)
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