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Resumen

Introduccion: E/ pilomatrixoma o epitelioma calcificado de Malherbe es una neoplasia cutdnea benigna que muestra
diferenciacion hacia la porcion de la matriz de los foliculos pilosos. Es la neoplasia cutanea benigna mas frecuente en la
infancia y la juventud, aunque puede ocurrir a cualquier edad. Tiene una incidencia general que oscila entre el 0.001% y el
0.0031% de todos los tumores cutdneos. Se reporta una ligera predileccion por el sexo femenino, con una relacion
mujer: hombre de 1.15:1. Métodos: Estudio observacional, descriptivo, retrospectivo y transversal en el que se utilizé la base
de datos electrdnica del departamento de dermatopatologia del Hospital General Dr. Manuel Gea Gonzdlez, entre enero de
1992 y julio de 2023. Para la busqueda de los casos solo se incluyeron aquellos con diagndstico histopatologico de
pilomatrixoma, pilomatricoma o epitelioma calcificado de Malherbe. Resultados: Se registraron 200 pilomatrixomas en 177
pacientes. El tumor predomind en mujeres de edad pedidtrica; el promedio de edad de la poblacion estudiada fue 22.98
afios. La topografia mds frecuente fue la cabeza (region periorbitaria), seguida de las extremidades superiores y el tronco.
Al separar la poblacion en pedidtricos y adultos, se encontraron 111 y 89 casos, respectivamente. Conclusiones: Presenta-
mos un estudio detallado sobre pilomatrixomas con una vision exhaustiva de las caracteristicas demogrdficas, clinicas y
epidemioldgicas de esta neoplasia cutdnea benigna. Los resultados revelaron datos estadisticos sdlidos, destacando la
distribucion por edades, sexo, topografia, morfologia, sintomas acompafiantes y frecuencia de diagndsticos diferenciales
clinicos. Este estudio contribuye significativamente al conocimiento existente sobre los pilomatrixomas y sirve como una
referencia valiosa para futuras investigaciones y para la prdctica clinica.
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Pilomatrixomas: 31 years of experience in population under and over 18 years of age

Abstract

Background: Pilomatrixoma, also known as calcifying epithelioma of Malherbe, is a benign cutaneous neoplasm that
demonstrates differentiation towards the matrix portion of hair follicles. It is the most common benign cutaneous neoplasm
in childhood and youth, although it can occur at any age. With a general incidence ranging from 0.001% to 0.0031% of all
cutaneous tumors. There is a slight predilection for females, with a female-to-male ratio of 1.15:1. Methods: Observational,
descriptive, retrospective, and cross-sectional study conducted using the electronic database of the dermatopathology de-
partment of Dr. Manuel Gea Gonzdlez General Hospital, from January 1992 to July 2023. Only cases with a histopathological
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diagnosis of pilomatrixoma, pilomatricoma, and Malherbe’s calcifying epithelioma were included. Results: A total of 200
pilomatrixomas were recorded in 177 patients. The tumor predominantly affected females in the pediatric age group, with an
average age of 22.98 years in the studied population. The most common location was the head (periorbital region), followed
by the upper extremities and trunk. Upon separating the population into pediatric and adult groups, 111 and 89 cases were
identified, respectively. Conclusions: We present a detailed study on pilomatrixomas with a comprehensive overview of the
demographic, clinical, and epidemiological characteristics of this benign cutaneous neoplasm. The results revealed robust
statistical data highlighting the distribution by age, gender, topography, morphology, accompanying symptoms, and frequen-
cy of clinical differential diagnoses. This study significantly contributes to the existing knowledge of pilomatrixomas and
serves as a valuable reference for future research and clinical practice.

Keywords: Pilomatrixoma. Malherbe’s calcifying epithelioma. Pediatric population. Adult population.

Introduccion

El pilomatrixoma, pilomatricoma o epitelioma calcifi-
cado de Malherbe es una neoplasia cutanea benigna
que muestra diferenciacion hacia la matriz capilar del
segmento inferior de los foliculos pilosos'2. Fue descrito
por primera vez en 1880 por Malherbe y Chenantais®.

Aunque se desconoce su patogénesis exacta, se ha
estimado que el 26-100% de los pilomatrixomas se
asocian a mutaciones en el gen CTNNB1 que codifica
la beta-catenina, un efector en la via de sefnalizacion
Wnt que participa en la diferenciacion, la adhesion y la
proliferacion celular del foliculo piloso*”. En los casos
de pilomatrixomas familiares se ha detectado una
mutacion en el gen PLCD18.

El pilomatrixoma es mas frecuente en la infancia y la
juventud, aunque puede ocurrir a cualquier edad. La
incidencia reportada es del 0.001% al 0.0031% de todo
el material histopatoldgico®. Se reporta una ligera pre-
dileccién por el sexo femenino®®", con una relacion
mujer-hombre de 1.15:1'2,

La topografia mas frecuente es en la cabeza y el
cuello™®, seguidos del tronco y las extremidades.
Clinicamente se presenta como un tumor Unico, multi-
lobulado, de color blanquecino-azulado, firme, de
0.5-3 cm, localizado en la dermis y que en ocasiones
se extiende hasta el tejido celular subcutaneo. La pre-
sencia de seis 0 mas pilomatrixomas es altamente
sugestiva de un sindrome subyacente (sensibilidad del
46% vy especificidad del 95%), como la distrofia mioto-
nica de Curschmann-Steinert, el sindrome de Gardner,
el sindrome de Turner o la trisomia 9, entre otros''5.

La sospecha clinica es fundamental para realizar el
diagndstico de esta neoplasia benigna. Una herra-
mienta de apoyo diagndstico es la dermatoscopia, en
la que se observan eritema, vasos lineales irregulares,
vasos en horquilla, areas de color blanco homogéneas,
estrias blanquecinasy dreas azuladas'®. La confirmacion
diagndstica se realiza mediante el examen histoldgico,

el cual describe una neoplasia con tres poblaciones
celulares caracteristicas: células basaloides, células de
transicion con nucleo picnético y células anucleadas
eosindfilas («células fantasma»). Al ser un tumor que
no muestra tendencia a involucionar, la escision quirdr-
gica completa es el tratamiento de eleccion, con una
tasa de recurrencia del 1.4%'2.

Se realiz6 este estudio con el objetivo de describir
las caracteristicas demograficas y clinicas de los casos
de pilomatrixoma en el departamento de dermatopato-
logia del Hospital General Dr. Manuel Gea Gonzalez,
entre enero de 1992 y julio de 2023.

Método

Estudio observacional, descriptivo, retrospectivo y trans-
versal, en el que se utilizd la base de datos electrdnica
de la division de dermatopatologia del Hospital General
Dr. Manuel Gea Gonzalez, entre enero de 1992 y julio de
2023. Para la busqueda de los casos incluimos aquellos
con diagndstico histopatoldgico de pilomatrixoma, piloma-
tricoma o epitelioma calcificado de Malherbe que contaran
con los datos de sexo, edad, tiempo de evolucién, topo-
grafia y sintomatologia acompanante.

En el analisis estadistico se calcularon la media, la
mediana y la moda para las variables continuas, y el
porcentaje para las variables nominales, utilizando el
programa Excel.

Resultados

Se registraron 203 pilomatrixomas en 181 pacientes.
Se excluyeron 3 pilomatrixomas y 4 pacientes por no cum-
plir con los criterios de inclusion, por lo que la muestra
final fue de 177 pacientes y 200 pilomatrixomas.

El 61.87% (112) fueron mujeres y el 35.9% (65) hom-
bres. El promedio de edad fue de 22.98 afios (0.8-82);
para el sexo femenino fue de 22.92 anos (0.9-78) y
para el masculino de 23.07 afnos (0.8-82).
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Figura 1. Casos de pilomatrixomas en poblacion menor de 18 afios (total: 111 pilomatrixomas). A: sexo femenino. B: sexo
masculino. Topografia: ocular incluye parpado superior e inferior, y region ciliar derecha e izquierda; mejillas incluye
region malar, submandibular y mejillas derecha e izquierda.

Para el analisis estadistico, la muestra se dividio en Tabla 1. Sintomatologia asociada a los 200 casos de
menores y mayores de 18 afios (pediatricos y adultos), Pllomatrixoma

obteniendo 97 y 80 pacientes con 111 y 89 pilomatrixo- _m

mas, respectivamente. El promedio de edad para los ~ Dolor 9% 49
primeros fue de 9.88 afios y para los segundos fue de  Asintomatico 84 42
38.86 afnos. En la poblacion menor de 18 afos, el Mas de un sintoma* 12 6
61.85% (60) fueron mujeres y el 38.14% (37) hombres,  gajida de exudado seroso, 5 25

mientras que en la poblacion mayor de 18 afios el 65%  Purulento o hematico
(52) fueron mujeres y el 35% (28) fueron hombres,  Prurito 1 0.5
respectivamente. *Incluye dolor + prurito/exudado o material.
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Figura 2. Casos de pilomatrixomas en poblacién mayor de 18 afios (total: 89 pilomatrixomas). A: sexo femenino. B: sexo
masculino. Topografia: ocular incluye parpado superior e inferior y region ciliar derecha e izquierda; mejillas incluye
region malar, submandibular y mejillas derecha e izquierda.

Los casos predominaron en las mujeres pediatricas El diagndstico clinico de envio fue pilomatrixoma en
(73; 35.96%), seguidas de las mujeres adultas (60; el 42% (85), quiste epidermoide en el 27% (55), der-
29.56%), los hombres pediatricos (38; 18.71%) y final- matofibroma en el 7% (15), tricoepitelioma en el 5%
mente los hombres adultos (29; 14.28%). (10), quiste calcificado en el 4% (8), calcinosis en el 3%
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(7), tumor de glandulas sebaceas en el 2% (4) y xan-
togranuloma en el 1% (2). Se describié morfoldgica-
mente como una neoformaciéon subcutanea, de 1 a
50 mm, bien definida, firme, mdvil, del color de la piel
a blanco eritematoso. En nueve casos se refirio ante-
cedente de trauma en la zona afectada.

El tiempo de evolucién promedio fue de 20.25 meses,
con un rango de 0.46 a 240 meses. El sintoma predo-
minante fue el dolor (98; 49%); el resto de los sintomas
acompafiantes se registra en la tabla 1.

La mayoria de los pilomatrixomas se localizaron en
la cabeza y el cuello; solo en las mujeres pediatricas
se observo con mayor frecuencia en las extremidades
superiores. En las figuras 1y 2 se muestra la topogra-
fia de todos los casos.

Se detectaron dos o mas pilomatrixomas en 17
pacientes (9.60%). De este grupo, 12 pacientes (6.77%)
presentaban dos pilomatrixomas, 4 (2.2%) tenian tres
y 1 (0.56%) exhibia cinco pilomatrixomas. En 15 pacien-
tes el diagnostico del tumor se realizd de manera
simultdnea, mientras que en dos casos (con dos y tres
pilomatrixomas) se observaron en diferentes edades
(10 y 13 anos, y 10, 11 y 12 anos).

Discusion

El pilomatrixoma es un tumor cutaneo benigno y fre-
cuente que deriva de las células matricales del pelo.
La incidencia descrita en la literatura es del 0.001% al
0.0031%*, mientras que en nuestro departamento es
del 0.0057% de todos los estudios histopatoldgicos.

Aunque esta neoplasia puede manifestarse en cual-
quier edad, el 55% de los casos se han documentado
durante la primera y segunda década de la vidai2 lo
que representd el 60% de los casos en nuestra pobla-
cion. La edad promedio al momento del diagndstico se
ha reportado de 16 afios con 7 meses'?, mientras que
en nuestro estudio fue de 22.98 anos.

En una revision sistematica de un periodo de 10 afios en
la que se incluyeron 2031 pacientes con 2189 pilomatrixomas
se encontrd predominio en el sexo femenino, con una pro-
porcién 1.15:1%2, coincidiendo con nuestro hallazgo de 1.9:1.

El pilomatrixoma puede aparecer en cualquier parte
de la superficie cutanea, pero con mayor frecuencia en
la cabeza y el cuello (64-73%), siendo la zona media
de la cara la méas afectada, seguido de las extremida-
des superiores (22%), el tronco (8%) y las extremidades
inferiores (5%)'?'"; estos hallazgos coinciden con los
nuestros, excepto en las mujeres pediatricas, en las que
las extremidades superiores fueron las mas afectadas
(Figs. 1y 2). El 72% de los tumores se localizan del

lado derecho, excepto en las extremidades inferiores,
donde predomina el lado izquierdo con un 69%'. En
nuestro estudio la lateralidad solo se pudo obtener de
las extremidades superiores e inferiores (77 pilomatrixo-
mas), y el lado mas afectado fue el izquierdo con un
58.44% (45 pilomatrixomas). Jones et al."? reportaron que
1910 pacientes (94%) presentaron lesiones solitarias; en
nuestros casos, estas correspondieron al 91% (164).
Respecto a la presencia de mdultiples pilomatrixomas,
estos autores encontraron de dos a seis tumores en 121
pacientes (6%)'?, y en nuestro estudio hubo 17 pacien-
tes (9%) con dos a cinco tumores. , sin asociacion sin-
dromatica. La presencia de 6 0 mas pilomatrixomas se
relaciona con sindromes con especificidad >95%'".

Se ha reportado relacion causal con algun tipo de
trauma, como picadura de insecto'®, vacunacion
intradérmica’®?!, rasgufio de mascota® o contusion en
la cabeza??, lo cual solo refirieron nueve de nuestros
pacientes.

Con frecuencia el pilomatrixoma es asintomatico,
aungue se han descrito sintomas acompafantes como
dolor, salida de exudado seroso, purulento o hematico,
y prurito'. En nuestro estudio, el 58% de los pacientes
refirieron alguna sintomatologia acompahante, cuyo
desglose se presenta en la tabla 1.

El diagndstico diferencial clinico es con quistes (der-
moide, epidermoide) y con algun otro tumor de origen
folicular®*; en nuestra serie el quiste epidermoide fue el
diferencial mas frecuente. El diagndstico diferencial his-
topatoldgico es con quiste epidermoide con diferencia-
cion matricial, quiste triquilémico proliferante, quiste
folicular hibrido con diferenciacion matricial, carcinoma
basocelular con diferenciacion matricial y matricoma
melanocitico®. La correlacién entre el diagndstico cli-
nico y el histopatoldgico se ha reportado del 16% al
46%'2'8; en nuestro caso fue del 70% (143/203), lo cuall
difiere del 95% que reportan Vélez Ortiz et al.?® en su
estudio.

Conclusiones

Presentamos un estudio detallado sobre pilomatrixo-
mas con una vision exhaustiva de las caracteristi-
cas demograficas, clinicas y epidemioldgicas de esta
neoplasia cutdnea benigna. Los resultados revelan
datos estadisticos sdlidos, destacando la distribucion
por edades, sexo, topografia, morfologia, sintomas
acompanantes y frecuencia de diagnoésticos diferencia-
les clinicos. La resolucién quirdrgica completa se logré
en el 100% de los casos, lo que subraya la eficacia de
este enfoque terapéutico.
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Se destaca la importancia del diagndstico clinico, la
confirmacion histopatoldgica y el manejo terapéutico
de los pilomatrixomas. Este estudio contribuye signifi-
cativamente al conocimiento existente sobre los pilo-
matrixomas y sirve como una referencia valiosa para
futuras investigaciones y para la practica clinica.
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