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CARTAS CIENTIFICO-CLINICAS

Pilomatrixoma gigante y ulcerado
en un nino

Ulcerated Giant Pilomatrixoma in a Child
Sr. Director:

Presentamos el caso de un paciente varon de 7 anos de edad
que consulta por una lesion localizada en el brazo izquierdo
de 2 afos de evolucion, que habia aumentado de tamano
de forma abrupta en el Gltimo mes. En la ecografia doppler
realizada un mes antes se visualizaba una imagen ecogénica
de 1,6 x 1, 7 x 1 cm con sombra acUstica posterior.

En la exploracion se observo en el brazo izquierdo
una lesion tumoral exofitica y pediculada, de consisten-
cia pétrea, de 8cm de diametro, con pérdida de la piel
suprayacente, quedando expuesta la superficie erosionada
con un lecho sangrante de aspecto crateriforme (fig. 1).
Se realizd una resonancia magnética nuclear (RMN) y una
angiorresonancia, visualizandose una formacion exofitica
con un nodulo heterogéneo y un halo hipointenso dentro
de un tejido hiperintenso, con gran cantidad de vasos tor-
tuosos en su pediculo (fig. 2). Se realizd exéresis quirlrgica
reconstruyendo el defecto mediante un colgajo de Dufour-
mentel. El estudio histopatologico demostré la presencia
de «lébulos de células basaloides con maduracion hacia

Figura 1  Lesion tumoral exofitica pediculada, con superficie
erosionada y sangrante.

la luz y formacion de células con citoplasma abundante
eosinofilo y ldminas de detritus queratosicos eosinofilicos y
queratinizacion de tipo pilar. Rodeando los lobulos el
estroma era fibroso con infiltrado inflamatorio mononuclear
e histiocitario, con formaciéon de células gigantes multi-
nucleadas tipo cuerpo extrano. Se observaban numerosos
focos de calcificacion distréfica. Dichos hallazgos eran com-
patibles con el diagnostico de pilomatrixoma gigante con
reaccion gigantocelular de tipo cuerpo extrafio» (fig. 3). El
paciente evoluciond favorablemente sin recidivas posterio-
res tras un ano de seguimiento.

El pilomatrixoma es una neoplasia anexial benigna con
diferenciacion a células de la matriz del pelo, mas frecuente
en nifios y a partir de la sexta década de la vida'. Aunque
de etiologia desconocida, en el 75% de los casos se demostro
una mutacion en el gen de la beta catenina (gen CTNNB1),
proteina de sefalizacion involucrada en el desarrollo del
foliculo piloso?.

Son nodulos que miden entre 1 a 1,5cm, de crecimiento
lento que habitualmente se calcifican, dando una coloracion
azulada a la piel suprayacente, pudiendo extruir material
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Figura 2 Resonancia magnética nuclear: formacion exofitica
con un nddulo heterogéneo rodeado por halo hipointenso con
gran vascularizacion en su pediculo.
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Figura 3 l6bulos de células basaloides con

Histologia:
maduracion hacia la luz y formacion de células fantasmas.
Hematoxilina eosina (100x).

calcico®. Pueden ser maltiples o solitarios, y estos Gltimos
se han descrito en sindromes genéticos como en sindrome de
Turner, sindrome de Sotos, distrofia miotdnica, sindrome de
Rubinstein-Taybi, sindrome de Gardner, trisomia 9, sindrome
del nevo basocelular y xeroderma pigmentoso*. Existen
casos de pilomatrixomas mdltiples en pacientes sanos®. Se
han descrito otras variantes clinico-patoldgicas como la
forma ampollar, anetodérmica, perforante/ulcerada y lin-
fangiectasica o la forma maligna.

Se consideran gigantes los mayores de 5cm. En la
actualidad hay publicados solo 4 casos de pilomatrixomas
gigantes®’, 2 de ellos ulcerados y 2 con areas de ero-
sion, todos en la edad adulta. Hay 2 casos descritos de
pilomatrixoma gigante asociados con hipercalcemia que se
resolvieron tras la exéresis’.

El diagndstico diferencial se plantea con el dermatofibro-
sarcoma protuberans, la calcinosis cutis, el osteoma cutis,
los linfomas cutaneos, los sarcomas, los carcinomas espino-
celulares y las metastasis cutaneas.

Hay que diferenciar la forma clinica gigante y ulcerada de
su forma maligna. Se sospecha ante el crecimiento abrupto
de una lesion previa que se ulcera y sangra. El grado y
extension de la infiltracion, la necrosis, las figuras mitosicas
atipicas, la invasion perineural o perivascular son indicado-
res de malignidad?.

Como examenes complementarios la ecografia eviden-
cia una lesion ecogénica con sombra acUstica posterior. En
este caso la RMN evalud la extension y evidencié una for-
macion exofitica con hipervascularizacion, ya reportada en
otro caso de pilomatrixoma gigante®.

El interés de presentar este caso de pilomatrixoma se
debe al llamativo y abrupto crecimiento de la lesion, que nos

hizo pensar en un probable origen maligno y que se descart6
con el resultado de la anatomia patologica.
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