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RESUMEN 

El pilomatrixoma maligno es una neoplasia extremadamente 
rara. Hasta 1997 existían 36 casos informados en la literatu­
ra médica. Es una masa dérmica o subcutánea, con predilec­
ción por el área posterior del cuello, espalda y área 
preauricular. Es agresiva localmente y tiende a recurrir. El 
estudio histológico es la base del diagnóstico. El tratamiento 
de elección es la excisión quirúrgica. El presente caso, de un 
niño de ocho años de edad es el segundo más joven de la 
literatura. 

Palabras clave: Pilomatrixoma maligno, neoplasia, masa 
dérmica, subcutánea. 

INTRODUCCIÓN 

El pilomatrixoma es un tumor dérmico o subcutáneo 
habitualmente maligno, de crecimiento lento, que mide 
de 1 a 3 cm de diámetro y se presenta antes de la 
segunda década de la vida en el60% de los casos 1•

6
• Fue 

descrito por primera vez en 1880 por Malherbe y 
Chenantais, como un tumor calcificante benigno; se 
creía que se originaba de las glándulas sebáceas 2·4• En 
1949, Lever y Griesemer sugirieron que el origen del 
tumor era las células de la matriz pilosa. Forbis y 
Helwig revisaron una serie de 228 pacientes en 1961 y 
propusieron el nombre actualmente aceptado de 
"pilomatrixoma". Existe evidencia por microscopia 
electrónica y de luz, confirmada por estudios de 
inmunohistoquímica, de que estos tumores se originan 
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ABSTRACT 

Malignan! pilomatrixoma is an extremely rare neoplasm. 
Until 1997, 36 cases had been reported . lt is a dermic or 
subcutaneous mass with preference for !he posterior neck 
area, back ancl preauricular zone . lt is local y aggressive and 
trends to recurr . The histological study is !he basis for !he 
diagnosis. Surgical excision is !he treatment of election. The 
present case is an eight year old boy who is the second 
youngest reported. 

Key words: Malignan! pilomatrixoma, neoplasm, subcuta­
neous dermic mass. 

en la matriz del folículo piloso 3
•
6

. La variante maligna 
del pilomatrixoma es extremadamente rara. Hasta 1997 
existían 36 casos descritos 1

•
2

• 

En la literatura revisada, este caso es el segundo 
paciente más joven informado, pues se presentó a los 
ocho años de edad, con dos años de evolución previa 1•

2
• 

DESCRIPCIÓN DEL CASO 

Niño de ocho años de edad sin antecedentes de impor­
tancia. Presentaba una tumoración indolora en la re­
gión preauricular izquierda de dos años de evolución, 
de crecimiento lento, de 4 x 4 cm. Inicialmente se 
resecó en su lugar de origen tres meses antes de ser 
visto en nuestro hospital. Acudió por presentar nueva­
mente una tumo ración de 4 X 5 cm en la misma región; 
estaba ulcerada, con áreas de necrosis; tenía superficie 
irregular y consistencia dura, fija a planos profundos. 
Había una cicatriz quirúrgica en el borde inferior de la 
tumoración (figura 1). No había adenomegalias cervi­
cales ni datos de parálisis facial ipsilateral; el resto del 
examen físico fue normal. No presentaba fiebre, pérdi­
da de peso, ni malestar general. 

Los exámenes de biometría hemática completa, 
química sanguínea, pruebas de función hepática y ra-
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Figura 1. Tumoración en la región preauricular izquierda de 4 x 5 
cm, ulcerada, con área de necrosis y de superficie irregular, dura 
y fija a planos profundos. 

diografía de tórax fueron normales. La tomografía 
computada de cuello reveló una tumoración bien defi­
nida en la región preauricular izquierda que afectaba 
principalmente tejidos blandos; medía 2.5 x 3 cm de 
diámetro; presentaba calcificaciones en su interior; se 
le veía mejor con material de contraste intravenoso 
(figura 2) . 

Figura 2. Tomografía computarizada. Corte axial de cuello, mues­
tra la tumoración en la región preauricular izqu ierda de 2.5 x 3 cm. 
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Figura 3. Fotomicrografía a poco aumento que muestra neoplasia 
celular en nidos que alterna con áreas acelulares que correspon­
den a zonas de queratinización (HE 1 Ox). 

Se tomó una biopsia por aspiración con aguja fina. 
Se identificó una neoplasia de células pequeñas redon­
das y azules; posteriormente una biopsia truc-cut reve­
ló adenocarcinoma poco diferenciado de la glándula 
paró tida. El paciente fue sometido a una resección 
amplia de la tumoración que incluyó el lóbulo del 
pabellón auricular, parotidectomía superficial y el va­
ciamiento ganglionar yugulodigástrico. Se realizaron 
biopsias transoperatorias de todos los bordes quirúrgi­
cos incluyendo el tejido adyacente al nervio facial; 
fueron negativas para células neoplásicas. 

Se hizo una reconstrucción con un colgajo deltopec­
toral e injerto de piel de espesor parcial. En el postope­
ratorio inmediato presentó necrosis del extremo distal 
del colgajo; se corrigió satisfactoriamente con injerto 
libre de espesor parcial. Tres meses después de la 
resección quirúrgica no había datos de recurrencia. No 
pudo hacerse el seguimiento debido a em igración del 
paciente. 

E l examen macroscópico del espéci men quirúrgico 
mostró una tumoración de 5.3 x 5 cm (figura 5), de 
color gris blanquecino, de consistencia firme y aspecto 
nodular; a la sección se veían múltiples áreas blanque­
cinas de aspecto calcificado y queratósico. El examen 
microscópico mostró células pequeñas de aspecto 
basaloide, núcleos ovales, hipercromáticos con activi­
dad mitótica frecuente y atípica; las células tienen una 
disposición e n nidos y empal izadas, separadas por 
bandas gruesas de tejido fibroconectivo, entre los cua­
les se observan focos de infiltrado inflamatorio cróni­
co, con reacción inflamatoria granulomatosa de tipo 
cuerpo extraño y numerosos focos de diferenciación 
esca mosa. Las figuras mitósicas at ípicas , así como e l 
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marcado pleomorfismo celular son características 
histológicas del proceso maligno (figura 4) que aunado 
a Jos datos del pilomatrixoma hicieron llegar al diag­
nóstico definitivo de pilomatrixoma maligno. 

Los ganglios linfáticos yugulodigástricos fueron 
negativos para infiltración neoplásica; el tejido 
parotideo no tenía alteraciones. 

DISCUSIÓN 

El ilomatrixoma de comportamiento agresivo fue 
descrito por primera vez por Gromiko en 1927 5• 

Lopansri y Mihn después de revisar seis casos de 
pilomatrixoma invasivo, sugirieron que el término de 
carcinoma pilomatrix fuera usado para alertar a los 
médicos del comportamiento agresivo de estos tumo­
res 2

• Gould destacó que el pilomatrixoma invasivo 
"tiene un potencial biológico similar al carcinoma de 
células basales", con el cual debe hacerse diagnóstico 
diferencial 6. 

Esta neoplasia se presenta más frecuentemente en 
individuos de edad media, en promedio a los 49 años; 
es más común en hombres (3:1); aparece en la región 
posterior del cuello, espalda superior y región 
preauricular 3• Nuestro caso es el segundo paciente más 
joven de la literatura y por tanto, excepcional. 

Histológicamente se caracteriza por nódulos 
dérmicos y subcutáneos bien delimitados, que se 
componen de vainas y bandas de células basaloides, 
generalmente distribuidas en la periferia del tumor. 
Las cé lulas basaloides muestran escaso citoplasma 
pálido, núcleos pequeños y uniformes y un nucléolo 
pequeño; se encuentran en áreas extensas de quera­
tinización, diferenciación escamosa y formación de 
células fantasmas. La calcificación y la reacción de 
cuerpo extraño, son características importantes; la 
diferenciación escamosa y la form ación de células 
fantasmas ocurren de manera organizada hacia el 
centro de Jos nódulos. El tumor entero a veces es 
reemplazado por material queratósico, células fan­
tasmas y r.eacción de cuerpo extraño, dejando sólo 
un delgado anillo de células basaloides en la perife­
ria 2•3•6 • Estos son tumores muy agresivos localmente; 
tienen una tasa de recurrencia del 59% , sobre todo 
cuando son resecados en forma incompleta como 
nuestro paciente que la presentó a los tres meses de 
su resección inicial. Se han descrito dos casos de 
metástasis pulmonares y un caso de metástasis 
viscerales múltiples (cerebrales y pulmonares) y 
muerte a pesar de quimioterapia y radioterapia 6•7• 
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Figura 4. Zona de transición entre las células epiteliales de aspecto 
basaloide con pérdida de empalizadas que se continúan con 
"células fantasmas" (HE 40x). 

El pilomatrixoma maligno ·comparte con el 
pilomatrixoma habitual la composición de sellas 
basaloides y células fantasmas. Para el diagnóstico 
definitivo, no fueron suficientes dos especímenes de 
biopsia pequeña y se requirió la revisión histológica de 
todo el espécimen quirúrgico. Esto significa que por­
ciones pequeñas del tumor pueden no dar suficiente 
información para distinguir tumoraciones benignas de 
los tumores invasivos 1

• En 1980 Lopansri y Minm 
informaron dos características del pilomatrixoma ma­
ligno que no se observan en el benigno; proliferación 
activa de células basal o id es vesiculares hipercromáticas 
con numerosas mitosis e infiltración de la grasa, estruc­
turas subyacentes, o ambas por las mismas 3•

6
•
9

• 

El tratamiento de elección es la excisión quirúrgica 
amplia, asegurando márgenes quirúrgicos libres de 

Figura 5. Componente neoplásico con células pequeñas de núcleo 
claro y escaso citoplasma con numerosas mitosis y moderado 
pleomorfismo 1 OOx. 
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neoplasia. Puede ser necesario, como en este caso, 
realizar el cierre con colgajo deltopectoral además de 
injertos dérmicos de espesor parcial. Se desconoce el 
es tado actual del paciente. Aun cuando se logró que los 
bordes quirúrgicos estuvieran libres del tumor, cabe la 
posibilidad de recidiva debido a la alta tasa de recu­
rrencias locales. 

CONCLUSIONES 

El pilomatrixoma maligno, una variante del piloma­
trixoma, es muy raro, habiendo sólo 36 casos informa­
dos en la literatura. Predomina en la edad media en el 
sexo masculino 3:1. Se caracteriza por ser masas 
dérmicas o subcutáneas, con predilección por el área 
posterior del cuello, espalda y área preauricular. 
Histopatológicamente comparte con el pilomatrixoma 
benigno la composición de células basaloides y células 
fantasmas. Hay que destacar que porciones pequeñas 
del tumor no proporcionan suficiente información para 
distinguir los tumores benignos de los malignos. Es un 
tumor de comportamiento agresivo localmente y tien­
de a recurrir en un 59%, especialmente cuando se 
reseca en forma incompleta, por lo que el tratamiento 

debe ser una excisión amplia. Actualmente el beneficio 
de la radioterapia es incierto. 
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