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INTRODUCCTION

Debido a que los Tumores de Anexos se consideran como

neoplasias raras o poco frecuentes, y la literatura al res
pecto es escasa, se decidld efectuar un estudio de los Tu-
mores de Anexos con diferenciacién pilosebficea lo mAs deta
lladamente posible. En segundo lugaer, hacer una recopila-
cidn de ellos del Archivo de Dermatopatologfa del Centro -
Dermatoldgico *Dr. Ladislac de la Pascua', para conocer su
frecuencia, sus caracteristicas clinicas e histopatolégi--
cas y hacer la correlaccibn.

Como la mayoria de los casos publicados en la litera-
tura sobre el tema estdn ilustrados s8dlo con fotomicrogra-
fias histoldgicas, se decidid tomar fotografia clinica de
todo tumor obJeto de biopsia o extirpacidn total, peara con
tar con un material propio y establecer la correlacibn clf
nica e histoldgica. Desade el principio se reconocid que -
el diagnbéstico era por lo general, un hallazgo histopatold
gico, y que es diffcil hacerlo clinicamente, dado que pre-
sentan caracteristicas morfolégicas diversas que hacen po-
sible la confunsidén con otras neoplasias. No se logrd te-
ner ilustracién de todas las variedades, como se menciond
en un principio, porque su frecuencia es escasa.

Por {iltimo, antes de iniciar a hablar de cada tumor,
se crey$ conveniente hacer algunas consideraciones anatbémi
cas-fisiolbégicas e histolbégicas de los anexos de la piel -
motivo de este estudio: el folfculo pllosc y 1la gléndula -

sebicea, porque de esta manera se entenderfa mejor su pato
logia.



PRIMERA PARTE

"MONOGRAFIA SOBRE LOS TUMORES
DE LOS ANEX0S EPIDERMICOS CON DIFERENCIACION

PILOSEBACEA"



1. L A PI1IEL

La piel no es simplemente una’ barrera que separa el me--
dio interno del organismo del externo, ni es ‘el principal ~--
soporte de los ﬁrganos._ Es el vehiculo de las comunicaciones
biolégicas y sociales con el mundo exterior. {1y

La piel funciona como &rgano sensorial, como &rgano meta
b6lico con funciones sintetizadoras, excretoras y de absor---
cibn, como barrera protectora contra el ambiente externo y co
mo factor importante de la regulacidn térmica. Pero ademis -
la piel refleja procesos patolbgicos de otra localizacidn pri
mitiva o compartidos con otros tejidos. Muchas enfermedades
de la piel estfin aparentemente limitadas a sus manifestacio--
nes cuténeas, pero la historia de la Dermatologia y de la Me-
dicina nos dice que enfermedades con manifestaclones cuténeas
tinicamente han resultado luego en muchos casos afecciones que
implican a varios aparatos o sistemas. (1,2)

Las caracteristicas generales de la piel son: color, hu-
medad, turgencia y textura.

Generalmente se considera a la piel en términos de sus -~
dog capas principales: EPIDERMIS y DERMIS, no sélo con respec
to a su desarrollo y morfologia funcional, sino también en --
cuanto a desbrdenes y procesos patoldgicos. Ambas capas tle-
nen Intima relacidn funcional y son mutuamente interdependien
tes durante toda la vida incluso en la etapa prenatal. (1,2}

La unidén entre la epidermis y la dermis no es una linea
recta sino que presenta ondulaciones, la dermis penetra hacia
la epidermis, forma las pApilas dérmicas, yentre ellas quedan
porciones de epldermis que se insinuan hacia la dermis, son -
los procesos interpapllares. (1,2)

La epidermis es un compuesto de cé&lulas de forma y fun--
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ciones diferentes pero de un mismo origen. ‘La- dérmis es un -
denso estroma fibroel&stico de tejido conectivo, que’ encierra
extensas redes vasculares y nerviosas. asI como’ glﬁndulas y -
apéndices especializades que derivan de la epidermis.‘ Por de
bajo de la dermis hay una capa subcuténea,'o tejido celular -
subcuténeo, de grosor variable. (1)



2. EL_ FOLICULO PILOSO

El complejo plloso est& conatituido por el FOLiCULOfPILQ
SO y es la parte mis sobresaliente, incluye a la GLANDULA SE-
BACEA, MUSCULO ARRECTOR DEL PELO, y en algunos casqd ala ---
GLANDULA APOCRINA. Aunque.no desempefia ninguna funcidn vital
el folfculo piloso se ha utilizado para la deteccidén de algu-

nas enfermedades genéticas en el hombre y es un atributo de -~
belleza. (3,4)

2.1 EMBRIOLOGIA.

Alrededor de las 9 semanas de gestacibn se observan por
primera vez las yemas epltelisles primarias o yemas del pelo
en la regldén de las cejas, el labio superior y el mentén. E1
desarrcollo del pelo corporal no comienza hasta el cuarto mes
de vida intrauterina. Asi, durante el cuarto mes, mientras -
algunos folfculos pilosgos de la cabeza ya estén maduros y pro
duciendo pelo, la mayoria de los del tronco estfin escasamente
diferenciados, de manera que en cortes obtenidos desde el co-
mienzo del quinto mes hasta el nacimiento se encuentran es---
tructuras pilesas en diferentes estadios del desarrollo. En
cambio en la vida extrauterina no se forman nuevos foliculos.
(1,3,5)

Cada foliculo se forma por una interaccidn entre compo--
nentes dérmicos y epidérmicos. El estadio més primitive de -
la diferenciacifn es una acumulacidn de células precursoras -
del germen piloso en la capa germinativa, mfAs una acumulacién
subyacente de n{icleos mesodérmicos. Esta etapa puede llamar-
se "PREGERMEN PILOSO" (1,5). Luego la estructura epldérmica
crece por divisidén mitdtica de sus proplas cé&lulas y asl se -
forma el "GERMEN PILOSO", que protruye en la epidermis y cre-
ce hasta alcanzar la superficie formando el canal piloso. Es
te germen crece oblicuamente hacla abajo a través de la der--
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mis hasta tejido celular subcutfinec por induccidn de las célu
las mesenquimatosas subyacentes, formando primerec la cufia pi-
losa y a medida que se desarrollan las cé&lulas de la matriz -
del pelo y las papilas pilosas dérmicas, la cufia bulbosa del
pelo. (3,5)

Las c&lulas mesenquimiticas del germen pilloso envuelven
al foliculo epitelial en crecimientc dentrc de una valna fi--
brosa, parte de la cual queda encerrada en la parte central -
del extremo inferior del foliculo formando la papila dérmica.
Las ¢é&lulas epitelimles que rodean a egta papila constituyen
la matriz pilosa. Una vez que la matriz y la papila se han -
unido para formar el extremo inferior o bulbo piloso, comien-
za la diferenclacidn del pelo y de la vaina folicular inter--
na. (3,5)

A través de un complejo proceso inductivo evidentemente
originado en la papila dérmica, comienzan las células epite--
lisles de la matriz a madurar dando como productos finales 1a
capa de Henle, la capa de Huxley, la cuticula de la vaina fo-
licular, la cutfcula del pelo y 1la corteza del pelo. En el -
adulto hay un sexto producto la médula, ausente en pelos feta
les. (3r5) '

El canal pilosc intradérmico se forma por muerte prematu
ra de las c&lulas centrales de la porcifn superior del folicu
lo piloso, antes de que se haya producido la queratinizaciédn
completa. En contraste, la porcién intraepidérmica se produ-
ce por queratinizacidn completa, descamacién y autodestruc---
cién de las células matrices del canal pileso que previamente
se han organizado en forma de corddn en la epidermis. (3,5)

El tallo del pelo queda libre cuando se desintegran la -
vaina folicular interna y el techo del canal pllosoc. Los fo-
liculos pilosos crecen inclinados y mientras estén en el esta
dio de cufla pilosa tardia © de bulbo inicial, desarrollan en
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su cara interior dos o tres excrecencias o brotes. La més
baja de las tres se transforma en la insercién del mfisculo- -

erector del pelo (el miiscule depende del mesénquima), la --"-~

del medio se diferenciam en una glindula sebficea, mientras -
que la superior se transforma en una glé&ndula apocrina sin

embargo, el brote apocrino no aparece en todos los folicu--
los pilosos, sino 86lo en aquellos ubicadoq en determinadas
regiones como axilas, regldn periumbilical, regidn genital,
El orden nunca varia. {3,5,6)

Los melanocitos en cortes tratados con la reaccifn do-
pa oxidasa o coloreados con nitrato de plata amoniacal, se
distribuyen al azar en las yemas epiteliales primarias y en
las cufias del pelo. Durante el estadio de cufia bulbosa del
pelo los melanocitos se concentran en la regidn pigmenta--~
ria, es decir, en la capa de células basales ubicada en la
parte superior -de la papila pilosa y en menor grado en el -
bulbo piloso inferior, ubicado por fuere de la papila pilo-
sa. (5)

HISTOGENESIS: Los hallazgos encontrados con el microscopio
electrdnico sugieren que las "células mesenquimlticas de -~
las yemas pilosas" a medida que profundizan en el mesénqui-
ma de la dermls proporcionan una fuerza que empuja al ger--
men piloso hacia abajo y la formacién de la porcidn intrae-
pldérmica del canal plloso por efecto de una destruccldn ce
lular se asocia a la presencla de cuerpos densos de tipo 1i
sosémico. (5)

2.2 ANATOMIA.

Con excepcién de las palmas, plantas, el dorso de la -
parte terminal de loz dedos y otras Areas, los folficulos pi-
losos cubren enteramente la superficle cuténea., (1,7)

Existen diferencias morfolbgicas cualitativas del pelo
entre los diferentes grupos raciales. Los blancos son los

-7 =



que tienen mis pelo y los mongélicos menos pelos, los ne---
gros se encuentran en los extremos. (7,8)

Morfolégicamente, el pelo estd dividido en cuatro cate
gorfas: recto, ondulado, en espiral y helicoidal. El pelo
mongdlico es recto, porque el foliculo piloéo esta orienta-
do en &ngulo recto con respecto a la superficie de la pilel.
En los negros son en espiral porque los foliculos gon cur--
vos y la porcidn inferior estéd més horizontal a la superfi-
cie de la piel. Los blancos pueden tener cualquiera de es-
tos tipos. No hay diferencia significativa en las propileda
des bioquimicas del pelo entre las razas. (7,8)

Hay diferencia morfoléglica y blolbgica del pelo en las
diversas partes del cuerpo, varfan en su estructura, longi-
tud, velocidad de crecimiento, y respuesta a varios estimu-
los, difiere también con la edad de la perscna, asi el feto
est& cublerto por pelos finos, suaves y ligeramente pigmen-
tados, llamado "lanugo", los pelos finos que cubren la mayo
ria del cuerpo de los Jbvenes y adultos son llamados "ve---
llos",., Existen pelos largos, gruesos y plgmentados llama--
dos "pelos terminales" son los que poseen médula, en el a--
dulto las cejas, pestafias, plel cabelluda, barba, axila y -
publis corresponden a estos pelos terminales. (7,8)

Durante su vida el folfcule piloso puede dar origen a
diferentes tipos de pelo, por ejemplo, un foliculo de la --
piel cabelluda puede producir un pelo "lanugo", m&s tarde a
un pelo "terminal", y finalmente con la calvicie a '"“vello",

(7)

El color del pelo depende primariamente de la cantidad
y distribucién de la melanina dentro de la vaina pilosa, en
el pelo rubio los melanccitos bulbares producen pocos mela-
nosomas ¢ son melanosomas melanizados incompletamente, re--
sultando una vaina pileosa ligeramente plgmentada. El pelo
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gris es una consecuencia de la ausencia relativa de melano-
somas en la vaina pllosa secundarlo a una disminucidn en el
niimero de melanocitos en el bulbo piloso. El cabello negro
o café obscuro tiene grandes melanosomas elipscidales muy -
melanizados, mientras que el pe16 rojizo contiene melanoso-
mas esféricos y la melanina es quimicamente distinta de 1la
del pelo negro. En el pelo blanco produclido por la edad --
los melanocitos estén presentes pero desprovistos de tirosi
nasa y este color y apariencia plateada son derivados de --
una regién del foliculo piloso opuesto a la incidencla de -
la luz. (7,8,9)

El folfculo piloso y el pelo son fundamentalmente una
estructura derivada de las c&lulas indiferenciadas de la e-
pldermis fetal, en secciones longlitudinales el folfculo pi-
loso puede dividirse anatémicamente en tres segmentos:

1) INFUNDIBULO: es el segmento superior, se extiende desde

el orificio folicular por arriba hasta la entrada del con--
ducto sebAceo por debajo, 2) ISTMO: es una corta seccibn -
del medio del foliculo, limitado superiormente por el con--
ducto sebfceo e inferiormente por la insercidn del mGsculo

erector del pelo, y 3) RAIZ: o segmento inferior, que va de
la insercibn del miscule a la base del folIculo. Los dos -
primeros segmentos reciben tambi&n el nombre de TALLO PILO-
so. (2,7,8) (FIG. 1)

2.3 HISTOLOGIA.

El foliculo piloso estd formado por cinco porciones --
principales: la PAPILA PILOSA DERMICA, la MATRIZ DEL PELO,
el PELO, 1la VAINA RADICULAR INTERNA y la VAINA RADICULAR EX
TERNA. (5)

La papila pilosa dérmica que protruye en el bulbo pilg
80, induce y mantiene el crecimiento del foliculo piloso, -
estd en contacto con el tejido conectivo subpapilar por me-
dio de un delgado cuello por donde entran y salen los vasos
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sanguineos. Contiene mucopolisacéridos écidos sulfatadoa -
como el condroitin sulfato. 4 e

des cantidades de melanina. (5, 7)

Las cé&lulas pluripotenciales de 1la- matriz del pelo pre
gentes en el bulbo pileoso, dan origen al pelo y a la vaina
radlcular interna. La veina radicular externa representa -
la extensidn descendente de la epidermis. (5)

Los melanocitos dopa positivos se esparcen princlpal--
mente entre las c&lulas basales de la matriz del pelo que -
se encuentran en el vértice de la papila pilosa y en menor
grado entre las cé@lulas basales del bulbo piloso inferior,
ubicada por fuera de la papila pilosa dérmica. La melanina
cuya cantidad varfia de acuerdo con el color del pelo se pro
duce en estos melanocitos y se incorpora a las futuras célu
las corticales del pelo por fagocitosis de la porcidn dis--
tal de los procesos dendriticos de esas células. (5)

Las cé&lulas que se originan en la metriz del pelo a me
dida que se desplazan hacla arriba se diferencian en sels -
tipos de células, estos diferentes tipos de células se que-
ratinizan a distintos niveles asi{ tenemos que la capa de --
Henle se queratiniza primero, le sigue las dos cuticulas --
yuxtapuestas que cubren el interior de la vaina radicular -
interna y el exterior del pelo, seguldas por la capa de Hux
iey, la corteza del pelo y finalmente la m&dula (excepto pa
ra el lanugo y el vello). (5,8) (FIG. 2)

La médula pilosa aparece amorfa despu@s de su querati-
nizacibén parcial. Ultraestructuralmente los agregados celu
lares de la médula pilosa contiene melanosomas, vacuolas va
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cias, grénulos ricos en citrulina ykfilamentos inmaduros in
mersos en un material electrodenso-_(?)'

La corteza del pelo consta deigélulés que durante su -
crecimiento ascendente desde la matrii se van queratinizan-
do gradualmente, perdiendo sus nficleos y llenindose de fi--
brillas de queratina. El proceso de queratinizacibén tiene
lugar sin formacidn de grénuios de queratohialina como se -
ve en la epidermis o de grénuloa tricochialines como se obser
va en la valna radicular interna. Los filamentos de quera-
tina de la corteza pilosa son ricos en uniones disulfuro lo
cual da al pelo una gran resistencia a la tensibn. (5,7)

La vaina radicular interna se compone de tres capas -~
concéntricas de adentro hacia afuera son: 1., CUTICULA DE LA
VAINA RADICULAR INTERNA, 2, CAPA DE HUXLEY y 3. CAPA DE HEN
LE, ninguna de estas tres capas contiene melanina. Las --
tres capas se queratinizan, en contraste con las células de
la corteza y de la cuticula del pelo. La mAs cercana al pe
lo es la cuticula de la vaina radicular interna consta de -
una hoja de células aplanadas, superpuestas, las cuales se
dirigen hacia abajo en la direccidn del pelo, siguiendo asl
la misma direccidn de las células de la cutfcula del pelo y
entrelazéndose firmemente con ellas. En las células de la
cuticula de la vaina radicular interna los grénulos trico--
hialinos son escasos. La capa de Huxley se compone de dos
capas de células y desarrolla numerosos grinulos tricohia--
nos a nivel de la zona queratdgena del pelo. La capa de --
Henle es la primera en gufrir queratinizacidn cuando emerge
de la matriz del pelo ya muestra numerosos grénulos trico--
hialinos. (5)

Las células de las tres capas que forman la vaina radi
cular interna despu#s de queratinizarse por completo cuando
alcanzan el istmo del foliculo plloso se desintegran, por -
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l¢ tanto, las células de la vaina radicular interna no con-
tribuyen al pelo que emerge. (5)

La vaina radicular externa se extlende deasde la epider
mis en forma descendente, hacia los lados del bulbo piloso,
donde termina, es m&s gruesa cerca de la epidermis y dismi-
nuye gradualmente de espesor a medida que se acerca al bul-
bo plloso. En su porcidn inferior, es decir desde el istmo
del foliculo piloso hacia abajo, la vaina radicular externa
estd cublerta por la vailna radicular interna y no sufre que
ratinizacifn, sus células tienen un citoplasma vacuolado --
claro debldo a la presencia de cantidades considerables de
colégeno. (5)

En la porcibén media del follIculo pileso o istmo, la =-
vaina radicular externa ya no esté cubierta por la vaina ra
dicular interna que ya se ha queratinizado y desintegrado.
Por lo que 1la vaina radicular externa se queratiniza, ea de
nominada QUERATINIZACION TRIQUILEMAL por PINKUS, produce cé
- lulas queratinizadas grandes y homogéneas sin formacibn de

granulos de queratohialina. (3,5)

En la porcidn superior del folfculo piloso, la vaina -
radicular externa sufre una queratinizacién del mismo tipe
que la superficie epidérmica, con formaclén de grénulos de
queratohialina. (5)

La capa vitrea forma una zona eosindéfila homogénea, pe
riférica a la vaina radicular externa, es PAS positiva y --
diastasa resistente, es mas gruesa alrededor del terclo in-
ferior del foliculo piloso. Por fuera de la capa vitrea se
encuentra la valna radicular fibrosa compuesta por haces co
ldgenos gruesos. (5)

HISTOGENESIS: El ciclo del pelo consta del estadio de invo-
lucidén (CATAGENO) y el estadio final (TELOGENO) del pelo ~-
viejo que es reemplazado por un pelo Joven nuevo (ANAGENO).
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Al comienzo del estadio CATAGENO cesa la actividad mitética
y la produccidn de melanina en el bulbo piloso, el follculo
inferior se colapsa y el pelo se dirige hacla arriba. Pos-
teriormente al colapsarse el foliculo inferior y formar el
cordén de c&lulas eplteliales éste se acorta hasta formar ~
una pequefia protrusidn dirigida hacia abajo denominada yema
secundaria del pelo alcanzando ese umento estadio TELOGE--
NO. (5)

Cuando comienza el nuevo crecimiento del pelo la yema
pllosa secundaria ge alarga por divisién celular y crece ha
cia abajo como una columna epitelial Jjunto con la papila pi
losa dérmica dentro de la vaina radicular fibrosa vieja y -
colapsada del pelo previo. A medida que crece hacia abajo
el extremo inferior de la columna epitelial resulta invagil-
nada por la papila pilosa dérmica. Se forma entonces un --
nuevo bulbo piloso que representa al estadio ANAGENO. Por
diferenciacidén posterior se origina un nuevo pelo como sefia
16 KLIGMAN la formacidn de un folIculo pilosc activeo, & par
tir del germen secundario recapitula el patrén embrionario
de desarrollo del pelo a partir del GERMEN EPITELIAL PRIMA-
RIO. (5) '

El examen con microscopio electrdnico de un foliculo ~
piloso durante su estadio ANAGENO muestra que la m&dula del
pelo esté formada por una trama irregular de queratina inma
dura que contlene en sus espaclos grandes vacuolas irregula
res y un material homogéneo electrdn-densoc. Este Gltimo es
similar al material interfibrilar de la corteza del pelo, =~
pero est8 presente en mucha mayor cantidad que en la corte-
za. En ambos componentes de la médula del pelo se encuen--
tran melanosomas. (5)

La corteza del pelo consta de células ahusadas querati
nizadas, firmemente unidas, su queratina estf constituida -~
por filamentos dispuestos en fibrillas separadas por peque-
fias cantidades de material interfibrilar electrén-denso, -
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Los melanosomas de la corteza del pelo son mis grandes que
los de la epidérmis, se encuentran alslados o en grupos pe-
ro no dentro de los lisosomas. Generalmente se ubican en -
la matriz interfibrilar dentro de las cé&lulas y s6lo rara -
vez en el espaclo intercelular. (5)

2.4 FISIOLOGIA.

La caracteristica més importante de los foliculos pilo
808 es que suU actividad es intermitente, cada folfculo tie-
ne tres fases: 1. de crecimiento (ANAGENO), 2. de iInvolu---
cidén (CATAGENQ) y 3. de descanso (TELOGENO). (7,8) (FIG. 3)

El intervalo entre las fases de crecimiento, involu---
¢ibn y reposo son una caracteristica importante del ciclo -
del pelo. En diversas regiones del cuerpo el pelo tiene di
ferente intervalos en anfgeno lo cual da como resultado va-
riacién en la longitud del pelo. En la plel cabelluda cre-
ce de 3 a 10 afios, involuciona en un periocdo de 2 a 3 sema-
nas y se encuentra en reposo por 3 a 4 meses. En el adulto
Joven sano por lo general del 4 al 14% de los pelos de la -
piel cabelluda se encuentran en teldgeno a un mismo tiempo,
menos del 1% estfln en catigeno y del 80 a 85% en anfgeno.
Estas clfras pueden variar segflin la regibn de la piel cabe-
lluda, los foliculos pilosos en las zonas parietal y occipi
tal se encuentran en anfigenc en un 48 y 48.9% respectlivamen
te, en catlgeno en un 5,.8% en regidn parietal y 4.6% en re~
gldn occipital. (6-8)

Hacia el final del perfocdo activo o anégeno, los foli-
culos de la plel cabelluda muestran un aclaramiento del pig
mento en la base del tallo los melanosomas cesan de produ--
cir y transferir melanina. La regidn media del bulbo se --
constrifie, y distalmente debido a esta constriccidn la base
ensanchada del pelo se queratiniza formando una "“clava" por
lo cual queda retenida en la piel durante un tiempo. (1,7,
8)
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Un rasgo caracteristico de esta fase de transicibn lla
mada catBgena, es el engrosamiento y corrugacién de la mem-
brana vitrea., La columna epltelial por debajo de la cons--
triccién libera entonces a la papila dérmica, después se a-
larga a medida que el pelo endurecido va hacia la superfi--
cie de 1a piel. {1,7,8)

El perfodo de reposo o teldgeno, se completa con el a-
cortamiento desde abajo de la hebra epitelial, hasta que se
reduce a un pequefio "germen secundario®. Cuando a las po--
cas semanas comienza el cicleo siguiente, el germen secunda-
rio crece hacia abajo para revestir la paplla dérmica y for
mar nuevamente una matriz que produce un nuevo pelo, de un
modo muy semejante a un folficulo en desarrollo. (1,7,8}

Los mecanismos que controlan la actividad intermitente
del folliculo pilosoc son poco conoclidos. Parece ser que los
folfculos estfin innatamente programados, pero también pue--
den estar influenciados por diversos factores como la salud
general, clima, drogas y hprmbnas. Por ejemplo, un fenbme-
no interesante es el incremento (mAs del 90%) de la propor-
cidén de pelos en anfigeno de la plel cabelluda durante el se
gundo y tercer trimestre de embarazo. Esta alteracibn se -
restablece alrededor de los 3 meses después del parto. La
vinculacidn del desarrollo de los folliculos pilosos a las -
distintas hormonas ha dado lugar a diferentes clasificacio-
nes:

I. Pelos independientes de las hormonas estercides influen-
clados por las hormonas del crecimiento e inhibidos algunas
veces por los andrdgenos, pertenecen a ellos los pelos de -
la cabeza, pestafias, cejas, falange media, segmento distal
‘de los miembros y tridngulo lumbosacro.

11. Pelos dependientes de las hormonas esteroides femeninas,
representados bor los pelos del pubis, axilas, extremo pro-
ximal de los miembros y en menor proporcidn el pelo del hi-
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pogastrio.

I1I. Pelos dependientes de las hormonas esteroides masculi-
nas: corresponden a los pelos de la barba, bilgote, pelos na
sales, orejas y pelos del cuerpo, en especial del dorso. --
(1,7,10)

El crecimiento varia segiin la especie de que se trate,
y dentro de cada especie varfa segiin la regién del cuerpo.
Las mediciones més seguras por marcacidn de pulsos con ---
(355) cistefna y subsiguiente autorradiografia de los pe---
los, dan un Indice total diario promedio de Q.37 mm. para -
la plel cabelluda. En los hombres el pelo de la piel cabe-
lluda crece lentamente y el del tronco mis répidamente en -
comparacidén a la mujer. BSe desconoce como los andrbgenos -
estimulan el crecimiento del pelo terminal en algunas Areas
como cara y tdSrax, mientras que al mismc tiempo en algunos
individuos, produce calvicie. 8in embargoc se conoce que la
cantidad de 5-alfa-reductasa de testosterona es mayor en --
los folicules pillosos de le regidn frontal y que &sto marca
genéticamente a la persona que desarrollarid la calvicie. --
(1,7)
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3. LA GLANDULA SEBACEA

3.1 EMBRIOLOGIA.

La gléndula sebficea es una estructura productora de -
1ipidos que se desarrolla embrioldgicamente en el cuarto -
mes de vida fetal de un brote epitelial del folfculo pilo-
80 en la unién del infundibule con el istmo, observindose
como gléndulas sebfceas rudimentarias. (7,8,11)

Las células contienen glucdgeno que permanece en la =-
periferia de la gléndula, se pierden répldamente en el cen
tro donde hay grandes gotas de lipidos que son visibles a
las 17 semanas de vida intrauterina., En el puntoe donde se
origina del foliculo las células situadas centralmente se
degeneran para formar una luz que se rodea de células que-
ratinizadas para formar de esta manera el conducto sebf-~-
ceo, La glfndula se hace multiacinar por la formacién de
brotes en la pared periférica. (11)

Las gléndulas son funclonales desde su formacién, el
sebo es el primer producto glandular demostrable del cuer-
po humano. BSu desarrolleo y funcibén antes del nacimiento y
el perfodo neonatal parece que estfin regulados por los an-
drbogenos maternos y por la sintesis endfgena de esteroides
por el feto. Las gléndulas alcanzan un pico de actividad
en el tercer trimestre y su secrecién forma parte del ver-
nix caseosa. Los lipidos del vernix recuerdan al sebo en
su contenido de Acidos grasos, escualeno y ésteres de la -
cera, pero también contiene esteroles y ésteres del este--
rol. Las gléndulas sebfBceas permanecen activas en el perio
do neonatal, son pequefias en tamafio y consisten de un pe--
quefio nlimerc de acinos sebficeos, pero entonces involucio-~
nan y permanecen en reposo hasta la pubertad. (11,12}
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3.2 ANATOMIA.

Las glandulas sebficeas estén distribuidas en toda la
superficie del cuerpo, éxcepto en palmas, plantas y dorso
de pie, Hay mayor cantidad de ellos en cara y piel cabe--
lluda, son mis grandes en espalda, frente y nariz. Casi -
tadas las glfndulas seblceas estén unidas a un follculo pi
loso con el que se asocla debido a que tienen el mismo or}i
gen embriolbgico. (7,8) (FIG, 4)

En general el tamafio de la gléndula sebfcea es inver-
samente proporcional al difimetro del foliculo piloso con -
el que se asocla, excepto las gléndulas sebfceas que se en
cuentran en piel cabelluda y barba, donde tanto el folicu-
lo piloso como la gléndula sebfAcea se encuentran bien desa
rrollados, asi como las gléndulas sebfceas diminutas que -
se asocian al vello. (7,8)

En algunas Areas {(mucecsa bucal y vermelldn de los la-
bios, aréola de la mujer, pliegues internos del prepucio,
labios menores y pArpados) las gléndulas sebficeas no estén
asociadas a foliculos pilosos. Ciertos follculos llamados
follculos seblceos, contienen un vello insignificante por-
que una gl&ndula sebficea grande y multilobular impide su -
crecimiento. Tales folliculos se encuentran en la cara (eﬁ
cepto en el Area de la barba) y en ia regidn superior de -
las caras anterior y posterior del térax y en los hombros.
(7,8)

3.3 HISTOLOGIA.

La gléndula sebfcea puede constar de un sblo 1lébulo,
pero a menudo tiene varios 18bules que terminan en un con-
ducto excretor comfin compuesto por epitelio escamoso estra
tificado. Cada 186bulo sebfceo posee una capa periférica -
que habitualmente no contienen gotitas lipidicas. Estas -
células son aﬁﬁlogas a las células de la capa basal de la
epidermis. Las c&lulas ublcadas en posicldén més central -
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cuando se usan colorantes para lIpidos en cortes por conge
lacidn o fijados en formalina, contienen gotitas lipfdi---
cas, en los cortes de rutina hechos en parafina en los que
se extraen los lipidos el citoplasma de estas cé&lulas apa-
recen como una trama delicada, el nficleo ocupa una posi---
cién central. En la parte del 16bulo situada més cerca --
del conducto las cé&lulas se: desintegran, (5.8)

El conducto de la glindula seblcea marca la zona tran
sicional entre el epitelio escamoso estratificado del in--
fundfbulo folicular y las cé&lulas productoras de lIpidos -
de los ldbulos sebfceos. Aunque el conducto sebiceo esté
recubierto por el epitelio escamoso cornificado, la capa -
granulosa del epitelio ductal desaparece gradualmente asl
como la pared del conducto se adelgaza y empleza a ser evl
dente el cambio a cé&lulas sebAceas productoras de 1lipidos.
(7)

HISTOGENESIS: El examen histoquimico revela la presencia

de triglicéridos y de pequefias cantidades de fosfolipidos,
hay colesterol esterificado pero no colesterol libre, ade-
més hay ceras peroc no son identificables por medios histo-
quimices, E1 sebo superficial contiene ademés-&cidos gra-
508 libres formados por accidn de una lipasa sobre los tri
glicéridos del sebo. Esta lipasa es producida por bacte--
rias tales como el Corynebacterium acnes. (5)

Los estudios de microscoplia electrénica confirman que
las c&lulas de la capa periférica habitualmente no contie-
nen vacuolas lipIdicas, y en forma similar a las células -
basales de la epidermis est&n unidas a una lémina basal --
por hemidesmosomas. En las células ubicadas més adentro -
ae ogbserva un aumento del volumen del citoplasma, al mismo
tiempo hay aparicién de un retfculo endoplésmico liso y --
formacién de material lipfdico fino dentro de sus cister--
nas., Esto indica que el reticulo endoplésmico liso sinte-
tiza los 1lipidos. En la regidn de Golgl, el material l1i--
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pidico sintetizado se aglomera formando vacuolas 11pidi;;-
cas. (5) : :

Hacia el centro de los 16bulos sebéceos las células -
como resultado de una sinteils continua de lipides estén -
ocupadas casl por completo por vacuolas lipfdicas, las en-
zimas lisosomales producen la autolisis fislolbdgica que --
tiene lugar en la secrecién holocrina. (5).

La coloracidn histoquimica para enzimas lisosomales -
tales como la fosfatasa &clda y la aril sulfatasa, revela
un nfinero creclente de lisosomas a medida que las c&lulas
sebiceas incrementan su contenido en lipidos. En las célu
las en desintegracidn ubicadas en la regibn preductal, 1la
actividad de fosfatmsa fcida y de aril sulfatasa es mAs --
pronunciada, pero esta actividad se locallza principalmen=-
te fuera de los lisosomas, ya que &stos han liberado.su --
contenido en su funcibén de "sacos suicidas". (5)

3.4 FISIOLOGIA.

La glédndula sebicea es otro tejido epitelial humano -
influenciado por hormonas, antes de la pubertad las gléndg
las aebficeas son pequefias y su funcibn es limitada. Al --
llegar la pubertad, las gllndulas comienzan a crecer y a -
produclr una secrecidn aceltosa Jjunto con la aparicldn de
los caracteres sexuales secundarios. (1,13)

Estos cambios de las glindulas seb&ceas estln bajo la
influencia de andrégenos, ésto est8 demostrado en estudios
hechos en varones prepuberales y adultos castrasdos que se
someten a la administracidn de testosterona tépica o sisté
mica. El mecanismo exacto por el cual los andrbgenos cau-
san el agrandamiento de la gl&ndula sebfcea no se conoce -
pero seglin parece, hay mayor proliferacién celular de las
células basales de la gléndula, causando un aumento marca-
do en la cantidad de los elementos cisternales y veslculas
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en el reticulo endopléismico con répida formacién del pro--
ducto terminal o sebo. {(1,13)

Las funciones asignadas al sebo humano son las si----
guientes: efectos antibacterianos y antiflingicos, precur--
sor de vitamina D,'inhibidor de la pérdida del agua, regu-
lacién del agua de la superficle por formacibn de una emul
816n el manto &cldo de la piel e implementa la funcibn de
barrera, (14)

Los constituyentes del sebo son: triglicéridos (més -
cldos grasos libres) 57.5%, &steres de la cera 26.0%, es-
cualeno 12.0%, &steres del colesterol 3.0% y colesterol --
1.5%, Aunque el sebo represzenta el producto de diferencia
cldén de los sebocitos su composiciédn difiere de la de las
células seb&ceas intactas. Los lipidos de las gléndulas -
sebBceas aisladas de piel humana, contlienen pocos ésyeres
de esterol, triglicéridos, escualeno y &steres de la cera.
(1,11)

Las diferencias suglere que los li{pidos sintetizados
en las células seblceas se modifican durante la diferencia
cibén del sebocito y el trénsite intrafolicular del sebo. -
Otrasdiferencias entre el sebo y los lilpidos de las gl&ndu
las sebdceas intactas pueden reflejar eventos de la madura
cidén del sebocito. La ausencia de fosfolfpldos se debe -~
probablemente en gran parte a hidr&lisis de dichos lipidos
que acompafia a la degeneracibén de membranas intracelulares
durante la muerte celular. La activacidén de enzimas liso-
somales es el estadio terminal de la vida del sebocito pue
de ser medisdora de esta hidrélisis. (1,11)

Se han utilizado diversos métodos para medir la pro--
duccidén de lipidos de la piel humana. La cantidad de pro-
duccibn del sebo se ha calculado por el contenide de escua
leno en las blopsias de piel y por medicidn de la lipogéne
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sls sebicea. Un método asimple y préctico para medir la sg
crecldén seb&cea humana es colocar una hoja de papel de ci-
garrillo durante tres horas en un Area delimitada de la --
frente para extraer el sebo con dietil &ter. (11)

La actividad de la glandula sebAcea puede inhibirse -
por los estrbgenos asi como por otros compuestos como deri
vados de la vitamina A tal como el &cido 13-cis-retinoico.
(11)
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4. TUMORES DE LA EPIDERMIS

Las células epiteliamles cutfneas son pluripotenciales
a través de toda su vida, es decir que tienen capacidad pa-
ra diferenciarse en otras direcciones. En la piel hay tumo
res que se originan en la EPIDERMIS o en los ANEXOS, pueden

ser benignos o malignos y derivan de CELULAS PLURIPOTENCIA-
LES. (3)

Los tumores son procescs producidos por alteracilén de
un grupo localizado de cé&lulas, esta alteracidn que es per-
manente, puede estar presente desde el nacimiento u origl--
narse en cualquier etapa de la vida y una vez iniclada la -
alteracidn celular se transmite a la progenie de las célu--
las alteradas. (3)

Las neoplasias epldérmicas se dividen en tumores orligi
nados on la epidermis y tumopesloriginados en los anexos e-
pidérmices. Pueden subdividirse & su vez en MALFORMACIONES
y NEOPLASIAS. (3,5)

Una MALFORMACION es estable o relativamente estable, -
consiste en un exceso congénlto (més raramente defecto con-
génito) de una o varias de las estructuras normales de la -
piel, a estos procesos también se les llama NEVOS, que im--
plica origen congénito, estabilidad y madurez. Una NEOPLA-
SIA est& formada por c&lulas que no sblo estén presentes en
exceso, sino tambilén retardadas en su maduracidén y desvia--
das de las cé&lulas normales en sus caracteristicas morfold-
gicas y funcionales. Las neoplasias no son estables sino -~
que depende de su capacidad para destrulr tejidos normales
y dar metéstasis. (3,5)

Los tumores benignos se caracterizan por crecimiento -
lento, por no infiltrar tejidos vecinos y por no dar metfis-
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tasis e histolégicamente por-.-f

1. Uniformidad en el aspecto de los nficleos de las células
‘tumorales, : .

2. Orden arquitecténico en la disposicibn de los nGcleos de
las células tumorales, o

3. Restriccién de la tasa de crecimiento, ¥y
4. Ausencia de metéstasis. (5)

Los tumores malignos se caracterizan por crecimiento -
répido, invasidén a tejidos vecinos, ulceracldén y por dar me
téstasis, histoldgicamente por:

1. Aspecto atipico de los nficleos de las cé&lulas tumorales
que se evidencia por pleomorfismo es decir gran variabili--
dad en la forma y tamafic y por anaplasia es decir hiperpla-
sia e hipercromasia,

2. Desorden arquitectdnico en la disposgicién de los nficleos
de las c&lulas tumorales, con pérdida de la polaridad,

3. Crecimiento r&pido con presencia de mitosis incluyendo -
mitosis atipicas, y

4. Rotenclalidad de producir met&stasis. {5)

De los cuatros criterios de malignidad citados s8blo la
potencialidad de producir metfstasis constituye una eviden-
cia decisiva de la mallignidad de un tumor. Para que se for
men metéstasis las cé&lulas tumorales deben tener un grado -
de autonomia que las cé&lulas no malignas no tienen. Esta -
autonomia permite a las cé&lulas malignas inducir al tejido
extrafio para que forme el estroma necesario bara poder mul-
tiplicarse,.

La tendencia a desarrcllar algunos tipos de tumores be
nignos de la piel puede estar genéticamente determinado por
herencia autosdémica dominante, estos tumores son cominmente
miltiples, de disposicién simétrica y en algunos casos mias
numerosos en cabeza y regidén superior de térax (Tricoepite-
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lioma, Cilindroma, etc). Hay también evidencia de la sus-
ceptibilidad de la plel. a agentes carcinogénicos estén ge-
néticamente influenciados como en el Xeroderma pigmentoso.
Factores constltucionales son importantes en algunas condi
ciones (Adenoma sebfceo y mfiltiples tumores viscerales ma-
lignos primarios). Otras causas de mallignidad son los on-
cogenes que tienen la habilidad de transformar c&lulas be-
nignas a c&lulas malignas y las causas ambientales como ar
sénico, alquitranes, luz solar, rayos "X", entre otras, --

(11)
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5. TUMCRES DE LOS ANEXOS EPIDERMICOS

A partir de los anexos de la piel se pueden origlnar
diversos tumores: benignos y malignos. Entre los tumores
benignos que se diferencian seglin el sentido de los anexos
epidérmicos tenemos los que 1o hacen hacia- PELO, GLANDULA
SEBACEA, GLANDULA SUDOCRIPARA APOCRINA y GLANDULA SUDORIPA-
RA ECRINA. Aparte de los tumores benignos hay tumores ma-
lignos de los anexos epidérmicos y se reccnocen tres tipos
CARCINOMA DE LA GLANDULA SEBACEA, CARCINOMA DE LA GLANDULA
SUDORIPARA APOCRINA y CARCINOMA DE LA GLANDULA SUDORIPARA
ECRINA. (5)

5.1 CLASIFICACION DE LOS TUMORES BENIGNOS DE' LOS ANEXOS.

L.os tumores benignos originados en los anexos de la -
plel se dividen de acuerdo con el grado decreciente de di-
ferenciacibn que presentan en cuatro subgrupos: HIPERPLA-
SIAS, ADENOMAS, EPITELIOMAS BENIGNOS y EPITELIOMAS PRIMITI
VOS o BASOCELULARES. (5} (FIG. 5)

Las HIPERPLASIAS se caracterizan solamente por un ex-
ceso de estructuras bien diferenciadas maduras o casi madu
ras. Los ADENOMAS son tumores que exhiben menos diferen--
ciacibn que las hiperplasias no obstante, hay estructuras
de tipo glandular bien diferenciadas. (5,15)

En los EPITELIOMAS BENIGNOS hay una reduccién adicio-
nal con respecto al grado de diferenciacidn y habitualmen-
te es diffcil reconocer el tipo de estructura que el tumor
intenta formar. Los EPITELIOMAS PRIMITIVOS son los menos
diferenciados de los tumores benignos de los anexes, de --
acuerdo con el concepto ya expuesto, los epltellomas de cé
lulas basales no son carcinomas, pues se componen de célu-
las inmaduras, mas que de cé&lulas anaplésicas aunque en la
clinica tienen malignidad local y destruyen los tejidos. -
(5,15)
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FIG. 5. CLASIFICACION DE LOS TUMORES BENIGNOS DE LOS ANEXOS (LEVER, 1983).



Numerosos tumores benignos de los anexos muestran un
B6lo aspecto histolbdgico o estin en un estadio intermedio
de diferenciacitn sin embargo, algunos tumores tienen dife
renclacién en mé&s de un sentido, se combinan de varios ti-
pos histeldgicos de tumor. (5,16)

5.2 HISTOGENESIS DE LOS TUMORES DE LOS ANEXOS.

Desde 1948 se propuso la tesis de que. los tumores que
se diferenciaban hacia pelo, gléndula sebfcea o gléndula -
sudoripara apocrina, se desarrollaban a partir de CELULAS
GERMINATIVAS EPITELIALES PRIMARIAS y como tales, eran tumo
res germinativos epiteliales primarios. Las hiperplasias,
los adenomas y los epiteliomas benignos se originaban en -

células germinativas primarias y que antes del comienzo de
la neoplasia hablan alcanzado clerto grade de diferencia--
cién, mientras que los epiteliomas de cé&lulas basales se -
originaban en células germinativas epiteliales primafias -
que habfan alcanzado poca o ninguna diferenciacién. (5)

En el caso de los tumores benignos de los anexos que
estén presentes desde el nacimiento como los nevos sSebf---
ceos, cabe supconer que estos tumores en realidad derivan -
de las c&lulas germinativas epiteliales primarlas embriona
rias. (5) (FIG. 6)

En los tumores de los anexos determinados genéticamen
te, como el Cilindroma, el Tricoepitelioma y el Sindrome -
del Epitelioma basocelular nevoide, cabe suponer que son -
anormales los genes que regulan el desarrollo de ¢é&lulas -
pluripotenciales en anexos cutlneos y que, tarde o tempra-
no, modifican el crecimiento de las células pluripotencia-
les en tumores de los anexos, mas que anexcs maduros. No
obstante, es poco probable que alglin tumor benigno de los
anexos se origine en estructuras maduras. (5)
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FIG. 6. EMBRIOLCGIA DE LA EPIDERMIS (LEVER, 1983).



5.3 TERMINOLOGIA.

NEVO: El términoc nevo se emplea en la bibliografia de dos
maneras: a) cuando se refieren a un tumor compuesto por cé-
lulas névicas o b) al referirse a una lesidn presente desde
el nacimiento y compuesta por estructuras maduras o casi ma
duras otres lo llaman tumor nevoide o Hamartoma (hiperpla--
sias congénitas, tales como el Nevo sebfceo, Nevo ecrino, -
Nevo verrugoso y Nevo en flama). Para evitar confusiones -
cuando unc se refilere a una hiperplasia congénita es aconse
Jable usar el término NEVO con un adjetivo calificativo, de
manera que, el NEVO sin adjetivo calificativo designe al tu
mor compuesto por c@&lulas névicas. (5)

El término HAMARTOMA parece aproplado para aquellos ne
vos que no tienen cflulas névicas y como las hiperplasias -
congénitaz, se componen de estructuras maduras o casi madu-
ras. Albrecht eligid el término HAMARTOMA para designar a
las "malformaciones de tipo tumoral que muestran una mezcla
defectuosa de los componentes normales del &rgano en que se
producent. (5)

EPITELIOMA: Muchos autores emplean el término epitelioma -
como s8indnimo de carcinoma no obstante, como el significado
literal de la palabra es "Tumor del epitelio", el término -
puede ser usado, tal como lo suglere JADASSOHN para desig--
nar tumores benignos y malignos del epitelio, siempre y =«-
cuando se agregue un adjetlvo calificativo. Como lo sugie-
re BECKER, tal vez sea mejor reservar el té&rmino EPITELIOMA
para los tumores epiteliales benignos y CARCINOMA para los

malignos. (5)
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6. TUMORES DE LOS ANEXOS EPIDERMICOS

CON DIFERENCIACION PILAR

, Los tumores con diferenciacidn pllar que se revisarén
a continuacibén son:

6.1 TRICOFOLICULOMA

6.2 PORO DILATADO

6.3 ACANTOMA DE LA VAINA PILOSA

6.4 FIBROFOLICULOMA MULTIPLE

6.5 . TRICODISCOMA MULTIPLE

6.6 TRICOEPITELIOMA

6.7 TRICOEPITELIOMA DESMOPLASTICO
6.8 TRICOADENOMA

6.9 HAMARTOMA GENERALIZADO DEL FOLICULO PILOSO
6.10 PILOMATRIXOMA

6.11 TUMOR TRIQUILEMAL PROLIFERATIVO
6.12 TRIQUILEMOMA

6.13 TUMOR DEL INFUNDIBULO FOLICULAR
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6.1 TRICOFQLICULOMA

DEFINICION: El Tricofoliculoma es un tumor benigno del fo-
1lfculo piloso, de presentacifn excepclonal, diffcil de reco
nocer clinicamente, pero que muestra una higtopatologia ca-
racteristica. (11,17)

SINONIMIA:
-"Hamartoma folicular piloso", (FESSLER, 1924). (18)
-"Nevo folicular piloeso", (PRINZ, 1551). (18}
-"Foliculoma", (KLIGMAN y PINKUS, 1960). (17)
-"Tricofoliculoma", (WORINGER, 1961). {(18)

HISTORIA: El Tricofolliculema es un tumor descrito por FESS
LER en 1924, quien lo interpretd como un "Hamartoma folicu-
lar piloso", Posteriormente otros autores han descrito ca-
808 semejantes; pero con denominaciones histogénicas dife--
rentes. En 1951 PRINZ describe un caso en un hombre de 31
afios de edad, que presentd un tumor en nariz, por sus carac
teristicas histoldgicas lo denomind "Nevo folicular pilo---
so". HYMAN y CLAYMAN en 1957, a propbsito de un paciente -
de 47 afos de edad, describen un tumor de 10 afios de evolu-
cidn, ubicado en la linea media de la cara por debajo del -
Angulo palpebral interno. Estos autores lo ubican dentro -
de los HAMARTOMAS altamente diferenciados del aparato pllo-
sebfceo y adoptan la denominacidn de Prinz, (18)

En 1960 KLIGMAN y PINKUS hacen una descripcién clinica
de 10 casos, las lesiones se locallzaban en la cara, gene--
ralmente eran (nicos, 2unque un caso mostrd centenares de -
lesiones en cara y tronco, todos los pacientes eran adul---
tos. Para estos autores estos tumores deben ser excluidos
de los NEVOS y de los BASOCELULARES los considera como ADE-
NOMAS PILOS0S. De este trabajo surge la denominacibn de -

- 36 -



"Foliculoma". LEVER en 1961 coincide con Kligman y Pinkus
en que estos tumores muestran menos diferenciacibn que los
NEVOS PILOS0S y mayor que el TRICOEPITELIOMA. (17,18)

WORINGER en 1961 présenta un caso al que denomina "TRI
COFCLICULOMA". (18)

EPIDEMIOLOGIA: Es un tumor poco frecuente con predominio -~
en el hombre. Se presenta comlnmente hacia la edad media -
de la vida. (11,18)

CARACTERISTICAS CLINICAS: Su locallzacibn mi&s frecuente es
en cara, ocaslonalmente puede aparecer en plel cabelluda o
cuello. Son en general lesiones {inicas, sin embargo hay un
caso publicado en 1960 por PINKUS en que se observaron cien
tos de lesiones distribuidas en cabeza y tronco. (17,18)

Es una neoformacldn pequefia, cupuliforme, del coler de
la piel, frecuentemente con un poro central lleno de mate--
rial queratésico por donde emerge un penacho de pelos fi---
nos, lo cual es altamente sugestivo del diagnésticoe. (19, -
20)

CARACTERISTICAS HISTOPATOLOGICAS: En el examen histoldgico
la dermis contiene un espacio quistico grande tapizado por
epitelio escamoso que contiene material cbrneo y frecuente-
mente también fragmentos de tallos pilosos birrefrigentes.
En los casos que contienen un poro central el espacio quis-
tico grande se continiia con la epidermis superficial. Una
indicacién de que representa un foliculo piloso agrandado y
distorasionado. En algunos casos en la dermis hay uno o dos
aspectos quisticos adicionales. (5)

Emergiendo en forma radiada de la pared de estos foli-
culos pilosos "primarios", se ven muchos foliculos pilosos
"secundarios" pequeflos, habitualmente bastante bien diferen
ciades. Los folfculos pilosos "secundarios" estén bien de-
sarrollados y a menudo presentan una paplla pilosa. Ademés
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muestran una vaina radicular externa y una interna -esta ()
tima puede contener grénulos de queratohialina- y, ublcado
en el centro un pelo fino. Estos pelos finos se visualizan
mejor en las Areas en que los folfculos pilosos "éedundaéé?
rios" aparecen en cortes transversales. (5)

Encastrados en las paredes de los foliculos pilogos --
"gecundarios! puede haber pedueﬁos grupos de células glandu
lares sebfceas. En algunos de los foliculos pilosos "secun
darioa' mfAs rudimentarios en lugar de un pelo se observa un
quiste cbrneo central, como se ve también en el Tricoepite-
lioma. (5)

El estroma es rico en fibroblastos y se orienta en ha-
ces paralelos de fibras que encapsulan las proliferaciones
eplteliales en forma similar a la vaina radicular fibrosa -
normal. Como en la vaina radicular externa de las estructu
ras pilosas maduras, en la vaina radicular externa de los -
folfculos pilosos '"secundarios" se demuestran grandes canti
dades de glucdgeno. (5)

En todeos loe tumores hay cordones epiteliales que in--
terconectan los follculos pilosos secundarios. Como estos
cordones epiteliales se diferencilan en el sentido de la vai
na radicular externa, la hilera de células periféricas mues
tra formacibn en palizada y las células de los cordones apa
recen grandes y vacuocladas como resultado de su contenido -
en glucbgeno. (5)

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: E1 diagnbstico histoldgico diferen
cial se plantea con el PORO DILATADO DE WINER y el TRICOADE
NOMA DE NIKOLOWSKI. Cuando en los cortes histoldgicos se -
pasa por alto la cavidad primaria grande y los follculos pi
losos "secundarlos" no muestran ninguna vaina radicular in-
terna o pelo central, la empalizada en la periferia de los
cordones epiteliales pueden sugerir la presencia de un TRI-
COEPITELIOMA o un EPITELIOMA BASCCELULAR. (5,21)

El aspecto vacuolado de las células de los cordones e-
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piteliales, debido a su contenido de glucbgeno, facilita el
reconocimiento de la diferenciacién hacia la vaina radicu--

lar externa y establece el diagnéstico de TRICOFOLICULOMA.
(5,21)

TRICOFOLICULOMA SEBACEQ: El Tricofoliculoma sebficeo es un
tumor benigno de origen pilosebiceo descrito por PLEVWIG en

1980. Es una variante de Tricéféliculoma, con individuali-
dad reconocida. (22,23)

En la descripeidn inicial se comunicaron tres casos y

en Portugal GARCIA E SILVA, describié un caso mis en 1982.
(22,24)

El Tricofoliculoma sebfceo aparece en freas ricas en -
foliculos sebficeos tales como la nariz, Es una neoforma---
¢idén con una depresidn central parecida a una ffstula, por
donde se exterlorizan pelos terminales y vellos, {(24)

La histopatologia corresponde a una cavidad central, -
grande, de forma irregular, revestida por epitelio escamo--
80. Varlos foliculos pilosebficeos se conectan en forma ra-
dial a la cavidad que contiene conductos seblceos y numero-
sos 16bulos sebfceos, grandes, bien diferenciados, asi como

foliculos pilosos parcialmente terminales y pelo parcialmen
te velloso. (5) :

El Tricofoliculoma sebéiceo debe distinguirse de la fig
tula del dorso de la nariz y del Tricofoliculoma, La prime
ra se presenta como un orificio en la 1fnea media de la na-
riz que comunica con un quiste dermoide més profundo. Puede
tener un pelo y se observa al nacimiento o surge en los pri
meros afios de vida. Histolbgicamente es una cavidad sin es
tructuras sebAceas ni pelos terminales en la pared del re--
vestimiento. (22)

El Tricofoliculoma tiene las mismas caracterfisticas --
histolégicas del Tricofoliculoma sebfceo, con excepcidn de
las gléndulas sebAceas grandes en la cavidad del tumor.(22)

- 30 -



6.2 PORO_DILATADO

El Poro dilatado fue descrito en 1954 por WINER y se -
considerd como un tipo de neoplasia de la vaina folicular,
Comparte con el Tricofoliculoma la presencia clinica de un
poro central e histolbSgicamente la presencia de un espaclo
quistico que se comunica con la superficle de la epidermis,
revestido por epitelio escamoso, lleno de material queratb-
sico. (3,5)

Se localiza en la cara, usualmente como una lesibn so-
litaria. Tiene la apariencia de un comeddn gigante y no se
advierte induracidn a la palpacifn. Predomina en varones -
adultes. (5)

En la histopatologia el Poro dilatado muestra un infun
dfbulo piloso marcadamente dilatado recublerto por una epi-
dermis atrbfica cerca del ostium, pero hipertréfica en la -~
profundidad de la cavidad qufstica donde se observan varios
procesos interpapilares y proliferaciones delgadas irregula
res hacla el estroma que rodea la neoformacldn. (5)

La cavidad quistica llena de queratina puede extender-
se hacia el tejido celular subcuténeo en la porcién infe---
rior, pequefos 1l6bulos de gléndula sebécea y folfculos pilo
sos vellosos pueden estar unidos al revestimiento epidérmi-
co. (5)
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6.3 ACANTOMA DE LA VAINA PILOSA

El Acantoma de la vaina piloga fue descrito en 1978 -
por MEHREGAN y BROWSTEIN, como una neoformacibn benigna de
los anexos epidérmicos, diferente a las ya descritas. (25)

Habitualmente se encuentra en la plel del lablo supe-
rior y rara vez se observa en otro lugar de la cara. Gene
ralmente se presenta como neoformacidn solitarias, asintomé
tica, del color de la plel, con un orificio central pareci
do a un poro, lleno de material queratésico. Predomlna en
el adulto. (5,25)

Histoléglcamente hay una gran cavidad quistica ramifi
cada abilerta a la superficie, y que se extiende a la der--
mis media. La pared del quiste est8 compuesta por eplte--
lio escamoso estratificado de grosor variable, Hay numero
sos 18bulos de c&lulas tumorales, bien definidos, Be ex---
tlenden de la pared del qulste hacia el tejido celular sub
cuténeo. (5,25)

Las c&lulas tumorales en algunas 4reas muestran empa-
lizada periférica y contienen cantidades varlables de glu-
cbgeno, Egto recuerda al epitelio de la vaina radicular -
externa. (5,25)

Esta neoplasia debe ser diferenciada del TRICOFOLICU-
LOMA y del PORO DILATADO. (25)
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6.4 FIBROFOLICULOMA MULTIPLE

El Fibrofoliculoma es una entidad histoldgica descri-
ta por BIRT en 1977. Puede presentarse en forma mfiltiple
y solitaria. El primero generalmente muestra una herencila
autosbmica dominante y en algunas ocasiones estl asociado
a otras lesiocnes cuténeas. {26,27)

Los tumores solitarips tienen los mismos datos clini-
cos e histopatolbgicos, no son hereditarios y no se aso---
clan con otros cambios significativos, (26,27)

Parece ser una neoplasia de la vaina radicular fibro-
sa del folfculo piloso con un compromiso menor del compo--—
nente epitelial del folfculo, principalmente del segmento
superlor de la pared del infundfibulo folicular. Es ademés
un tumor con elementos mesodérmicos. {28,29)

En el espectro de lasa ﬁeoplasiaa foliculares benig---
nas, el Fibrofoliculoma parece estar entre el FIBROMA PERI
FOLICULAR (de origen mescdérmico) y el TRICOFOLICULOMA (de
origen epitelial). (28,29)

El Fibrofoliculoma es una neoformacibn cupuliforme, -
de 2 a 4 mm. de di&metro, de color amarillo p&lido o blan-
co, de consistencia suave, Por lo general son miltiples y
se distribuyen principalmente en cabeza y cuello en ocasio
nes se encuentran algunas lesiones esparcidas en tronco y
brazos. Alguna de las neoformaciones tiene una umbilica--
cién central o estl llena de queratina, mientras que otras
tienen un pelo central. (28)

Histolbgicamente el Fibrofoliculoma muestra en su cen
tro un foliculeo piloso distorcionado, rodeado por una capa
gruesa basoffiica de estroma mucoide con aumento en el nQ-
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merc de fibroblastos y vasos sanguineos. Hacia el estroma
se extienden bandas delgadas anatomosadas de epitelio folji
cular. (5)

El Fibrofoliculoma debe ser diferenciado de otros tu-
mores epiteliales y mesodérmicos del foliculo pilosc como
TRICOEPITELIOMA, TRICOFOLICULOMA y TRIQUILEMOMA. (27)

Los tumores mesodérmicos son pocos en nlmero y menos
bien conocidos, como el FIBROMA PERIFOLICULAR que esth ca-
racterizado por un teJjido conectivo marcadamente engrosado
con proliferacitn de la base fibrosa de la vaina sin alte-
raciones eplteliales significativas. También debe diferen-
clarse del TRICODISCOMA que esth relacionado con la por=--
citn mesodérmica del disco pileoso, es un tumor fibrovascu-
lar eliptico pequefio con un collarete epldérmico y locali-
zado periféricamente al foliculo piloso. (27)

El Fibrofoliculoma también debe ser diferenciado del
PORO DILATADO y de la PAPULA FIBROSA la cual muestra proli
feracidn de fibroblastos pero falta cambios sustanciales -~
del epitelio folicular. (27)
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6.5 TRICODISCOMA MULTIPLE

El Tricodiscoma fue descrito por primera vez por PIN-
KUS en 1966 como un tumor cutfneo pequefio del disco plloso
retroplilar humano, Estas lesiones son generalmente milti-
ples y afecta mis comfinmente a adultos y estén asocladas -
mis frecuentemente con fibromas y acrocordones. {30}

Clinicamente son neoformaciones miltiples, de 1 a 5 -
mm. de di&metro, del color de la piel, de superficie lisa
y de consistencia firme. Aparecen en la cara, tronco y ex
tremidades (excepto en palmas y plantas} y tienden a perma
necer sin cambios por afios. (31)

Histopatolbgicamente el Tricodiscoma exhibe una loca-
lizacidn subepidérmica dentro de un &rea circunscrith de =-
tejido conectivo finamente fibrilar, conteniendo vasos san
guinens de pared gruesa y luz pequefia. Usualmente se en--
cuentra un folfculo piloso en la margen de la lesidn. (5)

Pinkus y cols. caracterizaron al Tricodiscoma con: -

1) Una interrelacidén topogréfica constante con - los folfcu-
los pilosos, 2) tejido dérmico muy vascularizado conte---
niendo fibras elfsticas y col&genas, 3) presencia de célu
las pequefias melanizadas en el tumor, y 4) ocasionalmente
filetes nerviosos mielinizados dentro de 1la lesibdn. Por -
microscopia electrbnica se han observado células de Merkel
en la capa basal del disco del pelo. {31)

SINDROME DE BIRT-HOGG-DUBE.

Este cuadro patolbgico ha sido comunicado en la lite-
ratura dermatolégica en 1977, cuando BIRT, HOGG y DUBE deg
cribieron un sindrome hereditario caracterizado por la aso
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ciacibn de FIBROFOLICULOMAS, TRICODISCOMAS y ACROCCRDONES.
Posteriormente se han publicado casos similares. (26,29, -
32)

El sindrome de Birt-Hogg-Dub& se caracteriza por: a)
clinicamente por la presencia de numerosas neoformaclones
de aspecto cupuliforme, que miden 2 a 5 mm. de difmetro, -
de superficle lisa o queratééica, ligeramente umbilicadaa,
Localizadas principalmente en la cara y cuello y en ocasio
nes en tronco y extremidades. (29,32)

Las lesiones habitualmente comienzan a aparecer degs—-
puds de los 25 afios de edad sin predileccilén por algiin se-
x0. (32)

b) Hiatoldgicamente por la asociacibén de fibrofoliculomas,
tricodiscomas y acrocordones: el fibrofoliculoma es una -
proliferacidén mixta de tejido epitelial y conjuntivo del -
complejo pilar, muestra en su centro un folfcule distorcio
nado, vodeado por una capa gruesa basofflica de estroma mu
coide con aumento en el nGmero de fibroblastos y vasos san
guineos. Hacia el estroma se extienden bandas delgadas --
anastomosadas de epitelio folicular (5,32)

. El Tricodiscoma deriva del disco t&ctil retropilar y
se caracteriza por una proliferacién dérmica bien limita--
da, cerca de un follculo piloseb&ceo, constituido por teji
do conjuntive laxo rico en mucina con numeroscs vasos san-
guineos hiperplhsicos, estructuras nerviosas mielinizadas
y células de Merkel en la capa basal del disco del pelo., =~
(32)

El Acrocordon muestra una epidermis con papilomato---
sis, hipequeratosis y acantosis regular. EI tallo de teji
do conectivo envuelto por la epidermis se compone de fi---
bras colfigenas laxas y, a menudo, contiene numerosos capi-
lares. (5)
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¢) Otro elemento importante para el diagndstico es el ca--
rcter hereditario de esta afeccibn. En la primera obser-
vacién 15 miembros de la misma familia pertenecientes a 3

generaciones presentaron la asoclacidn de Fibrofoliculo---
mas, Tricodiscomas y Acrocordones. El estimulo para esta

proliferacién puede estar determinada gen&ticamente, pero

la causa permanece desconocida. Se sugiere herencia auto-
sbmica dominante., (32)

En conclusién las caracteristicas clinicas, histolbgl
cas y genéticas permite la individualidad del SINDROME DE
BIRT-HOGG-DUBE como una afeccién cutdnea auténoma. (32)
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6.6 TRICOEPITELIOMA

DEFINICION: El término TRICOEPITELIOMA engloba dos varie-
dades clinicas bien individualizadas, pero con imagen his-
topatoldgica comfin. Una de ellas se caracteriza por la --
presencia de neoformaciones miltiples de tamafio variable,
con localizacidn preferentemente en cara, presentando un -
condicionamiento genético dominante. La segunda forma clf
nica se caracteriza por tumores alslados, sin ninguna espe
cificidad y sin condicionamiento gen&tico. (33)

SINONIMIA:

-"Adenomas simétricos de la cara", (BALZER y MENETRIER,
1885). (34)

-"Epitelioma adenoide quistico", (BROOKE, 1892)}. (33)

-"Epiteliomé miltiple benigno quistice", (FORDYCE, --
1892). (34)

-"Tricoepitelioma papuloso miltiple", (JARICH, 1894). -
(33)

-"Erupcibn liquenolde embrionaria de la piel", (HEI----
DINGSFELD, 1908). (33) '

~-"Nevus folicularis™, (SAVATARD, 1922). (33)

HISTORIA: La forma familiar se conoce desde finales del -~
siglo pasado, citfindose la comunicacién de BROOKE en 1892,
con el nombre de "Epltelioma adenolde quistico", es la pri
mera descripclidn completa en la literatura segulda poco --
después por las comunicaclones de FORDYCE en 1892 y de JA-
RICH en 1894. En 1908, HEIDINGSFELD describe casos seme--
jantes bajo el nombre de "Erupcibn liquenoide embrionaria

de la piel" y a partir de entonces las publicaciones sobre
el tema han sido numerosas. (33)

Aunque no tan bien conocida como la variedad mGlti---
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ple, el Tricoepitelioma solitario ha sido considerado como
una entidad diferente. .De entre las publicaciones inicia-
les sobre Tricoepitelioma sclitario estéd la de WOLTERS en

1901 quien describié una joven de 20 aflos de edad con una

lesidn en ceja derecha desde el nacimiento de color amari-
llo roJjizo, ligeramente elevada y diagnostict higtoldgica-
mente Tricoepitellioma. Posterlormente en 1909 SHOPPER pu-
blica el caso de una mujer de 27 afios de edad quien desde

los 2 afios tenia en ceJa izquierda una neoformacidn hemis-
férica de color amarillo rojizo, se hizo el diagnéstico --
histoldgico de Tricoepitelioma. SAVATARD estuvo en desa--
cuerdo con la relativa rareza del diagnbstico del Tricoepi
telioma solitario, €1 crefa que el tumor no era reconocido
clinicamente porque recuerda al Nevo no pigmentado y no ase
observan al microscopio las plezas quirlrgicas. Actualmen
te exlsaten numerosas referencias scbre esta variedad. (35)

CARACTERISTICAS CLINICAS:

A. Tricoepitelioma mfiltiple: GOLDMAN en 1940 sefizld ini--
cialmente el carfcter hereditario del Tricoepitelioma sien
do posterlormente confirmade por diversos autores que se =

han ocupado del tema, Se trata de una herencia autosbmica
dominante por lo que debe incluirse entre las GENODERMATO-
SIS. GAUL estudid 40 casos en varias generaciones de una -
familia. (33,34,36,37)

La edad de aparicifén es casl sin excepcifn en la infan
clia o en la pubertad, de los 50 casos estudiados por GRAY
y HELWIG, 18 tenian de 0-5 afios y 11 de 6-11 afios. Predo-
mina en el sexo femenino aunque GRAY y HELWIG, en 1963, ob
servaron preferencia de presentacién en varones, ANDERSON
y HOWELL consideran que el predominio femenino es aparen--
te, en el varén la penetrancia y expresividad serfan meno-
res, con lesiones de menor tamafio, por lo cual consultan -
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con menor frecuencia. (33,34,36,37)

Las lesiones aparecen primero en cara en surcos nsso-
genianos, pueden extenderse en forma gradual hacia pirpa--
dos, meJjillas, labio superior, frente, pabellones auricula
res, cuello, piel cabelluda, parte alta de térax, siempre
simétricamente. En 198%, RODRIGUEZ-HILL y cols, comunica~
ron el caso de una muJer de 35 afios con Tricoepltelioma --
mGltiple involucrando freas atipicas como la regidn geni--
tal., (34,38,39)

Clfinicatnente las lesiones son neoformaclones de peque
fio tamafio, de 0.5 a 2 mm, de difmetro, pueden parecer en -
estos estadios iniciales simples quistes de milium, son -~
del color de la piel, aspecto translficido untuosas. Poste
riormente las lesiones aumentan de tamafio lentamente, dan
lugar a grandes tumoraciones que cuande se presentan mGltl
ples y confluentes en reglones ciliares, frontales, meji--
lla, etc., dan una facle de aspecto "leonino" semejando la
Lepra lepromatosa nodular. (33)

En la pubertad las lesiones cesan de aparecer y en la
observacidn de CARAPETO algunos tumores llegaron a desapa-
recer. Las necformaciones pueden ulcerarse en forma espon
ténea o por traumatismos. Esta contigencia es muy rara y
de ninguna manera implica la malignizacidn del tumor. La
degeneracidn carcinomatosa del Tricoeplitelioma es muy dis-
cutida. HOWELL y ANDERSON consideran que, aunque tedrica-
mente posible, es excepcional y que los casos publicados -
de transformacibdn maligna corresponderian a la entidad co-
nocida como BINDROME DEL CARCINCMA BASOCELULAR NEVOIDE. --
(34,35)

B. Tricoepitelioma solitario: Descrito por SAVATARD ~----
(1922). Es un' tumor inico que aparece en la pubertad y so
bre todo en adultos JjSvenes, la localizacién es la misma -
que en la forma mGltiple, mls frecuentemente en cara, pilel
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cabelluda, espalda, cuello y parte superior de brazos y --
muslos. No hay antecedentes familiares. (34,40)

. El Tricoepitelioma solitario rara vez es mayor de 2 a
3 cm., aunque se han comunicado casos més grandes como el
de CZERNOBILSKY en 1972, donde refiere un Tricoepitelioma
en mualo derecho que medfa 8.0 c¢m. y pesaba 250 gr. y el -
de FILHO y cols. en 1984, que medfa 6.5 X 4.5 X 3.0 cm. ¥y
pesaba 130 gr. (41,42)

La neoformacién es hemisférica, de consistencia fir--
me, del color de la piel, a veces transliicida. Excepcio--
nalmente se ulcera. {(34,37)

CARACTERISTICAS HISTOPATOLOGICAS:

A. Tricoepitelioma mltiple: En el examen histolégico, --
las lesiones del Tricoepitelioma mltiple estén bien cire-
cunscritas. Contlenen quistes cérneos que es un rasgo his
tolSgico caracteristico, constan de un centro complefamen-
te queratinizado rodeado por una cubierta de c&lulas baso-
fflicas aplanadas que tienen el mismo aspecto que las cé&lu
las del Epitelioma basocelular ("células de basalioma").
La queratinizacién es abrupta y completa; noe gradual e in-
completa como en las perlas cbrneas del Epitelioma espinoc-
celular. A menudo hay grfnulos de melanina tanto en las -
células que rodean los quistes cérneos como dentro de &s--
toa. (5)

Como segundo componente principal de los tricoepite--
liomas mltiples se encuentran islotes tumorales compues--
tos por células basofflicas, con el mismo aspecto de las -

c&lulas de basalioma, habitualmente dispuestas como una -~
red de tipo encaje y, a veces, comec cordones sblidos. Las
células en estos islotes tumorales muestran formacidn de -
empalizada periférica y son indistinguibles de las del Epi
telioma basocelular, E) estroma del tumor, es muy celular
y, a menudo, aparece bien demarcado del estroma circundan-
te. (5)
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Entre los hallazpgos adicionales que se encuentran en
algunos pero no en todos los tricoepiteliomas mGltiples, -
se cuenta la presgencia de una reaccidn de células giganteé
de cuerpo extrafio en la vecindad de los quistes cSrneos ro
tos, asf como depbsito de calcio en los focos de reaccibdn
de cuerpo extraflo o dentro de los quistes cbrneos. (5)

A veces las lesiones con un alto grado de diferencla-
¢idn muestran papilas y vailnas pllosas abortivas, como las
papilas pillosas contienen una alta concentracidén de fosfa-
tesa alcalina que se demuestira mediante el uso de tincibn
de Gomoril para fosfatasa alcalina en cortes congelados., --

(5)

Fn ocasiones, algunas lesiones de Tricoepitelioma mGl
tiple muestran relativamente poca diferenciacibn hacia es-
tructuras pilosas, contienen entonces, sblo unos pocos —--
quistes cdrneos y Breas con aspectc de Epitelioma basocelu
lar. Estas leslones son indistinguibles de un Epitelioma
basocelular queratdsico, que’ también puede presentar quis-
teg cOrneos. Por ello no se puede delimitar con claridad
el Tricoepitelioma mfltiple, del Epitelioma basocelular ba
sAndose adlo en la histologla y, para llegar al-diagndsti-

co enl un caso dado, puede ser importante conocer los datos
clinicos. (5)

B. Tricoepitelioma solitario: E1 Tricoepifelioma sollta--
rio muestra histolbglcamente un alto grado de diferencia--
cidn hacia estructuras pilosas, es indistinguible del Tri-
coepitelioma mfiltiple. Las lesiones solitarias que tienen
poca diferenciacibn hacla estructuras pilosas se clasifi--
can mejor como epiteliomas basocelulares queratbsicos. Por
lo tento, para hacer el diegn6stico de Tricoepitelioma so-
litario, la lgsién debe contener numerosos quistes cbr----
neos, as{ como papilas pllosas abortivas y mostrar s6lo --
unas poces Areas con aspecto de Epitelioma basocelular.(5)
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C. Histogénesis: Los quistes cbrneos del Tricoepitelioma -
represgentan estructuras pilosas inmaduras. La queratiniza-
cién abrupta y completa de los quistes cérneos corresponde
al desarrollo abrupto de las c&lulas cbrneas del pelo, a --
partir de las células de la matriz del pelo; por eso, las -
c&lulas basoffilicas que rodean a los quistes cérneos repre-
sentan intentos de formacidn de vainas pilosas. Es proba--
ble que las células eosinofilicas, visibles a veces alrede-
dor de los quistes cérneos, representan células nucleadas -
que se ven en las valinas pilosas normales, en la zona quera
t6gena. (5)

La Intima relacidén entre el Tricoepitelioma y el Epite
lioma basocelular se explica por que se supone que tienen -
un origen comin en las c&lulas pluripotenciales que pueden
deasarrollarse hacla estructuras pilosas, anfilogas a las cé-

"lulas germinativas epiteliales primarias. Por lo tanto, --
los dos tumores difieren simplemente en el grado de madurez
de sus células. Como en una. misma lesidn puede haber cé&lu-
lag de diverso grado de madurez, en el Tricoepitelioma es -
posible encontrar &reas que concuerdan con el cuadro histo-
légico del Epitelioma basocelular y viceversa. (5)

DIAGNOSTICO: Teniendo en cuenta la edad a la que aparecen
las lesliones, su distribucibn topografica y el aspecto mis-
mo de las neoformaciones se puede scspechar el diagndstico
que lo confirma la histopatologla.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: El Tricoepitelioma mGltiple debe

diferenciarse fundamentalmente de la ENFERMEDAD DE PRINGLE.
El Pringle tiene topograffa similar pero las neoformaciones
son rojas, duras y forman parte de un sindrome complejo en

el que hay manchas hipocr&micgs lanceoladas, plel de zapa,

tumores de K8enen y trastornos neuropsiquicos. (34,42)

El diagnbstico del Tricoepitelioma solitario es més di
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ficil, se le confunde con Nevos pigmentados y no pigmenta--
_dos, quistes, Epltelioma basocelular, etc, La histologfa
nos resuelve el problema. (34,35)

TRATAMIENTO: El principal problema que plantea el Tricoepi
telioma milltiple es el de su tratamiento. La destruccidn -
con elactrobiaturl da resultados incompletes, con recidivas
frecuentes, La dermoabrasién no es satisfactoria. Tal vez
una conducta expectante, con extirpacibn de las lesiones --
més grandes o que clinicamente se sospeche en un Epitelioma
basocelular sea la posicién més correcta. Ultimamente se -
publicd un trabajo con fcido 13-cis-retinoico pero los re--
sultados no fueron buenos. (33,34,43)

ASOCIACIONES: Es conocida la asociacidn de Tricoepitelioma
con Epitelioma basocelular desde las descripciones del si--
glo pasado (WHITE en 1894 y DE LITTLE en 1914). {(33)

La presencia de Triccepitelioma y Cilindroma fue dada

a conocer por ADAMSON en 1914 y su combinacién se considera
como una entidad. Para ambas enfermedades alsladas, la he-
rencia es autosbmica dominante. WELLCH y cola. consideran

que su coexlstencla constituye diferentes expresiones de un
mlsmo desorden mis que un ejemplo de vinculacién genética,

con penetrancla y expresividad variable en pedigrees fami--
liares. (44)

La asociacidén de Cilindromas, Triccepiteliomas y Quis-
tes de milium fue considerada por RASMUSSEN en 1975 como ex
presibn fenotipica del mismo genotipo o defecto genético. -
Implica para el autor un origen anexial pilar comlin con di-
ferenciaclén hacia Tricoepitelioma, Milium o Cilindroma, de
bido 2 regulacidn deficiente o estimulos tréficos especia--
les en Areas corporales especificas. Ello corresponde a un
origen embrioldgico comfin ya que tanto el folfculo pilloso -
-Milia y Tricoepitelioma- como la gléndula apocrina -Cilin
droma- se originan en el GERMEN EPITELIAL PRIMARIO. (45)
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La coexistencia de Tricoepitelioma y Cilindroma con tu
mores de diferenclacién ecrins es sumamente rara. Sin em--
bargo esta agociacidn ya ha sido sefialada (REISS y PORSE en
1965 y MAGNIN y cols. en 1977). (46,47)

En 1985, MOWSOWICZ y DE ANDA conmunican otro caso de co
existencla Cilindroma, Tricoepitelioma y Espircadenoma y --
piensan que integraria un complejo hamartomatosc méAs inmadu
ro, de tipo basocelular multipotencial, (445

Existen ademfs en la literatura algunas publicaciones
aisladas de asociaciones de Tricoepitelioma con Carcinoma =
de mama, Distrofia ungueal, Nevo epldérmico sistematizado,
Miastenia gravis, etc. (4B-51)
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6.7 TRICOEPITELIOMA DESMOPLASTICO

El Tricoepitelioma desmoplistico es un tumor de anexos
descrito en 1977 por MACDONALD, quien lo considerd como una
entidad distinta del Tricoepitelioma convencional, lo 1llamd
"HAMARTOMA EPITELIAL ESCLEROSANTE". Posteriormente BROWN-
STEIN y SHAPIRO le denominaron Tricoepitelioma desmoplésti-
co. (52,53)

Se dice que el Tricoepltelioma convencional es siete -
veces mis frecuente que el Tricoepitelioma deamopléstico, -
algunos autores como KALLIOINEN y cols. no lo creen asf ya
que encontraron seis tumores de esta variedad en cuatro pa-
clentes. (54)

La lesién.aparece mis comlinmente en adultos jévenes, -
pero tembién es frecuente que aparezca en la segunda década
de la vida y es més frecuente en mujeres que en varones,.(5)

Clinicamente el tumor casl siempre se localiza a la ca
ra, mlde de 3 a 8 mm. de dlémetro y es marcadamente indura-
do. En algunas ocasiones tiene un borde anular y un centro
deprimido no ulcerado, que recuerda al Granuloma anular, -~
(54)

HISTOPATOLOGIA: Son tres los datos microscépicos caracte--
risticos del Tricoepitelioma desmopléstico: 1. Cordones --
delgados de cé&lulas tumorales, 2. Quistes cérneos y 3. Un
estroma desmoplastico. {(5)

Los cordnnes tumorales estfin formados de 1 a 3 hileras
de células basaloides pequefias con un nficlec oval prominen-
te y escaso citoplasma. Los quistes cbrneos son grandes en
algunos casos, El estroma es hipocelular y tiene una colé-
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gena densa., En ocasiones se observan granulomas de cuerpo
extrafio por ruptura de los quistes c¢brneos, También se --
han visto calecificacliones dentro de alguno de leos qulstes.
(5)

El Tricoepitelioma desmopléstico debe diferenclarse -
del Epitelioma basocelular fibrosante, sin embargo, el Epl
telioma basocelular fibrosante no tiene quistes cbrneos. -

(%)

Se han publicado asociaciones de Tricoepitelioma des-
mopléstico con Nevo intrad&rmico, as{ BROWNSTEIN y STARINK
refieren que desde antes de que el Tricoepitelioma desmo--
pléstico fuera descrito ya RAHBARI y MEHREGAN habfan comu-
nicado siete casos de Tricoepltelioma con Nevo pigmentado
¥y que retrospectivamente, las lesiones eran Tricoepitelio-
mas desmopléAstico més que Triccepiteliomas convencionales,
por lo que estos autores plensan que los reportes de aso--
ciaclones de Eplteliomz basocelular con Nevo celular son =~
mas bien de Tricoepitelioma desmopléstico. (55)



6.8 TRICOADENOMA

El Tricoadenoma fue descrito por NIKOLOWSKI en 1958,
ha sido escasamente relatado en la literatura dermatoldgi-
ca, algunos libros de Histopatologfa cutfinea sélo lo men--
clonan. Hay autores que lo consideran como variedad de --
Tricoepitelioma y otros lo tienen como entidad independien
te, tal vez, por lo raro del tumor, existen dudas de su --
existencia. (56)

El Tricoadenoma es un tumor benigno con mayor grado -
de maduracién que el Tricoepitelioma y menor diferencia---
cifn que el Tricofoliculoma. NIKOLOWSKI lo ubica entre un
Nevo piloso y el Tricoepitelioma. RAHBARI y cols. {1972)
comunicarcon ocho casos de esta entidad. (57

El Tricoadenoma afecta por igual a ambos sexos, de ma
yor frecuencia en la cuarta década de la vida y con lecall
zaclén predominante en cara ¢ tronco., Es una neoformacidn
solitaria, hemisférica, que mide de 3 a 15 mm, de di&me---
tro, translficida, de color amarillento o eritematoso, de -
consistencia firme y superficie telanglectésica. Es un tu
mor asintomético, de crecimiento lento y al parecer sin po
tencial de transformacibdn maligna. (56,57)

Dentro de la Clasificacién de los Tumores con diferen
ciacidén folicular y seglin su espectro de maduracidn se le
encuentra en los ADENOMAS. (57)

Histoldgicamente tiene numerosos gquistes cbdrneos, ro-
deados por células eosinofilicas que recuerdan a las célu-
las eosinofflicas que se observan en el Tricoepiteljoma. -
En algunas ocasiones, se encuentra Interpolada una capa de
c&lulas granulosas, aplanadas, entre los quistes cbrnecs y
las células eosinofflicas. Algunos islotes Gnicamente con
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sisten de células epltelinsles eosinofilicas sin queratini-
zaclbn central. Y se han observado puentes intercelulares
esparcidos dentro de las c&lulas eosinofflicas. En los si
tios de ruptura de gquistes cBrneos se forman granulomas de
cuerpo extrafio. (5)

HISTOGENESIS: 1.a arquitectura general del Tricoadenoma re
cuerda mucho al Tricoepitelioma y ademds sugiere el desa--
rrollo de estructuras pilosas inmaduras. Sin embargo, ya
que la pared de los quistes cérneos consisten de células -
epidermoides y la gqueratinizacién que toma lugar es con --
formacidén de queratohialina, sugiere gue el tumor se dife-
rencia hacia la porcibén infundibular del canal pilosebf---
ceo, {5}

El Pricoadenoma se presta a diagnSstico diferencial -

con: Tricoepitelioma, Epitelioma basocelular y Quiste epi-
dérmico. (5,57)



6.9 HAMARTOMA GENERALIZADO DEL FOLICULO PILOSO

El Hamartoma folicular generalizado fue descrito por -
vez primera por BROWN y cols. en 1969, como neoformaclones
pequefias y confluentes, que ocasionan alopecla parcial difu
sa y se acompafia de aminocaciduria y miastenia gravis. (58)

MEHREGAN y HARDIN (1973) publican un caso similar y DE
LACRETAZ y BALSIGER (1979) comunican un caso familiar pero
con algunas diferencias clinicas e histolégicas. (59)

La histopatologfa se caracteriza por una pérdida gra--
dual de pelo como resultado del dafic a cada folfculo por --
crecimiento del tumor. (5)

Las Areas de alopecia revela un reemplazo de 1los fo-
lfculos pilosos por islotes o cordones tumorales, sbildps de
c8lulas basaloides que recuerdan al Tricoepltelioma. (5)

Las &reas con las neoformaciones muestran ausencia de
estructuras pllosas y extensae proliferaciones de cé&lulas -
basaloides en un estroma con formacién en algunas &reas de
gquistes cébrneos. En consecuencia, la apariencia histoldgi-
ca es indistinguible del Tricoepitelioma. (5)

-59 -



6.10 PILOMATRIXOMA

DEFINICION: "Se da el nombre de Pilomatrixoma a un tumor -
benigno localizado en la dermis profunda, o en el tejido cg
lular subcuténeo, que tlende a calcificarse y que clinica--
mente es diffcil identificar con certeza, pero que histold-
gicamente es relativamente fécll hacerlo." (LATAPI y RODRI-
GUEZ, 1978)

SINONIMIA: El tumor ha recibido diversas denominaclones, -
las més utilizadas son las sigulentes: (60-65)
-"Epitelioma calecificante de las gléndulas seb&ceas", --
(MALHERBE, 1880). .
-"Epitelioma calcificado o calcificante de Malherbe'.
~-"Nevo adenomatoso calcificado", (GOUGEROT, MEYER y ELIA
SCHEFF, MONTPELLIER).
-"Mevo osificante", (FLARER).
-"Quistes epidérmicos momificados", (KING, 1547).
~"Carcinoma de células basales con momificacién", (KING,
1947).
-"Pumor momificado de Malherbe", (MARTINS, 1956).
-"Pilomatrixoma", (FORBIS y HELWIG, 1961).
~-"Pilomatricoma", (PINKUS y MEHREGAN, 1969).

HISTORIA: La primera descripcidén de este tumor correspode
a WILKENS en 1858, en su tesis de la Universidad de Gottin-
gen, en donde comunica un caso. Sin embargo se acepta que
fueron MALHERBE y CHENANTAILS, los que en 1880, hicleron la
primera descripcién de la enfermedad al publicar 18 casos -
reunidos en un periodo de 15 afios, de una lesidn tumoral a
la que caracterizaron por ser benigna y presentarse prefe--
rentemente en personas Jovenes. Le dan el nombre de "Epite
lioma calcificado de las gl&ndulas sebAceas", y consideran
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gue estas leslones constituyen una transicibn entre un sip
ple quiste y un epitelioma calcificado. (60 64,66)

A-partir de la descripcidn de MALHERBE ¥ CHENANTAIS,
los informes en relacifn con este tumor fueron escasos has
ta 1933%, fecha en que CH'IN KUAN YU en. una revisién de la
literatura mundial, informd® haber encontrado 116 casos pu-
blicados de Epitelioma calcificado {(cifra que rectificd --
més tarde GEISER a 73) y aporté 10 casos mls estudiados --
por él. Hace amlgunas consideraciones importantes sobre la
histogénesis de estos tumores que para &l, son clinica e -
histoldgicamente caracteristicos, semejantes en muchos as-
pectos a los epliteliomas basocelulares y derivan de la ~~-
piel y de sus anexos. CH'IN fue qulen propusc el origen -
anexial del tumor. (60,63,67)

En 1942 TURHAN y KRAINER sugieren por primera vez la
posibilidad de que este tumor derive de las células de la
matriz del pelo. (60)

En &pocas més recientes y en forma independiente, apa
recen en la literatura los trabajos de HIGHMAN y OGDEN, LE
VER y GRIESSMER, FORBIS y HELWIG y HEADINGTON y FRENCH, --
quienes postulan que los eplteliomas calcificados son deri
vados de la matriz pllosa. BSus conclusiones asientan fun-
damentalmente en la semejanza que exlste entre las células
basoffilicas y las células germinales del foliculo, la pre-
sencia ocasional de melanina y la tendencia a formar val--
nas foliculares dentro de los pliegues o cilindros de c&lu
las tumorales. (63,64)

FORBIS y HELWIG (1961) proponen el término de "Piloma
trixoma™, que se acepta en la actualidad, porque correspon

de a un concepto histogendtico esbozado por estos autores.
(64)

En 1969, PINKUS y MEHREGAN opinan que la denominacidn
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ETIMOLOGICA mis adecuada para esta neoformacién es la de
"eilomatricoma", Posteriormente LATAPL ¥ RODRIGUEZ;(1978)
menclonan que desde el punto de viata etimolﬁgi¢p e1fncm-g
bre de "Pilomatrixoma" es el mis adecuado. (60,68)

En 1973, MOEHLENBECK recopila de la literatura 1399 -
casos de Pllomatrixoma a los que afiade 170 propios y reall
za un estudio estadistico de los mismos. (69)

Sobre este tema existen en la literatura Dermatolbégi-
ca tres comunicaciones que por su valor informativo son de
las mAs importantes: la de FORBIS y HELWIG (64), con un a-
nélisgis sobre la histogénesis del tumor basado en un estu-
dio de 240 tumores en 228 casos y donde seflalan que se ori
gina en las células matriciales de) pelo, siendo &sta la -~
razdn del nombre de Pilomatrixoma que ellos le adjudicaron
y que posee la ventaja de evadir el té&rmino de "Epitelio--
ma" que puede tener la significancia de malignidad. Otra
comunicacldn interesante es la de NORIEGA-RAMOS y GONZALEZ
(63), quienes advierten que el tumor es capaz de presentar
se con diferentes modalidades clinicas. Y la de LATAPI y
RODRIGUEZ (60), en donde hacen un excelente relato histéri
co con la descripcibn clfnica e histoldgica y comunican un
caso de Pllomatrixoma con lesiones mltiples en una nifia -
de 5 afios.

En México corresponde a MAGANA, NOVALES y ORTIZ MONAS
TERIQ la primera publicacidn en 1959, de un caso sobre es-
ta enfermedad. (70)

CARACTERISTICAS CLINICAS.

Frecuencia:; La frecuencia del Pilomatrixzoma es diffcil de
interpretar. CH'IN KUAN YU encontrd 10 en 22000 plezas --
quirGrgicas, HIGHMAN y OGDEN 11 en 244185, LEVER y GRIESS-~
MER 15 en 29488, LATAPI y RODRIGUEZ 24 en 5000 blopsias de
piel, NORIEGA-RAMOS 21 de 37820 estudios quirflirgicos y «=-=-
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biopsias, MOEHLENBECK encontrd una incidencia de 1 en 824
{0.12%) en sus muestras dermatohistolbgicas y HERNANDEZ-PE
REZ encontrd 100 pilomatrixomas entre 43947 biopsias en ge
neral y 5774 de piel. (60,63,69,71)

La frecuencia del Pilomatrixoma m@Gltiple es baja. De
entre 600 casos reportados hasta 1972, el 2% aproximadamen
te correspondif a lesiones miiltiples. FORBIS y HELWIG en-
contraron 9 casos de Pilomatrixoma mGltiple confirmados --
por histopatologfa. Del estudioc que hace MOEHLENBECK en--
cuentra una frecuencia de lesiones miiltiples en el 3.5% de
los paclentes. Y en 1984 FEINSILBER y DUHM dan una inci--
dencia de Pilomatrixoma mfiltiple del 6%. (64,69,72,73)

Edad: El Pllomatrixoma se presenta en cualquler edad. ==
Aunque los autores alemanes hablan de una mayor frecuencia
de presentacién en la edad adulta, para otros autores es -
un tumor esencialmente de los jbvenes, y, refieren que el
tumor puede estar presente desde el nacimiento o en los --
primeros meses de la vida. (60-63,66,67,74-76)

WONG y cols, mencionan que el 33% ocurre en nifios me-
nores de 10 affos de edad y que la asociacifn de lesiones -
miltiples y una concentracidn de paclentes en el grupo de
edad Joven es caracteristica de los HAMARTOMAS a agruparse
entre la primera década de la vida (65). LOPEZ-BAREA y --
cols. mencionan en su casulstica que en un 51.9% son pa---
cientes de menos de 20 afios (72). TAAFFE y cols. al revi=-
sar 50 pilomatrixomas encontraron el 60% antes de los 20 -
afics y el 25% se encontrd después de los 60 afios (77).

Sexo: Afecta a ambos sexos aunque la mayoriIa de los auto-
res como en la cemunicacidn original de MALHERBE y CHENAN-
TAIS, comunican que afecta mds al femenino en una relacién
de 3 mujeres por 2 varones aproximadamente. Algunos auto-
res como FORBIS y HELWIG encuentran que el 70% de sus ca--
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s0s corresponde al sexo masculino, pero hay que tener en -
cuenta que su poblacibn era predominantemente masculina. -
Otros autores como TLOLKA y MCGAVRAN encuentran la misma -~
frecuencia en ambos sexos. (60,64,69,76,78)

Herencia: Es un padecimiento que no estd ligado a la he--
rencia pero hay algunos casos publicados en la literatura
como familiares observados en padres e hijos, en hermanas
e Inclusive en gemelos (60,71,72). Algunos de estos casos
se encuentran asoclados con Distrofia miotdnica. (79,80)

Topograffa: La localizacién mis frecuente corresponde a -
la cabeza en un 40% y en especial la cara en regién perior
bitaria y orbitaria asi como la mejilla (65,67). Le sigue
en orden de frecuencla las extremidades superiores ( -~---
{30.26%), cuelle (12.06%), tronco (9.37%) y extremidades -
inferiores (8.22%); cumpliéndose el axioma de que el Pilo-
metrixoma respeta mucosas, palmas y plantas. (73,79)

Xlgunos autores difieren en &ato: CASTIGLIANO y ROMIN
GER en una de las series més grandes presentadas tlenen el
70% de los casos locallizados en cabeza y cuello. FORBIS y
HELWIG presentan en su casulstica un 30% para la cabeza --
(24% en la cara y 5% en piel cabelluda), 35% en extremida-
des superiores, 13% en cuello, 12% en tronco y 10% en ex--
tremidades inferiores., MOEHLENBECK en una recopilacidn y
anflisis de 1529 casos refieren un 39.6% en cabeza, 37.6%
en extremidades, 12.3% en cuello y 10.5% en tronco. (63,
64,69)

De las localizaciones catalogadas como raras enconira
mos la de pabelldn auricular y la de conducto auditivo ex-
terno. (66)

AZCURE y cols. hacen referencia de que la forma mlti
ple de la enfermedad tiene predileccidn por la piel cabe--
lluda. (75)
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Morfologfa: La mayorfa de los libros de texto se refieren
al tumor como una neoformacién dérmica o subcuténea, cu--—-
bierta por piel normal, que cuande se palpa puede sentirse
lobulado y de consistencia firme como cartflago., Ocasioc--
nalmente el tumor es de localizacldn més superficial, cau-
sande un adelgazamiento de la piel suprayacente que toma -
un color grisfceo, azuloso, rosado o rojo violAceo y puede
ulcerarse. (1,5,11,66,67,78) '

Segln diversos autores la ulceracién puede ocurrir en
tre el 2 ¥ el 7% de los casos. CETALA en 1948 presenta el
primer caso ulcerasdo de la literatura, se trata de una mu-
Jer de 86 afios con un Pilomatrixoma en la regidn occipiltal
de 80 afios de evolucidn. AMORETTI en 1955 publica 2 casos
ulcerados y postula como hipbtesis de la ulceracién, una -
accibn mecfinica por la cual, la presencia de filamentos y
laminillas de calcio duras, actuarfan presionados por el -
crecimiento del tumor contra la epidermis que, adelgazada,
se ulcera, y no cree que dicha ulceracibn sea consecuencia
del gran tamafio del tumor, de la evolucién prolongada, ni
de la infeccidn del mismo. COLOMB en 1976 describe el fe-
nomeno de eliminacidn transepitelial de MEHREGAN en esta -
afeccidn, proponiendo que el Pilomatrixoma integre el gru-
po de dermatesis en las que se produce este hecho, fendme-
no que ocurre cuando se acumula en la dermis masas de un -
tejido patolbgico, mortificado, necrosado o modificado por
las transformaciones de tipo calcificacifn u osificacldn y
que se comportan como un cuerpo extrafio endbgeno. POORTEN
en 1978 plantea esta misma posibilidad. (66,73,75)

El tamafio de la lesidn varia entre 0.5 a 5 cm. pero -
se han comunicado algunos de mayor tamafio. GEISER (72) re
flere un caso cuyo tumor alcanzaba las dimensiones de la -
cabeza de un nific, y FORBIS y HELWIG (64) citan un casa re
cogido por GROMIKO de un tumor excepcionalmente grande de
localizacién en el brazo derecho. MAGARA y cols. (70) co-
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munican un caso que medfa 12 cm. de difmetro y 6 cm. de al
tura, y SARACENO (75) refiere hasta 13 cm. de diéimetro en
el tumor.

FEINSILBER y DUHM (73) identifican cuatro variantes -
de crecimiento:
1. Tumor dérmico o dermohipodérmico que ne contacta con la
epidermis, semejante a un n&dulo.
2. Tumor dérmico o dermohipodérmico que contacta con la e-
pidermis, provocando cambios pilgmentarios en la superfi---
cie.
3. Tumor dérmico o dermohipodérmico que sobreeleva eplder-
mis, exofitico y sésil.
4. Tumor sobreelevado ulcerado.

GRAHAM en 1978 menciona el "Signo de la Tienda" que -
consiste en la observaciébn de &reas facetadas en la super-
ficie del tumor, que se hacen mis evidentes al distender -
la piel que lo cubre. (68)

Alrededor del 50% de los paclentes pueden presentar -
dolor, pero solamente a la presibn. (64)

En 1987 CARBAJAL y cols. (81) describen las varieda--
des clinicas del Pilomatrixoma y aportan la forma pseudoam
pollosa. Las varledades que citan los autores Son las gi-
guientes:

1. Formas Ulcerotumorales: Son tumores que clinicamente -

parecen Queratoacantomas, Epiteliomas basocelulares o Epi-
teliomas espinocelulares al mostrar bordes elevados con ul
ceracidn central y en ocasiones aspecto crateriforme. Vip
culadas a las formas ulceradas se ha descrito la variedad

perforante como los casos de POORTEN y COLOMB en el que el
material calcificado fue expulsade a través de la epider--
mis sigulendo el ritmo de eliminacidn transeplitelial de -~
MEHREGAN,



2., Formas Angiodes: Son neoformaciones de color roaizo -
que hace pensar clinicamente en angiomas. o Vo o
3. Formas Pseudoampollosas: En esta variedad clInica 1a -
plel es delgada, casi atréfica, de color rosa; es plega---
ble, imitando muy blen a una ampolla fléccida en involu---
cidn.

Evolucidn: Habitualmente el Pilomatrixoma es de crecimien
to lento, sin embargo hay referencias bibiiogréficas de pi
lomatrixomas de aparicibn sfibita y répido crecimiento como
los cascs de DUPERRAT y cols, y HANSEN y STEGER. (62,64,69)

CARACTERISTICAS HISTOPATOLOGICAS.,

Macroscbpicas: Este tumor estd situado en la dermis pro--
funda o en el tejido celular subcutfineo, como una masa o~-
val, esférica o redonda, de superficie lobulada, algunas -
con aspecto quistico o irregular. La superficie al corte

puede ser de color blanco, grlséceo, amarillc o café, su -
conslustenclia varia desde blanda y friable, hasta firme y -
afin pétrea u 6sea. (60,63,72)

Microscéplcas: Es un tumor que estf bien demarcado, fre--

cuentemente rodeado por una clpsula de teJjido conectivo --
con localizacifn en la dermis profunda y se extiende al te
Jideo celular subcuténeo. Hay cordones de células epitella
les de forma 1irregular, que se componen por lo general de

dos tipos de células: BASOFILICAS y "SOMBRA". Las células
basofflicas ("Células vivas") poseen un nlclec intensamen-
te basofilico, redondeade o alargado y escaso citoplasma,

de menera que los nficleos estfn situados muy juntos, se --
disponen predominantemente en la periferia de los islotes

tumorales, estas c&lulas pueden faltar. FORBIS y HELWIG y
HELMREICH y cols. observaron estas c&lulas en el 50% de --
los casos estudiados, mientras que otros auvtores como —--
TAAFFE y cols., MOEHLENBECK y otros las observaron en apro
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ximadamente 75% de los casos. En estas c&lulas puede ha--
ber figuras mitbdticas, HANSEN y STEGER refieren que el In-
dice de mitosis es mé&s alto en los tumores de crecimiento

rapido, Las células sombra tienen un borde neto y poseen

un frea central no coloreada como una sombra del n@icleg --
perdido. (5,53,62-64,66,69,72,77,78)

En los tumores reclentemente formados hay numerosas -
dreas de c&lulas basofilicas, a medida que la lesgidn enve-
Jece, el niimero de cé&lulas basofilicas disminuye, debldo a
su transformacién en células sombra, y en los tumores de -
larga evolucidn quedan pocas o ninguna células basoffli.--
cas. (5,66)

En algunas Areas la transicifn de cé&lulas basofflicas
en c&lulas sombra es abrupta, mientras que en otras la ---
transicifn es gradual ("c&lulas transicionales")., En las
&reas de transicidn gradual, se observan células que mues-
tran pérdida gradual del nficleo y finalmente aparecen como
células sombra queratinizadas, levemente eosinofilicas, --
(5,66,72)

En algunos tumores se observan pequefios centros quera
tinizados eosinbfilos en las 8reas de células basofflicas
© en las zonas de cé&lulas sombra. (63,69)

A veces hay melanina que puede ubicarse mis frecuente
mente en las células sombra o en el estroma dentro de mela
nbfagos, en ocasiones se ha visgto también en los islotes -
de células basofilicas. (64,66,69)

El estroma del tumor usualmente muestra una considera
ble reaccidn de células gigantes de cuerpo extrafio adyacen
te a las cé&lulas sombreadas. NORIEGA-RAMOS y col. la en--
cuentra en el 47.61% de sus casos, TAAFPFE y cols. en el --
100% y MOEHLENBECK en el 89%. (63,69,77)

La calcificacidén en el Pilomatrixoma es frecuente, -~
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aunque no constante, las calcificaciones se limitan a algu
nas freas, mientras que en otros tumores los focos de cal-
cificacidn son extensos, En general existe una relaclén -
inversa entre el nfimero de c&lulas basofflicas y el grado
de calcificacibn. Los depbsitos de calcio se encuentran -
sobre todo en las zonas de c&lulas sombrh, como grlnulos -
finos en el citoplasma o grandes masas reemplazando a es—--
tas iltimas. A veces hay calcio en el estroma, estos depd
sitos de calcio afin en los tumores Jbvenes se reconocen fé&
cllmente con hematoxilina/eosina ademés de la coloracién -
de von Kossa para calclo. (5,63-66,78,82)

NORIEGA-RAMOS y col. encuentran calcificacidn en 11 -
casos de 21 correspondiendo a un 52.38%, WONG y cols. re--
fieren encontrarla en el B0% de los casos, CABRERA y cols.
la mencionan en el 76%, FORBIS y HELWIG en el 84% de los -
cagsos y MOEHLENBECK reporta un 69% de calcificacibn, (63—
66,69)

El Epitelioma calcificado de Malherbe puede exhibir -~
formacién de hueso en su estroma, el proceso bioquimico de
la osificacién involucra probablemente cambios metaplési--
cos en el estroma del tejido conectiveo. La mayoria de los
autores esthA de acuerdo en que se encuentra osificacibn en
el 15 al 20% de los casos. (5,6%,64,66)

Como hallazgos ocasionales se menciona la presencia -
de zonas de necrosis, abundantes fibroblastos, depbsitos -
de cristales de colesterol y zonas de hemorragla. (63)

Histogénesis: En relacidn a su histogénesis este tumor ha
sldo motivo de discusién, originalmente se considerd como

un "Epitelioma de las gl&ndulas sebAceas", KING suglrid -~
que el tumor se originaba de quistes epidérmices. CH'IN,

en 1933, fue quien propusoc el origen anexial del Pilomatrji
xoma. El mismo aflo, FINK lo diferencild de los quistes se-
bfceos y BECK observdé que las células de este tumor son se
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mejJantes y que se diferencian en una forma parecida a las

células de la matriz pilosa. TURHAM y KRAINER (1942), LE-
VER y GRIESSEMER (1949) confirmaron y ampliaron este con--
cepto, que fue apoyado por FORBIS y HELWIG en 1961, qule--
nes concluyeron que se trataba de un tumor benigno origina
do en las cé&lulaz del GERMEN EPITELIAL PRIMARIO, diferen-~
cifndose hacla c&lulas de la matriz pllosa. Estos {iltimos
auvtores fueron los que propusieron el nombre de PILOMATRI-
XOMA. (60,63,64,67)

MCGRAVAN (1965) efectud estudios de microscopla elec-
trénica, observande que las células de este tumor se dife-
rencian y queratinizan de una manera anfloga a las de la -
corteza pilosa. HASHIMOTC y cols. {(1966) confirmaron esate

concepto con métodos histogquimicos y de ultraestructura. -
(61,69}

Los estudliosz histoquimicos han revelado en 1la mayoria
de las c&lulas tumorales una reacclén fuertemente positiva
para los grupos sulfhidrilc o disulfuro con la coloracibdn
PAS que es indicadora de queratinizaciédn. Como evidencla
de queratinizacidn las c&lulas sombra muestran con la luz
polarizada una birrefrigencia intensa, simllar.a la de la
zona queratdgena del pelo. Ademls la produccibn regular -
de citrulina en las cé&lulas del Pilomatrixoma indica que -
&éatas forman queratina capilar, més que queratina del tipo
formado en la epidermis. (%,61,76)

El examen de microscopia electrbnica demuestra en las
freas de células basof{licas pocos desmosomas y un niimero
moderado de tonofilamentos. En las células que se encuen-
tran en transicidén hacia célulasg sombra sSe ven numerosos -
filamentces alinesdos en forma paralela. Estos filamentos
forman fibrillas de queratina sin la presencia de grénulos
de queratohiélina. Existe una semejanza entre las células
sombra y las cé&lulas de la forma queratdgena del pelo nor-
mal, ya que ambos tipos celulares muestran fibrillas quera
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tinicas grueaas de disposicidn concéntrica alrededor de un
nicleo apenas visible. (5, 61 63)

KUMASA y cols. - (1987) por estu¢
cos en el Epitelioma calcificado de Malhe be con éreas de
osificacibn, refieren que en: el proceao de formacidén de --
hueso, la CA II inicia el depﬁsito de minerales en la ma--
triz, la cual contiene fibrgnectina v compleaos de carbohi
dratos. (83)

DIAGNOSTICO: El diagndstico de Pilomatrixoma se basa en -
el estudio histopatolbgico con la presencia de células ba-
sofflicas y cé&lulas sombra.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: Frecuentemente se le confunde --
por la clinica con quistes epidérmicos o triquilémicos, 1i
pomas, nevos o fibromas y el diagnbstico preciso se esta--
blece por el estudio histopatoldgico ya que clinicamente -
no tiene caracteristicas que permita al clinico hacer el -
diagnéstico. (63,64,77)

En la bibliografia consultada se observa que 8blo en
una pequefia proporclén se pudo hacer el diagnbstico por 1la
clinica. (67,80,84,85)

Histopatoldgicamente en el Epitelioma calcificado de
Malherbe al encontrar c&lulas basofilicas y células sombra
hace el diagndstico y evita que sea confundido con quistes
epldérmicos calcificados los cuales se diferencian al pre-
sentar una pared constituida por epidermis normal circunda
da por la capa de cé&lulas cdérneas. Debe tambi&n ser dife-
renclado de los quistes pllosos ya que la pared tiene tam-
bién cé&lulas basofilicas que, a medida que se queratinizan
pierden gradualmente los niicleos y, a menudo sufren calci-
ficacidn. HNo obstante, la capa de células basofflicas de
los quistes pilosos presenta un patrdn en empalizada que -
no muestra las células basofflicas del Pilomatrixoma, Nin-
gGn otro tumor aparte del Pilomatrixcoma tiene c&lulas som-
bra. (1,5,60,84)
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TRATAMIENTO: El tratamiento es quirﬁrgico. la extirpa«--
cidén dehe ser completa, con margen de seguridad en perife-
ria y profundidad. de 3 aA gmm., de no ser asi puede presen
tarse recidiva. El porcentaje de recidiva que se ha repor
" tado en la litebatura Dermatolﬁgica es variable: 2.17 - 5%.
(64,67,73,86) e

Aunque el tratamiénfo clésico es la escisibn quirfirgi
ca convencional, MORALES y MACGOEY publican en 1980 el tra
tamiento haciendo una incisidn y curetaje con buenos resul
tados seglin ellos. 8Sin embargo, HERDENER y MOSS en 1985 -
refieren que esta forma de tratamiento podria traer como -
consecuencia un Carcinoma pilomatrix en ese lugar. (68,86)

ASOCIACIONES: Se han descrito asociaciones ocasionales co
mo: Disostosis craneana, Sindrome de Raynaud, Sindrome de
West, Xeroderma pigmentoso y Sindrome del Nevo epidérmico.
(73,77)

Se ha descrito un sfindrome constituidc por Pilomatri-
xoma miltiple y Distrofia mioténica, esta asociacién fue
publicada por primera vez en 1965 por CATWELL y REED (79).
Ellos describieron un paciente quien tenfa Pilomatrixoma -
mdltiple y Distrofia mioténica y lo consideraroh como una
verdadera asociacidn mas que de una coincidencia.

4 partir de esta comunicacién se han reportado otros
en la literatura: HARPER (80) en 1972 reportd 7 casos de
Pilomatrixoma mfiltiple de 167 pacientes con Distrofia mio-
ténica, correspondiendo a un 4%. CHIARAMONTI y GILGOR --
(79) comunican esta asociacidn en dos hermanas y refieren
que hasta 1978 se han comunicado 10 casos con la asocia---
cidén Pilomatrixoma y Distrofia mioténice, habiendo sdlo 3
publicaciones de casos famlliares con tal asociacidn y en
su comentaric refierenque posiblemente el paciente con Dig
trofia miotdnica tlene predisposicidén a desarrollar piloma
trixomas, o gue estos tumores son manifestaciones del sfin-
drome miotbénico, &sto lo apoyan por la observacién que ---
cuando hay pilomatrixomas en paclentes con Distrofia miotd
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nica ellos son frecuentemente mﬁltiples, mas que solitau--
ries y comﬁnmente familiar. En 1987 SCHWARTZ' y PERAZA ;-'
(87) describen otro caso de esta asociacién, al hacer una B
revisidn sobre el tema consideran que se debe. tener en ---
cuenta esta asocliacibn para establecer diagnéstico tempra-
no de ambos desbrdenes,

Tamblén se ha encontrado el Pilomatrixoma asociado al
Sfindrome de Gardner, COOPER y FECHNER (88) estudiaron los
qulstes cuténeos de 7 pacientes con este sindrome, encon--
trando caracteristicas de Pilomatrixoma en la pared quilsti
ca, en el lumen o en el estroma de los quistes, Refleren
que es imposible conocer que tan emparentados con el Sin--
drome de Gardner estfin los quistes epidérmicos con datos -
microscépicos de Pilomatrixoma, pero que es razonable espe
cular que tales datos podrian usarse como marcador para el
diagnédstico.

ORTIZ MEDINA y BILLENE (71) describen un caso en el -
que el Pllomatrixoma surgid despu€s de aplicacifn de la va
cuna antivariélica y emiten las siguientes hip6tesis para
explicar esta asociacidn:

1. Se ha imputado al virus vaccinal una supuesta accidn --
cancerigena, induciendo a la mutacidn de las c&lulas epi--
dérmicas, anexiales, melanocitos y conectivas.

2. Se ha argumentado sobre la accidn patbgena del tejido -
cicatrizal, fundamentfndose en la importante participacién
del estroma en el desarrolloc de las neoplasias epitellales.
3. Se ha pensado en una etiologfa traumética, especialmen~
te fototraumitica, por el predominio del Pilomatrixoma a -
zonas expuestas a radiacidn solar, y

4. A estos supuestos patomecfinicos, se opone la probabili-
dad de la coincidencia del desarrollo del Pilomatrixoma en
el sitio de vacunacibn, factible de aparecer en cualquier
otro sitio de la piel.
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En 1986, HELMREICH (78) comunica otro caszo de Piloma-
trixoma en el sitio de_vacunacién antivaribdlica.

CARCINOMA PILOMATRIX: Aunque sliempre se ha afirmado que -~
el Epitelioma calclificado de Malherbe es un tumor benigno,
actualmente se ha observado que es mayor el niimero de comu
nicaciones en que el Pllomatrixoma tiene un potenclal para
la invasién local y/o recurrencia con morbilidad significa
tiva y capacidad de malignizacibdn. GROMIKO én 1927 fue el
primero que describib un Pilomatrixoma QUe recurrid tres -
veces y mostrd invasién vascular y mitosis, necesitando am
putacién de brazo derecho. Posteriormente se publicaron 3
casos mis con invasién vascular. SASAKI y cols. en 1976 -
describieron un Pilomatrixoma en regidn preauricular que -~
recidivd tres afios después necesiténdose una resecclén de
la oreja, glindula pardtida y hueso temporal. (82,86)

LOPANSRI y MIHN estudiaron otro caso situado en la es
palda que recidivd y fue trgtado con amplia esclaibn y ra-
dioterapia y fueron estos autores los que propusieron el -
término de "Carcinoma Pilomatrix" para las neoplasias que
tuvieran hipercromatismo de las c&lulas basaloides, numerg
sas mitosis e infiltracién de la grasa y estructuras adya-
centes, sugiriendo que estas neoformaciones tienen poten--
ciasl biolbégico similar al Epitelioma basocelular. (82)

En 1984 WOOD y cols. describen un Pilomatrixoma en la
regibén cervical que histolbgicamente presentaba atipia ci~
tolégica, diferenciacibn escamosa y miltiples figuras mitd
sicas con ausencia de invasibén vascular, se diagnosticd co
mo Pllomatrixoma maligno. En el mismo afio, GOULD y cols.
publicaron el primer caso de metéstasis de un Pilomatrixo-~
ma localizado en espalda siendo tratado con escisidén amplia
y radioterapia, a pesar de ello recurrid de nuevo con desa
rrollo de metédstasis pulmonares bilaterales a los cuatro -
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afios del primer diagnbstico. Histoldgicamente presentaba
hipercromatismo celular y una-dos mitosis por campo a gran
aumento. (74,82)

En 1987 JORDA y cols. comunican o%ro caso més y refig
ren que la agresividad bioldgica es comparable a la de los
tumores basocelulares, por lo cual el término de "EPITELIQ
MA" aplicado a esta variante  agresiva del Pilomatrixoma, -
puede ser més correcto que el término descriptivo de Pilo-
matrixoma maligno, y denominar "CARCINOMA" a las raras va-
riantes metastlsicas de este tumor. 1Indican finalmente --
que debido a su buena diferenciacidn, no parece sensible -
al tratamiento con radioterapia. {(82)

En 1984 WOOD y cols. publican los siguientes datos co
mo evidencia de malignidad de un Pilomatrixoma: recurren--
cla, metéstasis, extensidn difusa e histopatoléglcamente -
disposicibén pobremente ordenada con menos uniformidad de -
lag células bagaloides, diferenciacibén escamoza y activi--
dad mitbtica manifiesta. (74)
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6.11 TUMOR TRIQUILEMAL PROLIFERATIVO

El Tumor triquilemal proliferativo es una lesién bien
conocida desde el punto de vista clinico, histolégico y e-
volutivo, sin embargo su histogénesis es afin motivo de dis
cusidn. Se le ha denominado -"Quiste proliferante epidermoi
de", "Tumor invasivo de la matriz pilosa“,‘“Tumor piloso -
triquilemal™, "Quiste triquilemal proliferante", "Tumor gi
gante de la matriz pilesa" y "Tumor pilar". {(89)

Se acepta su baja frecuencia, su carfcter benigno y -
la mayor incldencla en el sexo femenino (80%) presenténdo-
se en personas de edad avanzada. Alrededor del 90% se ob-
servan en la piel cabelluda y el 10% residual generalmente
se localizan en espalda. (5,89)

Clinicamente es un tumor subcuténeo, elevado, lobula-
do, que puede tener ulceracién; sigue un curso lento y pro
greslvo en su crecimiento, alcanzando ocasionalmente tama-
flo verdaderamente sorprendente. Es casi imposible hacer -
el diagnbstico clinico del proceso por su semejanza con --
otros procesos tumorales. (89)

Histolbdgicamente el tumor estfi bien demarcado y se en
cuentra compuesto de 1ldbulos de epitelio escamoso de tama-
fio variable. Algunos de estos ldbulos estén rodeados por
una capa vitrea y muestra una capa celular periférica en -
empalizada. El centro del epitelioc de los 16bulos sufre -
queratinizacién abrupta eosinofflica amorfa que es caracte
ristico del tumor. Esta queratina amorfa es del mismo ti-
Po que el que se observa en los quistes triquilémicos. A-
demls de la queratinizacién triquilemal, algunos tumores -
triquilemales proliferativos exhiben cambios que recuerda
la queratinizacidn epidermoide que da como resultado per--
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las cbrneas que recuerdan a las perlas cérneas del Epite--
lioma espinoccelular. (5)

Los cordones tumorales en algunas Areas muestran un -
discreto grado de anaplasia nuclear, asi como c&lulas con
queratinizacidn individual por lo que puede sugerir en una
primera instancia Epltelioma espinocelular. Pero el tumor
difiere del Epitelioma espirocelular porque esti bien limi
tado por el estroma que le rodea as! como también por su -
modo abrupto de queratinizacién. Frecuentemente existen -
focos de calecificacidn, eunque generalmente pegquefios y se
localizan en las fAreas de queratina amorfa. {5)

HISTOGENESIS: Admitiéndose en principio un origen piloso
y la posibilidad de que proliferaciones tumorales puedan -
surgir a partir de la vaina radicular externa, de la vaina
radicular interna, de la matriz y de la paplla, en este ca
so0 por presencla de quistes y nidoa de células formadoras
de queratina sin presencla de queratohlalina sugiere que -
se trata de un tipo de queratinizacién triquilemal. {89)

Debido a que el tumor presenta anaplasia nuclear se -
ha sugerido que sea un carcinoma de bajo grade, sin embar-
go, la capacidad de dar met&stasis es tan baja'que, brécté
camente, este tumor puede estimarse como biolSgicamente be
nigno. (5)

El diagnbstico diferencial debe plantearse con Eplte-
lioma espinocelular, Pilomatrixoma, Hidradenoma de c&lulas
claras y Quiste triquilémico. (90)



6.12 TRIQUILEMOMA

El Triquilemoma es un tumor derivado de la vaina radi
cular externa del foliculo piloso. (91)

La primera descripcién clara del tumor, separfindolo -
de otros tumores de anexos fue hecha por LIU, que le dié -
el nombre de "Carcinoma papilar de cé&lulas claras", Pos-
teriormente HEADINGTON y FRENCH propusieron el término de
"Triquilemoma”. (92,93)

El Triquilemoma es com@inmente un tumor solitario pero
puede haber la forma mfiltiple, especlalmente asociado con
la Enfermedad de Cowden. El1 Triquilemoma solitario es un
tumor pequefio, generalmente mide de 3 a 8 mm. de di&metro,
ge localiza en la cara y ocasionalmente en el cuello. (35,
94) '

Histolb6gicamente lo forman uno o varios l6bulos de cg
lulas epiteliales que descienden de la superficle de la e-
pldermis hacia la dermis, en ocasiones se ven alrededor de
un folficulo pileso central. En la periferia de losa lSbu--
loa tumorales se observa una columna de células en empali-
zada y una membrana basal frecuentemente engrosada que re-
cuerda a la capa vitreas que rodea la porcibfn inferior del
foliculo piloso normal. Las c&lulas ubicadas en el centro
de los 18bulos tumorales muestran un citoplasma claro, po-
co coloreado, como consecuencia de su contenido en glucbge
no. El1 Triquilemoma muestra en su superficle queratiniza-
cidn epidermoide muy pronunciada que puede conducir a la -
sobreposicldn de un Cuernc cuténeo. (5)

El diagnbstico diferencial se hace con: Acantoma de -
células claras, Hidradenoma de c&lulas claras, Adenoma se-
bAceo, Carcinoma de células renales metastfsico, Querato--
sis folicular invertida, Tumor del infundfibulo folicular.

(95)
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TRIQUILEMOMAS MULTIPLES EN LA ENFERMEDAD DE COWDEN: La En
fermedad de Cowden o S{ndrome de los Hamartomas mfiltiples
es una genodermatosis autosbmica dominante, esta enferme-
dad es importante porque puede dar lugar a carcinoma de -
mama. (94)

Este sindrome presenta’ en la superficie cuténea ml-
tiples triquilemomas que preceden al carcinoma de mama --
por lo que deben ser ldentificados en las mujeres por el
riesgo que representa. (94)

Los triquilemomas se encuentran localizados en la ca
ra, principalmente alrededor de la boca, nariz y pabello-
nes auriculares, es una neoformacldn hemisférica, del co-
lor de 1la piel, rosa o café, de superficie rugosa y que -~
puede parecer clinicamente Verruga vulgar. Para llegar -
al diagnbstico se requiere de numerosas biopsias. Histo-
lpgicamente presenta los mismos datos que la variedad so-
litaria del tumor. {(5,94)

ESTA TESIS N0 DEBE
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6.13 TUMOR. DEL INFUNDIBULO FOLICULAR

A un lado del Triquilemoma 8 encuentra:'ste Tumor--—'

tralmente muest !

su contenido ric g " _Pequeﬁos folIculos pilo--
808 penetran al ﬁrea tumorallpor debajo, pierden su identi
dad dentro del tumor entonces no son reconocidos. A lo
largo del borde: inferi_ del ‘tumor puede haber invaginacio
nes que recuerdan a la papila. ‘El eatroma es edematoso y
alrededor de 1a zona tumoral hay abundantes fibras elésti-
cas. (5,98)

El diagnbstico diferencial se debe hacer con Epitelio
ma basocelular,'sin embargo las células del Tumor del in--
fundfbulo folicular poseen gran cantidad de citoplasma con
material PAS positivo. (5)




7. TUMORES DE LOS ANEXOS EPIDERMICOS

CON DIFERENCIACION SEBACEA

Las entidades sebiAceas que se revisardn a continua--

cibn son el resultado de una diferenciacidén gradual:

T3

7.4

7.5

7.6

NEVO SEBACEO DE JADASSOHN
HIPERPLASIA SEBACEA
ENFERHEDAP DE FORDYCE
ADENOMA SEBACEOQ
EPITELIOMA SEBACEO

CARCINOMA SEBACEQ
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7.1 NEVO SEBACEQ DE JADASSOHN

DEFINICION: El Nevo seblceo es un hamartoma de la gléndu
la sebfcea, que generalmente se localiza en la piel cabe--
lluda y en ocasiones se encuentra asoclado a otra patolo--
gla. (99) '

SINONIMIA: Las denominaciones més frecuentes que ha reci-
bido el tumor 8on las siguientes: (99,100}

~"Nevo organoide", {(JADASSOHN, 1895}.

~"Nevo seblceo de Jadassohn", (ROBINSON, 1932).

-"Hiperplasia congénita de las gl&ndulas sebfceas", --
(LUNDT)}.

~"Nevo eplteliomatoso sebfceo capitis", (WOLTERS).

-"Hamartoma piloso pluripotente", (PINOL AGUADE).

~-"Adenoma seb&ceo progresivo", (DARIER).

-"Nevo de Jadassohn", (CARDAMA, 1984).

HISTORIA: En 1895 JADASSOHN describe, bajo el nombre de
"Nevo organoide", una lesifn congénita, circunscrita, ca--
racterizada por hiperplasia de glandula sebfcea y otros --
conastituyentes de la pilel, diferenciandola de los NEVOS --
PIGMENTARIOS. Reflere que es un tumor formado por estruc-
turas glandulares normales siendo patoldgicas (nicamente -~
por su desarrclle masivo que no corresponde a la localiza-
cldén donde fueron encontradas y que debido a &sto no se -
le puede llamar adenoma, hiperplasia ni hipertrofia por lo
que toma el nombre de "NEVUS" para estas lesiones. (101)

En 1932 ROBINSON, discfpuloc del anterior, propone el
término de "Nevo seblceo de Jadassohn'", que adquiere gran
pepularidad. (99)



En 1965 MEHREGAN Y PINKUS rescatan el nombre de '"Nevo
organoide" y refieren que: "El nombre de NEVO SEBACEQ DE -
JADASSOHN generalmente ha sido adoptado en la literatura -
para un tipo de nevo que se localiza predominantemente en
la cabeza y cuello y frecuentemente estid caracterizado por
un exceso de gléindulas sgebiceas..." (101)

Recientemente CARDAMA y cols. refieren que dado el =--
pleomorfismo estructural de esta lesidn, prefieren el nom-
bre de "Nevo de Jadassohn" sobre cualquier otra denomina-«
cidn. (99)

CARACTERISTICAS CLINICAS: E) Nevo sebAceo es8 un tumor po-
co frecuente, se observa en uno y otro sexo con un ligero
predominio del sexo femenino. Aproximadamente en el 75% -
de los casos estd presente desde el nacimiento, el resto a
parece en los primeros afios de la vida, es muy raro que lo
haga en la pubertad. La localizacibn habitual es en la --
piel cabelluda en aproximadamente un 70%, le sigue en or--
den de frecuencia la cara en particular en frente, regidn
preauricular, nariz y mejillas, y tronco. (100)

MEHREGAN y PINKUS (101) refieren que de 160 casos, --
109 presentaron el Nevo sebhceo desde el nacimlento, con -
predominio ligero en la mujer y 71% de las lesiones se lo-
callzaban en piel cabelluda.

En 1967 WILSON-JONES y HEYL (102) al estudiar 139 ca-’
s30s de Nevo sebAceo asociado a Nevo epidérmico encontraron
75 en mujeres, 64 en varones y el 54% de las neoformacio--
nes se localizd en la plel cabelluda.

CARDAMA y cols. en 1984 estudlan 20 casos con los si-
gulientes resultados: 17 pacientes (85%) presentaban la le-
si16n desde el nacimlento, 55% mujeres, 45% varones y en el
75% de los casos la topograffa fue piel cabelluda. (99)

El aspecto de la neoformacidn varia segiin la edad del
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paciente y la localizacidn, en la infancia o nifiez cuandoc
la lesidn asienta en piel cabelluda se caracteriza por una
placa alopécica, amarillenta, de superficie lisa, ligera--
mente &spera al tacto; en este estadio se encuentra pobre
desarrollo del pelo y gléndula sebécea., En la pubertad, -
el aspecto @3 de una masa tumoral de forma irregular, poli
lobulada, la superficle es rugosa y seca, a veces con algu
nos cabellos, ocasionalmente verrugosa o begetante. En el
tronco toma frecuentemente la disposicidén en forma de "LV,
En esta etapa hay desarrollo masivo de gléndulas sebAceas
con hiperplasia epldérmica papilomatosa y gléndulas apocri
nas, (101)

El tercer estadlio es cuando se desarrollan neoforma--
ciones tumorales de diferente tipo histoldgico y grado de
malignidad. MEHREGAN y PINKUS en 1965, se refieren a esta
etapa de la siguiente manera: "...y el tercer dato princl-
pal es la asociacién con una variedad de tumores nevoides
secundarios, los cuales pueden variar de Epitelioma basoce
lular a Hidradenoma o Adenoma sebfceo, se ha dado &sto co-
mo un rarc evento inexplicable, mientras que en reelidad -
es una consecuencia innata de la HISTCRIA DE LA VIDA DEL -
NEVO ORGANOIDE..,.". Adem&ds comentan que esta etapa se en-
cuentra en la %tercera parte de los pacientes adultos, aun-
que puede observarse excepcionalmente en la infancia. (100~
102)

Cuando el Nevo seblceo se encuentra en piel lampifia -
es habitualmente asintomético aunque en ocaslones presenta
prurito.

CARACTERISTICAS HISTOLOGICAS: E1 cuadro histolbgico varia
seglin la etapa evolutiva del proceso. Durante el primer -
afilo de vida y en la infancia, las gléndulas sebBceas del -~
Nevo sebfceo estéin subdesarrcolladas y por lo tanto, muy re
ducidas en tamafio y nGmero, por lo que el diagnbdstico de =~
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Nevo sebAceo puede ser pasado por alto. 5in embargo, la -
presencia de estructuras-pilosas_incompleﬁamente diferen--
cladas es tipica de esta etapa5iﬁ£éntii”del'Nevo‘sebéceo,
puede haber cordones de células indiferencliadas semejantes
a yemas epiteliales primarias ¢ al estadlo embrionario de
los folfculos pllosos. (5)

En la pubertad, la lesién adopta su aspecto histolbgil
co diagnéstico, debido a la presencia de gran cantidad de
glandulas sebiceas maduras o casi maduras y a la hiperpla-
sia papilomatosa de la epidermis, los foliculos pilosos --
permanecen pequefiocs y, en parte, desaparecen, A menudo --
hay brotes de c&lulas indiferenciadas que semejan focos de
Epitelioma bagocelular y representan yemas pilosas malfor-
madas. (5)

En la pubertad y a veces antes, en alrededor de las -
dos terceras partes de los casos se desarrollan gléndulas
apocrinas ectbplcas que se ublican en la dermis profunda, -
por debajo de las masas de 1lébulos seblceos. Ademés de -«
las fases infantil y adolescente, hay una tercera etapa, -
la etapa adulta en la cual diferentes tipos de tumores se
desarrollan secundariamente dentro del Nevo sebéceo. (5)

HISTOGENESIS: Desde el punto histogénico, clésicamente se
ha definido al Nevo sebAceoc como una lesidn derivada de ~--
una alteracifn hamartomatosa del GERMEN EPITELIAL PRIMARIO
por su asoclacidn frecuente con otros tumores de los apén-
dices, Por otra parte, en el trabajo de MEHREGAN y PINKUS
(101) y en el de WILSON-JONES (102) se discute la validez

de la hipdtesis para los hamartomas de los foliculos pilo-
s0s8, glindulas sebAceas y glandulas apocrinas. Sin embar-
go, la presencia de lesiones hamartomatosas a partir de e-
lementos no derivados del germen epitelial primario en el

seno del Nevo sebfceo, inclina a pensar que la alteracidn

primitiva se sitGia en el ESTRATO GERMINATIVO EMBRIONARIO.

(103)
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DIAGNOSTICO: Se puede sospechar el diagnéstico clinico de
Nevo sebAceo cuando ge trata de una 1e316n localizada a --‘
piel cabelluda y que existe deade el nacimiento, de color

rosa-amarillento, superficie ligeramente elevada vy vevrugo
sa. Se confirma con el estudlo histopatolégico. (99,103)

TRATAMIENTO: Siendo el Nevo sebiceo un hamartoma de exprg
8idn multipotencial epidérmica y anexial en el que es fre-
cuente la formacién de diferentes tipos de tumores se recgo
mienda la escisidn amplia antes de la pubertad. Cuando la
extirpacidn es incompleta da por resultado en ia mayorfa -
de los casos recurrencia o desarrollo de otra neoforma----
cidn. (103,104,105)

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: En la primera etapa del Nevo sebé
ceo es diffcil diferenclarlo por clinica de la Aplasia cu-
tis congénita, del Xantogranuloma Juvenil, de la Alopecia
cicatrizal y -del Nevo nevocitico, Pero se puede gospechar
el diagnéstico en la pubertad, cuando el Nevo empleza a --
ser verrugoso y de color amarillento. (53)

ASOCIACIONES: En ocasiones el Nevo sebficeo se acompafia de
manifestaciones a carge de otras estructuras lo que obliga
a un estudioc completo de cada paciente con esta patologla.

En 1960 MACBRANNEN y FOSNAUGH (105) comunican el caso
de un Joven de 19 afios de edad con un Nevo seblceo desde -
el nacimiento y Epitelioma basocelular scbre el Nevo de 5
afios de evolucidn, En 1964 IOANNIDES y SIMONSON (106) pu-
blican el caso de una nifia de 12 afios de edad con un Nevo
seblceo desde el nacimiento e Hidradenoma de cé&lulas cla--
ras con &6 meses de evolucién, el autor considera que la e-
xistencia de un Hidradenoma de c&lulas claras dentro de un
Nevo sebficeo es la coexistencia de dos lesiones las cuales
pueden no estar relacionadas o tener relacidn nosolbgica,
En faveor de la primera es lo raro de la coexlstencia de --
dos lesiones diferentes, en favor de la segunda hipbtesis

- 86 -



estén los siguientes hechoa' (1) lo excepcional del Hidra- .
denoma de cé&lulas claras en plel cabelluda, (2) la. baja 1n :
cidencia del Nevo aebéceo y (3) 1a presencia frecuente de -
otras neoplasias epiteliales que aparecen dentro del Nevo.
Los autores adem8s comentan el trabajo de MICHALOWSKY con‘
los siguientes resultados: de 160 casos de Nevo" sebéceo, -
34 (22%) de los cuales estaban complicados por'iEpitelioma
basocelular 26, Epitelioma espinocelular 3, Epitelioma es=
pinocelular y basocelular 2, mixtos 1, Basosebéceo_4 Epi-~

telioma basocelular més sebfceo (yuxtapuesto) 1 caso.

WILSON-JONES (102) en su serie de 139 tumores sefiala
las sigulentes asoclaciones: Epitelioma basocelulsgr en 7 -
paclentes, Epitelioma espinocelular en 1 caso, Siringocis-
toadenoma papilifero en 25, Siringoma en 3, Infundibuloma
en 4 y hueso ectéplco en 2.

El Nevo sebAceo puede estar asociado a anomalias neu-
rolégicas, lo que ha llevado a 'la creacidn de un "nuevo -~
Sindrome Neurocutfneo" {MARDEN y VENTERS). FEVERSTEIN y -
MIMS fueron los primeros en sefialar esta asociacién en dos
casos que presentaban, Nevo sebicec de forms triangular en
la linea medio frontal, convulsiones, retarde mental y al-
teraciones en el electroencefalograma. PIERINI comunica 3
casos y lo denomina "SINDROME NEUROCUTANEO", (107)

Posteriormente LANTIS y cols. (108} comunican dos ca-
s08 de Nevo seblceo con malformaciones en los oJjos vy otros
hamartomas cutfineos, no habliendo convulsiones ni signos de
retardo mental, por lo que plensan gque puede ser variante
del Sindrome neurocuténeo. Y SEHGAR y cols. (109) publi--
can un caso de Nevo sebBceoc asociade a coloboma y dermoli-
poma de la conjuntiva del oJjo izquierdo sin involucrar al
Sistema Nervieso Central. Por lo anterior justifica la in
clusién del Sindrome del Nevo sebfceo en el grupo de SIN--
DROMES NEUROCUTANEOS.
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En 1987 KANG y cols. (110) describen un caso de Nevo
sebficeo con malformacién arteriovenosa cerebral media, aso
ciacién que no ha sido reportada en la literatura. Los au
tores creen que la tomograffa axial computarizada y la an-
giografia carotidea deben ser empleadas en el estudio del
Nevo sebiceo, especialmente en presencia de anomalfas neu-
rolégicas,



7.2 HIPERPLASIA SEBACEA

La Hiperplasia sebficea senll denominada tambié&n "Ne--
vos sebfceos seniles", es un tumor benigno comiin que se --
origina en la glé&ndula sebécea. (111)

Fue mencionada por UNNA en 1874 y descrita en detalle
por AUDRY en 1903 bajo el titulo de "Adenoma sebfceo cir--
cunscrito®. {(111)

Es una neoformacién que puede ser =solitaria o milti--
ple, se localiza en cara principalmente en frente, nariz y
mejilla. Son neoformaciones hemisféricas, umbilicadas, de
color blanco amarillento que miden de 2 a 3 mm. Frecuente
mente son confundidas con el Epitelioma basocelular., (53)

Histoldgicamente estéin conatituidas por una gléndula
sebhcea muy grande, compuesta por numerosos l&bulos agrupa
dos alrededor de un conducto sebfceo amplio de ubicacibn -
central que se abre a la superficie de la piel y ésto co--
rresponde & la umbilicacifn central que se observa. Los -
cortes seriados demuestran que todos los 16bulos sebiceos
estln agrupados alrededor del conducte central y conecta--
dos con &1. Las lesiones mayores tienen varias gléndulas
sebficeas agrandadas y varios conductos excretores. La ma-
yorfia de los ldbulos sebficeos estln formados por células -
maduras, pero algunos pueden tener mAs de una hilera peri-
férica de c&lulas generativas Iindiferenciadas en las cua--
les hay pocas o ninguna gota de lipidos. (5)

HISTOGENESIS: Esta entidad no representa un adenoma sino
mas bien una hiperplasia sebficea puesto que se observa un
aumento en el nfimerc de 18bulos sebfceos maduros o casl ma
duros. Se ha cbservado que la migracién de sebocitos del
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&rea celular basal al centro de los 1l8bulos sebficeos y den
tro del conducto sebAceo es menor que en la gléndula sebé-
cea normal. (5,111)

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: La Hiperplasia sebicea se dife--
rencia histolégicamente del rinofima porque este {iltimo no
presenta agrupamiento en "racimo de uvas" de los 1l&bulos =~
sebAceos, ademis la lesidn no estéd bien demarcada. (5)



7.3 ENFERMEDAD DE FORDYCE

La Enfermedad de Fordyce es una curiosidad dermatols-
gica caracterizada por la presencia de gléndulas sebéceas
ectdpicas vistas por lo comflin en la mucosa bucal y labial.

(1)

La meyorfa de las glandulas sebAceas se encuentran a-
socladas a los folfculos pilosos como complejos piloseb&--
ceos. La existencia de glandulas sebdceas que no estén a-
sociadas al foliculo piloso es comiin en &reas cercanas a -
la 1inea de transicidn mucocuténea. (5,112)

Considerada primeramente como un proceso patoldgico -
por FORDYCE, quien la describié en 1896, pueden diagnosti-
carse flcilmente por su aspecto y son tan comunes que pue-
den considerarse comc una estructura bucal normal. (1)

Clinicamente se encuentran en la mucosa de la boca, -
regidn retromolar y en labid, pero en algunas ocasiones se
localizan en la enclia y paladar. Se encuentran constitui-
das por neoformaciones diminutas blancas o amarillentas, -
agintométicas y de evolucidn crdnica. ’

La extensifn, densidad y tamaflo son mayores cuando ase
presentan en hombres que en mujeres. La incidencia aumen-
ta con la edad, de manera que entre los adultos afiosos, --
del 70 al 80%, muestran tales lesiones. (5,11%1)

La histologia de la lesidén se compone de un grupo de
18bulos sebfAceos pequefios pero maduros, situados alrede--
dor de un conducto sebéceo pequefio que desemboca en la se-
mimucosa de los labios. (5)

Debido a la benignidad de las lesiones no se conside-
ra necesario ninglin tipo de tratamiento.
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7.4 ADENOMA_ SEBACEQ

El Adenoma sebfceo es un tumor benigno poco diferen--
ciado compuesto de células sebAceas con grado variable de
maduracidn. (11)

Es una neoplasia bastante rara. Se describen dos as-
pectos: el tipo solitario que puede aparecer en ambos Be--
Xos8 y predomina en pacientes de edad avanzada, y el tipo -
miltiple de Adenoma sebfceo que se asocia a diferentes pa-
tologias viscerales malignas dando el SINDROME DE MUIR-TO
RRE, aunque la forma solitaria del Adenoma seblceo puede -
por 8l mismo ser un marcador de neoplasias malignas visce-.
rales. (11,113,114)

La localizacifn habitual es en la cabeza (70% aproxi-
madamente), pero tambié&n se ha descrito en tronco y pler--
nas. (114,115)

Clinicamente se observa uns neoformacidn hemisférica,
en ocasliones pediculada,de superficle lisa, que mide menos
de un centimetro de diémetro, las lesiones vlejas pueden -
medir més y sufrir ulceracidn en el centro, son de color -
de la piel o amarillentas. (11,53)

El Adenoma sebiceo por lo general, es de lento creci-
miento y de diagnéstico diffcil clinicamente se confunde -
con Epitelioma basocelular, gquistes, nevos, xantomas, lipo
sarcoma, queratosls seborreica. (114)

Microschpicamente es un tumor blen demarcado del teji
do circundante. Se compone de ldbulos de tamafio variable
en el que se identifican dos tipos de células. Unas que -
representan células germinativas indlferenciadas similares
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a las que se encuentran en la periferia de las gléndulas -~
sebficeas normales y las del segundo tipo que son células -
sebficeas maduras, a menudo. hay algunas celulas en. un esta-jr
dio transicional entre estos dos tipos. (5) :

La distribucién de las c&lulas germinativas y‘sebé-—-
ceas varia dentro de los 1lébulos, algunos contienen predo-
minantemente cé&lulas germinativas y por lo, tanto se aseme-
Jan a un Epitelioma basocelular y otros tienen principal--
mente cé&lulas sebfceas, se parecen por leo tanto a ldbulos
sebfceos maduros. No obstante, en la mayorfa de los 1&bu-
los, los dos tipos celulares se encuentran en proporclones
aproximadamente iguales, dispuestos de tal forma que, las
células seblceas estén rodeadas por células germinativas.

(5)

Algunos 1ébulos grandes contienen espacios quisticos
centrales, formados por la descomposicién de células sebi-
ceas maduras. Puede haber ademés focos de epltelio escamp

.80 con queratinizacibn, y es probable que representen &---
reas de diferenciaciédn hacila conductos seblceos o bien po-
drian ser una manifestecidn del potencial queratinizante -~
de las células germinativas. Las tincilones para grasas re
velan la presencia de material 1lipido en las células seba-
ceas y transicionales. (5)

El Adenoma seblceo esti situado entre la Hiperplasia
sebfcea y el Epitelioma sebflceo. En la Hiperplasia sebé--
cea los 16bulos sebfceos aparecen completa o casi completa
mente maduros, y el Epitelioma sebfdceo, en el cual el tu--
mor estf compuesto por masas celulares de forma irregular
y el porcentaje de células tumorales con diferenclacidn se
bAcea es menor del 50%. (5)

El diagnéstico clinico de Adenoma sebfceo puede suge-
rirse por el color amarillento, perc en la mayoria de las
ocasjones es dificil diferenciarlo de otros tumores epite-
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liales, especialmente del Epitelioma basocelular. (11)

El tratamiento de eleccidn es la escisidn quirfirgica
completa, de no ser asi, puede recurrir. (114)

SINDROME DE MUIR-TORRE.

MUIR y cols. en 1967 describen un caso de 44 aflos de
edad quien tenfa mGltiples neoformaciones en cara (neopla-
slas seblceas y queratoacantbmas) y carcinomnas en tracto -
gastrointestinal. (116}

En el mismo afio, en una reunidn de la Sociedad Derma-
tolégica de Nueva York, TORRE presentd una comunicacién --
concerniente a un paciente quien tenfa alrededor de 100 le
slones de Adenoma sebfceo, Carcinoma sebfcec y Epitelioma
basocelular con diferenciacién sebfcea. El enfermo tenia
una historia de Carcinoma de la ampolla de Vater y un Car-
cinoma primario de colon; ademfs enfatizd la presencia de
queratoacantomés en el sindrome, BITRAN y PELLETTIERE re-
conocicron la asociacldn de neoplasias sebfceas miltiples
con carcinomas viscerales y publicaron un caso quien tenia
10 adenomas sebéceos, asi como un Adenocarcinoma de endome
trioc con metAstasis hiliares. Este caso Junto con los deg
critos por RULON y HELWIG cristalizaron la entidad como un
sindrome diferente. (114,116,117)

En 1971 BAKKER y TJON A JOE comunican un paciente con
adenomas sebficecos, queratoacantomas y carcinoma de colon y
estbmago; y LEQONARD y DEATON (1974) agregaron un caso més.
(118)

Aunque el sindrome se caracteriza por presentar mlti
ples neoplasias seblceas, SCIALLIS y WINKELMAN, y HOUSHOL-
DER y ZELIGMAN en 1974 y 1980 respectivamente publicaron -
un caso cada uno con Adenoma seblceo solitario y carcinoma
vigceral. (116,117)

Ademas HOUSHOLDER y ZELIGMAN puntualizaron que la prg
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sencia de Queratoacantoma no es un dato esencial del sin--
drome, pero estén presentes con frecuencla ya que ellos --
pueden estar vinculados patogénicamente al tumor sebfceo -
por alg(in mecanismo desconocide. (117)

Algunos autores han inclufdo en este sindrome casos -
de pacientes quienes no tienen tumores sebéceos sino sola-
mente Queratoacantoma miltiple pero asociado a variada pa-
tologia maligna visceral. (119)

En 1982 FAHMY y cols. (120) enfatizan algunos puntos
acerca del Sindrome de MUIR-TORRE: (1) el nimero de neopla
sias internas primarias puede ser enorme, (2) se ha visto
que la sobrevida es prolongada y (3) las neoplasias sebfw-
ceas pueden recidivar y hacerse agresivas localmente inva-
diendo hueso o tejidos blandos.

La importancia de este sindrome reside en la presen--
cia de lesiones en la piel asociadas a carcinoma visceral.
Es un marcador en la mayorle de los casos de tumores malig
nos viscerales. HOUSHOLDER y ZELIGMAN encontraron que los
adenomas sebiAceos precedieron a los tumores malignos visce
rales en 5 de 18 casos estudiados por ellos, en los casos
restantes pudlieron haber estado presentes pero no fueron -
diagnosticados. (116,117)



7.5 EPITELIOMA SEBACEO

El Epitelioma sebiceo es un tumor de la piel raro,
descrito por primera vez por BOCK en 1880 bajo el titulo
de "Adenoma der Talgdrusen". (121)

En el espectro de leos tumores seblceos, el Epitelio
ma seblceo se sitGa entre Adenoma sebfceo. y Epitelioma -
basocelular con diferenciacidén sebécea. Algunos autores
prefieren ne incluir al Epitelioma sebéceoc en la clasifi
cacidén y usar sdlo dos designaciones, Adenoma sebfceo y
Epitelioma basocelular con diferenciacién sebdcea. (114,
117).

Clinicamente, el Epitelioma sebhcea tiene aspecto y
comportamiento biolégico de un Epitelioma basccelular. -
Usualmente se localiza a la cabeza y de ésta mejilla, na
riz y frente, aunque existe un caso reportado en la lite
ratura en donde la lesidn se encontraba lecalizada en la
planta del pie., Las neoformaciones pueden ser de color
amarillento y generalmente miden menos de un centimetro.
{5,53,122)

Ademés de aparecer como lesidn primaria, el Epite--
lioma seblceo con frecuencla se origina en un Nevo seb&-
ceo y puede estar presente en el Sindrome de Mulr-Torre.
(117,120)

Histoldgicamente el Epitelioma sebédceo, no esté cip
cunscrito, crece en masas celulares de forma irregular.
Por lo tanto, crece como un Epitelioma basocelular, pero
sus cé&lulas se diferencian considerablemente hacia cé&lu-
las sebéceas.(5)

Por regla general, la mayorfia de las células germi-
nativas de las gléndulas sebfceas cuando forman agrega--
dos, son indistinguibles de las cé&lulas del Epitelioma
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basocelular, se encuentran también.un“nﬁmefo'grande de cg&
lulas transicionales que muestran comienzo de vacuolizai=

cidn grasa de su citoplasma. En el centro de- las masas - {‘
tumorales maduras hay quistes formados por desintegraciéntl '

celular llenos de material amorfo.: (5)

HISTOGENESIS: En el Epltelioma sebficeo se presentan tres
tipos de células: células germinativas de.la gléndula se-
bécea, células seblceas transicionales y células con po-=-
bre diferenclacién, parecidas a las células chservadas en
el Epitelioma basocelular. (5)

Es indistinguible clinicamente del Epitelioma basoce
lular por lo que el estudio histolégico es indispensable
para diferenciarlos.

Desde el punto de vista histoldgico, debe diferen~--
ciarse e) Epitelioma sebBceo del Carcinoma sebficec. En -
ambos tumores se encuentran células seblceas, sin embar--
g0, cl Carcinoma sebficeo no. muestra &reas de epitelioma -
basocelular, ademls las células indiferenciadas del Carcl
noma sebfceo difieren con las del Epitelioma sebfceo en -
que presentan mis atipia y un citoplasma més eosinbfilo.

(5)

El tratamiento es quirfirgico, la extirpacién debe ~--
ser completa, con margen de segurldad en periferia y pro-
fundidad de 5 mm.



7.6 CARCINOMA _SEBACEO

El Carcinoma de gléndulas sebficeas es un tumor capaz
de dar metdstasis y causar la muerte por lo que debe ser -
mejor estudiado por el clinico y el patdlogo. (126)

'Es un tumor maligno, poco frecuente, que representa -
aproximadamente el 0.29% de las neoplasias'malignas de 1la
piel. En 1892 WINIWARTER hablé por primera vez de un "Cén
cer provenlente de glandula sebfcea". (124)

Se admite dos variedades clinicas de Carcinoma sebé-
ceo: los PERICRBITARIOS y los EXTRAORBITARIOS. Los prime-
ros son més frecuentes y predominan en los orientales. Los
carcinomas sebiceos cuténeos o extraorbitarios, se locali-
zan en piel cabelluda y cara en un 75%, en el tronco en -~
15% y en las extremidades en un 10%, se han publicado loca
lizaciones raras como genitales externos. En el Carcinoma
sebfceo de localizacidn periorbitaria, el pérpado superior
es el més afectado, luego el inferior y, finalmente, la ca
rincula. Afecta predominantemente a varones a partir de -
los 40 afios de edad, sobre todo entre los 60 y 64 afies. -~
(125-127)

Se considera como clinicamente sugestivo de Carcinoma
de gladndulas sebAceas la apariclén de una neoformacién so-
litaria, hemisférica, no transgliicida y de crecimiento len-
to, de color amarillo o anaranjade que frecuentemente se -
tlcera e incluso se calcifica. {(127)

Histolbdgicamente se observan lébulos irregulares con
gran variacién en su tamafio, muchas células son indiferen-
ciadas pero en el centro de la mayoria de los 18bulos hay
células sebiAceas con un citoplasma espumosc, muchas de las
células indiferencladas y seblceas son atipicas, mostrando
considerables variaciones en la forma y tamaflo de los nf--
cleos. Adem&s, numerosas células indiferenciadas tienen -
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cltoplasma eosinﬁfilo y cuando ae usan colorantes para gra
sas en cortes por congelaci&n contienen finas gotas de 11~
pidos. Algunos. 16bulos:grandea3pfesentan fireas compuestas
por células con queratinizacién atipica como en el Epite--
lioma espinocelular’ :

El diagp&st;q de Carcinoma sebécec no es f§
cll, sobre toﬂﬁ' ‘ nta ‘su tipica coloracién a-
marilla o aﬁaréhjada ual indica que el diagndstico se
debe realizar por'hiétopatologia. El diagn5stico se basa

en la presencia de células sebfceas claramente identifica-
blea con pleomorfismo, hipercromasia de células e infiltra

cién del estroma perilesional. (127)

El diagnbéstico diferencial clinico es con: Chalazibn,
Blefaritis, Conjuntivitis, Epitelioma espinocelular, Epite
lioma basocelular, etec. E1 diagnbstico diferencial micros
cbpico incluye la Hiperplasia sebfAcea senil, el Adenoma sg
bAceo, el Hidradenoma de células claras, 21 Xantoma, el Ne
vo sebfceo, el Epitelioma seblceo y las metfstasis del Car
cinoma de células claras, (125,127)

Algunas pecullaridades histolégicas que caracterizan
al Carcinoma de glandulas seb&ceas ayudan a diferenciarlo
de aquellas otras entidades, y entre &stas se incluyen la
ausencia de cé&lulas de tipo basal y la presencia de cito--
plasma mas bien espumoso y no claro. El Epitelioma espingo
celular con diferenciaclidn sebfcea en ocasiones puede plan
tear problemas especiales y aunque algunos autores lo han
aceptado como una entidad, otros en cambio, no admiten su
existencia. Una tincidn para lipidos ayuda a hacer el ---
diagnéstico. La diferenciacidn con el Epitelioma basocelu
lar puede hacerse por estudios histoquimicos y bioquimi---
cos. (127,128)

El Carcinoma sebficeo es primordialmente un céncer de
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invasién local, se considera que el originado en los pérpa
dos es mAs maligno que el 1niciado en otra parte de la ~=--
plel, sin embargo, en una revisién reciente'seKdemostré -
que ambas varledades tienen la- misma evoluciﬁh Yy maligni-—
dad. Cuando se producen metéstasis, éstas afectan sobre -
todo a los ganglios linféticos, y cuando ‘el ‘Carcinoma de -
gléndulas sebfceas estf relativamente bien diferenciado es
capaz de desarrollar metfstasis viscerales sin que ningin
dato histolbdglco lo pueda indicar, lo cual demuestra que -
no podemos valorar el potencial metastésico visceral de --
los carcinomas de glindula sebBcea basfndonos en criterios
histolbgicos de agresividad biolégica. (128,127)

El Carcinoma sebficeo también se ha descrito en el Sin
drome de Muir-Torre, en asociacibdn a céncer de la ampolla
de Vater y del colon. (129)

El tratemiento adecuado es el quirirgico, tanto para
el primarlo como para el metastésico; la radiacidbn se re--
serva para las recurrencias o cuando la neoplasia es irre-
secable. Todos agquellos casos que recurren son usualmente
el resultado de escisidn inadecuada con cauterio o cureta-
Je y cauterio. La invasién orbitaria es indicacién formal
de exenteracidn. (125-127)
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SEGUNDA PARTE

"ESTUDIO DE 391 CASOS DE TUMORES DE LOS
ANEXOS EPIDERMICOS CON DIFERENCIACION PILOSEBACEA DEL

CENTRO DERMATOLOGICO DR. LADISLAO DE LA PASCUAM
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8. INTRODUCCION

Debido a que los TUMORES DE ANEX(0S son relativamente poco --
frecuentes y la sintomatologfa es escasa, no se tiene hasta el mo
mento en nuestro medio un estudio con una estadfstica confiable.
Por ello se considerd conveniente realizar el presente trabajo --
con la finalidad de que sirva de base a futuras investigaciones -
en esta Area, y quede una estadfstica que consideramos ser& de u-
tilidad.

9. OBJETIVOS

El propdsito del trabajo es la realizacidn de un estudio es-
tadfstico que muestre lo siguiente:

a) Conocer la frecuencia de los TUMORES DE ANEXOS con diferencla-
¢ién PILOSEBACEA registrados en el Archivo del Departamento de --
Dermatopatologia del Centro Dermatoldgico "Dr. Ladislao de la Pas
cua" de enero de 1955 a diclembre de 1987 (33 afios).

b) Tratar de precisar las caracterfsticas clinicas mis comunes de
cada uno de los tumores estudiados y plantear su diagnéstico dife
rencial con otros tumores de la plel.

c) Corroborar si, a determinado cuadro clfnico le corresponde un
patrén histoldgico caracteristico.
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10. CRITERIOS DE INCLUSION

a) Todo paciente que acudiera a consulta por una neoformacién y
hubiera sospecha de ser TUMOR DE ANEXOS PILOSEBACEO.

b) Se incluyeron ademfs los casos en donde el estudio microscSpi
co demostrd que se trataba de un TUMOR DE ANEXOS PILOSEBACED.

c) Se revisd el Archivo de Dermatopatologlia del Centro Dermato--
16gico Dr, Ladislao de la Pascua de 1955 a 1987 (33 afios) inclu--
yendo los casos diagnosticados anatomopatoldgicamente como TUMOR
DE ANEXOS.

11. DESCRIPCION DE LA INVESTIGACION

a) Se estudiaron los casos de Tumores de Anexos pllosebfceos que
se encontrarcn en el Archivo de Dermatopatologia del Centro Derma
tolégico Pascua en un periodo de 33 afios, enero de 1955 a diciem-
bre de 1987.

b) Se establecld la correlacidn clinicopatolégica en todos los -
casos y se enalizaron las caracteristicas de cada uno de los tumo
res estudiados.

c) Se describieron los principales diagndsticos diferenclales.
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s
d) Se plantearon las medidas terapéuticas y/o de manejo en con--
Junto con el Departamento de Tumores del Centro Dermatolégico "Dr.
Ladislac de la Pascua" de los pacientes en los cuales interveni--
mos para su estudio.

12. MATERIAL Y METODOS

Durante el periodo de enero de 1955 a diclembre de 1987 (33
afios) se recibieron en el Departamento de Dermatopatologia del --
CENTRO DERMATOLOGICO "DR. LADISLAO DE LA PASCUA" de la cludad de
México 18,705 blopsias de piel de ellos encontramos 576 biopsias
de TUMORES DE ANEXOS. (FIGS. 7-9)

De las 576 blopsias de Tumores de Anexos, 391 correspondie--
ron a tumores con diferenciacién PILOSEBACEA lo que representa el
2.09% de la totalidad de las biopsias y el 67.88% de las diagnos-
ticadas como Tumeres de Anexos. Y una vez seleccionado el mate--
rial hicimos un resumen de los datos clinicos e histolégicos de -
cada caso. (FIGS. 10 y 11)
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13. RESULTADOS

De acuerdo con la Clasificacidn de los Tumores de Anexos de
1983 de LEVER, encontramos 10 tipos de lesiones histolégicas con
diferenciacién piloseb&cea: (FIG. 12)

13.1 NEVO SEBACEO ——-- 110 bicpsias (28.1%)
13.2 PILOMATRIXOMA ~-=— 107 bicpsias (27.4%)
13.3 TRICOEPITELIOMA ---- 78 biopsias (20.0%)
13.4 HIPERPLASIA SEBACEA --—- 69 biopsias (17.6%)
13.5 CARCINOMA SEBACEQ --—— 9 blopsias (02.3%)
13,6 TRICOFOLICULOMA _— 6 biops:%as {01.5%)
13.7 ENFERMEDAD DE FCRDYCE --=- 6 biopsias (01.5%)
13.8 TRIQUILEMOMA —— 3 biopsias (00.8%)
13,9 ADENOMA SEBACEQ ---- 2 biopsias (00.5%)
13.10 TRICOEPI;I'ELIOMA DESMOPLASTICO ---- 1 biopsia (00.3%)
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13.1 NEVO SEBACEO DE JADASSOHN

Se revisaron 110 casos de Nevo sebiceo acumulados de 1955
a 1987. Se cobservd mayor frecuencia en los Gltimos afics, aun--
que la consulta y el nimero de blopsias también han aumentado.
(FIG. 13)

Encontramos 57 casos del sexo femenino (51.8%) y 53 del se
x0 masculino (48.2%). Las edades estaban entre los 3 y 62 afios
con una media de 21 afios. La década de la vida mis afectada --
fue la segunda (de 10 a 19 afios). {(FIGS. 14 Y 15)

Las lesiones fueron (inicas y asintomAticas, en 64 (58.2%)
el tumor se presentd desde el nacimiento, en 7 de ellos se des-
conocia la evolucidn y en el resto la evolucidn oscilaba entre
1 y 44 afos, con una media de 14 afics.

Las neoformaciones predominaron en la cabeza, 108 leslones
correspondiendo 76 (69.1%) a la piel cabelluda y 32 (29.1%) a ~
la cara. Una lesidn localizada a cuello (0.9%) y otra a tronco
en hemitdrax izquierdo {(0.9%).

Las lesiones de los pacientes que se encontraban en la pri
mera década de la vida se caracterizaban por Areas de alopecia
y color amarillo-anaranjado. En camblo en los pacientes de e--
dad mAs avanzada, las lesiones eran de aspecto verrugeso, de co
lor café o marrdn, de consistencia firme, lineal en la mayoria,
en ccasiones en forma de "L", con alopecia en el tumor aunque -~
en algunos casos se observaron escasos pelos. En 13 (11.8%) pa-
cientes el aspecto clinico se describid como "tumoral".(FIG.16)
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FIG. 17. NEVO SEBACEO DE JADASSOHN EN
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MEDIA SE OBSERVAN GLANDULAS SEBACEAS -
MADURAS Y GLANDULAS APOCRINAS (P379/87).
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Se hizo disgndstico clinico de Nevo sebhceo en 92 leslones -
(83.6%), siguid Nevo verrugoso S casos, Nevo celular 3 casos, Epi
telioma basocelular y Tricoepitelioma en 2 cases cada uno de ---
ellos, Adenoma sebfceo, Angioma, Histlocitoma, Nevo y Queratosis
seborreica un caso cada uno. Solamente en un caso no se consignd
el diagnstico clinico. '

Los hallazgos histolégicos encontrados con mayor frecuencia
son los sigulentes:  (FIG. 17)
1. Acantosis epldBrmicB.ceceecesrsnrssscereness 98 casos (89.1%)
2. Atrofia de la epidermiS.ccvsssessscsssasnsss 12 casos (10.9%)
3. Hiperpigmentacifn de la capa basal.sscessess 11 casos (10.0%)

4. Gléndulas sebiceas numercsas y de
gran tamafio en dermiS..sccecsvsesscecssassess 110 casos (100%)

5. GlAndulas apoCrinAS..cssscecsssassesssssness 35 casos (31.8%)
6. Infiltrado linfohistiocitario..ccsscesses.s. 23 casos (20.9%)

7. Reaccidn granulomatosa de tipo
CUErpO EXErafO.csccsssanssassssssescrnsaceds 2 cA508 (1.8%)

8. Dilatacifn vasScUlAr..icievesvecvsssssnsassse 5 CAS0S (4.5%)
9. Flbrosis del tejido colfgenOevecsscvanessnes 9 casos (8.2%)

Encontramos 24 casos (21.7%) asociados a otro tumor en su ma
yoria lo estaba con el Neve verrugoso, 16 (14.5%) en total. Le -
segufa la asociacidn con el Epitelioma basocelular con 5 (4.5%),
Epltelioma espinocelular con 2 (1.8%) y Siringocistoadenoma papi-
1ifero uno (0.5%). (FIG. 18)
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NEVO SEBACEO DE JADASSOHN CON DESARROLLO
SECUNDARIO DE EPITELIOMA BASOCELULAR.

18.

FIG.
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Se observd en 2 casos (1.8%) de Nevo sebiceo asocimcidn al -
mismo tiempo con Hidradencma de c@lulas claras/Epitelioma basoce-
lular y otro caso Nevo verrugoso/Siringocistoadenoma papilifero.
(FIGS. 19 y 20).

Por otra parte en un tumor hubo depdsito de amiloide y en --
otro mis displasia severa in situ, (FIG. 21)

El tratamiento efectuado en la mayoria de los casos fue la -
biopsia escisional. Solamente se realizd biopsia incisional en -
aquellos casos que por su gran tamsfio se prefirid la extirpacién
en dos tiempos quirGrgicos,

=19 -



R AT ;??1‘4’:
. ]%k: )v_{,. Y

- .:’ A ‘2. ‘{": ;f"n’

il e el
FIGS. 19 y 20. NEVO SEBACEO DE JADASSOHN:
DENTRO DE LA LESION SE HA PRODUCIDO UN HI-

DRADENOMA NODULAR Y UN EPITELIOMA BASOCELU
LAR (P995-87}.
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NEVO SEBACEO DE JADASSOHN

ASOCIACIONES HISTOLOGICAS

NEVO VmRUGOSO [ N N N A NN RN NS 16 CASCS (14.5%)

EPITELIOMA BASOCELULAR seeesresovasacnsvassnastsssossans
EPITELIOMA ESPINOCELULAR «vesvesstnastussncsassosacsrons
SIRINGOCISTOADENOMA PAPILIFERD covevsssrcovacsscnastnnns
HIDRADENOMA DE CELULAS CLARAS Y EPTTELIOMA BASOCELULAR .
NEVO VERRUGOSO Y SIRINGOCISTOADENOMA PAPILIFERC ....us..
DISPLASIA SEVERA IN SITU .ivecvctoresesscnsnscrsanssnsns
AMILOIDOSIS eevevevsennsnecrosacasancecsscsnascassossnnne

5 CASOS (04.5%)
2 CASOS (01.8%)
1 CASO  (00.9%)
1 CASO (00.9%)
1 CASD  (00.9%)
1 CASO (00.9%)
1 CASO  (00.9%)

T O T A L teeeveseacasarensssasossasasnsivaossssssas 28 CASOS (25.3%)

FIlG. 21.



13.2 PILOMATRIXOMA

Se enviaron 107 plezas quiriirgicas de las cuales 63 plezas -
(58.9%) iban con el diagnfstico de Pilomatrixoma. A este tumor -
le corresponde el 27.4% de las biopsias diagnosticadas como tumor

de anexos piloseblceo en un periodo de 33 afios {de 1955 a 1987).
(F1G. 22)

El total de pacientes en los que se hizo diagndstico histold
glco de Pllomatrixoma fue de 105: 76 (72.3%) del sexo femenino y
29 (27.7%) del masculine, con una relacifn de 2.5:1 predeminando
en la mjer. (FIG. 23)

La edad media fue de 23 afios, el paciente mis Joven tenfia 8
meses de edad y 5 meses de evolucidn, el de mayor edad BG afios con
6 meses de evolucidn. EL 57.1% de los pacientes tenfan una edad
comprendida entre 8 meses y 19 afios y el 19.1% entre 20 y 29 afios
con franco predominio entre la primera y tercera década de la vi-
da (76.2%). El 43.8% tuvo una evolucién menor de un afio. (FIG.24)

De los 105 pacientes estudiados, en 8 la dermatosis fue dise
minada presentando varias neoformacliones aunque s8lo en dos de --
ellos se comprobd histoldglcamente que se tratara del misme tu---
mor.

El padecimiento predomind en las extremidades superiores, 49
casos (45.8%), le siguid en orden de frecuencia la cabeza con 32
lesiones (29.9%), tronco con 12 lesiones (11.2%), cuello con 9 -~
(8.4%) y por Gltimo las extremidedes inferiores con 5 (4.7%).
(FIG. 25)

- 122 -



- g2 -

W>HNMWOHTW

CENTRO _ DERMATOLOGICO  PASCUA

BIOPSIAS DE PILOMATRIXOMA

1955 - 1987
(107)

16 u

15 f—

14 1

13

12 [

&

101

91

8 [ ]

Z —

. I

4

3

2 l._ .

! 111 . | | -

55 565758 59606162 63646566 6768637071 7273 74757677 718798081 82838485 8687

AfO

FIG. 22



DERMATOLOGICO ~ PASCUA

CENTRO

- 1987

PILOMATRIXOMA
1955

27.7%

* 3 % A R

L B B B A R
LB B B 2 R K
LA AR R B B N B B A
L B R K B B R
L B BE B B IR B I B

R T
R T

LB AR K A%
* WO KN

L A N

-124 -

* H

72.3%
R R R R R R R

L B N B

"
e
o
™~
"
2
m
B
ta

SEXO MASCULINO= 27.7#

LR R IR BE R R B BE BE B R CBE BE B N B 2 2R BE B N
LA B B B B B R B K B R AR N N N R NN A )

W B K EE BE CEE B NE BE NE BE BE N N R N )

LA B B B BE N B B K S B AR AE B B R BE B AN

LA B B B B B R AR BE N R B K )
LA B B B B BE B B K A

LA AR B B B R R B S B K K B

. TR B B B R R

L A B B A B

FIG. 23, DISTRIBUCION FOR SEXO



- &2l -

DERMATOLOGICO _ PASCUA

CENTRO
PILOMATRIXOMA
1955 ~ 1987
. DISTRIBUCION POR  EDADES
70-79 E[
60-69
50-59
8 40-49
0
20-39
20-29
10-19
0-9
PACIENTES o




—9ZL-

CENIRQ _ DERMATOLOGICO  PASCUA

PILOMATRIXOMA
1955 ~ 1987
TOPOGRAFIA

EXTREMIDADES INFERIORES

EXTREMIDADES SUPERIORES

TRONCO

CABEZA

2 6- 10 14 18 22 26 N 34 3B/ 42 46 50

PACIENTES
FIG. 25



De la topografia en cabeza 3 neoformaciones estaban localiza
das a piel cabelluda y 29 a cara con predominio en mejillas (11 -
casos) v llamdé la atencidn un caso de localizacién excepcional en
pabellén auricular, (FIG. 26)

L2 lesifn se describid en'forma solitaria en el 92,4% de los
cagos y en forma miltiple en B8 (7.6%): dos casos (1.9%) con 2 tu-
mores cada uno comprobado histoldgicamente v en los casos restan-
tes (5.7%) no hubo confirmacién histoldgica, entre &stos destaca
un paclente con 8 tumores.

Cli{nicamente la lesidn se presentd como una neoformacidén lo-
bulada, mbvil, indolora (en 11 paclentes hubo dolor a la palpa---
cifn), de consistencia dura, cubierta por piel aparentemente sana
o de coloracifn rojoviolécea, El tamafio oscild entre 3 mm, la --
mAs pequefia a 6 cm.la mayor con un promedio de 2.5 cm.de difme-—--
tro. (FIGS. 27 y 28)

Otros aspectos clinicos observados fueron los siguientes: en
2 casos la plel estaba ulcerada y en unoc se describid a la neofor
macidén como fistulizada, en un caso mis se notd carfcter quistico
de 1la tumocracidn y en otro se describid aspecto "crateriforme" y
crecimiento exofitico,

El tiempo transcurrido desde la aparicidén de le lesifn hasta
el momento de la consulta varid de un mes a 23 aflos, con una me--
dia de 2 afios. La edad mis frecuente de aparicién fue a los 13 -
afios, oscilando entre el nacimiento y los 83 afios,

El diagnfstico clinico fue correcto en 63 casos (58.9%), en
7 se emitld diagnbstico de Quiste piloso, en 5 de Quiste epidérmi
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FIGS. 27 y 28. PILOMATRIXCMA.
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co y en 4 de "Tumor de Anexos" entre otros.

La histologia presentaba caracteristicas similares en todos
los casos estudiados. En las laminillas se observd: c&lulas som-
bra en todos los casos y células basofflicas que en 4 especimenes
faltaron. En 2 casos {1.9%) se observaron mitosis. atipicas.

Las células basofflicas se encontraban en la periferia de —-
los islotes tumorales y su transicidn a c€lulas sombra se realizd
de manera gradusl, aunque en algunas &reas fue abrupta. Lla pro--
porcién entre células basofilicas y células sombra variaba, en --
los tumores de poco tiempo de evolucién se observaron mayor niime-
ro de células basofilicas, en cambio los tumores con una evolu---
cidn prolongada hubo numercsas células scombra y alguna o ninguna
célula basofflica. (FICS. 29 y 30)

En 32 casos (30%) se encontr_aron‘ depbsitos de calcio ubica--
dos principalmente en las zonas de c&lulas sombra y en el estro--
ma. Se encontraron zonas de osificacifn en 5 casos, correspon---
diendo al 4.7%. (FIG. 1)

En la periferia de los islotes tumorales o cerca de las f---
reas con calcificacidn se encontrd reaccifn granulomatosa de tipo
cuerpo extrafio en 63 casos (58.9%)., En 6 casos infiltrado linfo-
citario en el estroma y aumento en el nfimero de fibroblastcs en -
22 casos (20.6%). Otros hallazgos histoldgicos fueron: fibras ~-
nerviosas engrosadas y degeneracifn basbflla en 2 casos.

Referente a asociaciones con otras enfermedades, se constatd
Sindrome de Sclomon en un paciente con 2 pllomatrixomas.(FIGS.32 y 33)

El tratamiento consisti® en biopsia escisional en la mayoria
de los casos, ei(cepto en 6 pacientes que presentaban lesiones mGl
tiples se ignora el manejo que =se siguib en ellos.
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FIG. 29. PILOMATRIXOMA: LOS ISLOTES TUMORALES ESTAN
COMPUESTOS POR DOS TIPOS DE CELULAS: "BASOFILICAS" Y
"SOMBRA" (P45/81).
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FIG. 30. PILOMATRIXOMA: EN EL CENTRO DEL CAMPO SE OB
SERVA LA TRANSFORMACION DE LAS CELULAS BASOFILICAS EN
CELULAS "SOMBRAM (P45/81)
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FIG. 1. PILOMATRIXOMA CON CALCIFICACIONES Y REACCION
GRANULOMATOSA TIPO CUERPO EXTRANO. (P166/76)
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FIGS. 32 y 33.
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13.3 TRICOEPITELIOMA

En el Archivo de Dermatopatologia del Centro Dermatoldgico -
Pascua de 1955 a 1987 se encontraron 78 blopsias de Triceepitelio
ma. Estos 78 especimenes correspondieron al 13.5% del total de -
bilopsias de Tumores de Anexos y al 20% de los que tienen diferen-
ciacidn pilosebicea. (FIG. 34)

De los 78 tricoepiteliomas estudiados, 62 correspondiercn a
la forma mGltiple (79.5%) y 16 a la forma solitaria (20.5%). -
(FIG. 35)

A. FORMA MULTIPLE.

La forma miltiple predomind en el sexo femenino con una rela
clén de 3:1, 46 casos del sexo femenino (74.2%) vy 16 del masculi-
no (25.8%), (FIG. 36)

El paciente de mayor edad tenfa 54 afios y el mis pequefio 2 -
afios. La edad media fue de 20.6 afios. La mayoria de los casos -
8e encontraban en la segunda década de la vida (41.9%), le siguid
la tercera década con 29% de los casos.

En 36 pacientes las lesiones se iniciaron entre los O y 9 --
afics de edad (58%). La edad de aparicién ms comin fue a los 6 -
afios con una media de 9.1 afios.

La topograffa habitual de la dermatosis fue la regién centro
faclal, en dos pacientes se acompafid ademis de localizacidn a —--
piel cabelluda. Un caso presentd una topografia diseminada a ca-
beza, cuello y tronco y en otro se describid una topografia gene-

- 134 -



- &gl -

v =0 9T O HE

CENTRO __ DERMATOLOGICO _ PASCUA

BIOPSIAS DE TRICOEPITELIOMA
1955 - 1967
(78)

_
l

p W

-

L :

55 56575859 60616263 64 6566 676869 707172 75747576 7778 79808182 83 84 85 66 67

ARO
FIG. 34



DERMATOLOGICO _PASCUA

CENIRO

L B S B B K A

LK K CER L NE K B R B R N N R AR A R N N Y N
E A B R R N K BE K R S B R R K N A R R

20 . 5%

mw
m,ﬂ * X ¥ ¥ kK K % ¥ ¥
W% * kX R ¥k R K F K
Wmu x kK ¥ K Xk K ¥ X
m * x ¥ ok ok X K K X
P T EE XS
* ok ok R K K K K K
¥ ok kX ¥ kK X X
* kR K K K K E X
T EEEEES.
EEEA I
R EEE
* x *

- 136 -

TRICCEPITELIOMA MULTIPLE = 79.5%
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FIG. 36. DISTRIBUCION POR SEXO.



ralizada con predominio en cara, cuello y regifn dorsolumbar. En
todos los pacientes las leslones fueron sim&trices, excepto un ca
so que se describid localizada a hemicara derecha. (FIGS. 37 y 38)

Las manifestaciones clinicas fueron descritas como neoforma-
ciones hemisféricas de color de la piel o ligeramente rosadas, su
perficie lisa y en algunas con telangiectasias en su superficie.

El tamafio varid de 1-2 mm. a 5 cm. de di&metro, confluentes y ais
ladas.

Las lesiones eran asintomfticas y en dos casos se sefiald la
existencia de la enfermedad en otros miembros de la familia.

El diagndstico clinico fue correcto en 54 casos (B87%)., ——-
Otros diagnésticos emitidos fueron:
Siringoma . . . . « . . .

casos

2
Adenoma sebSceo . . . . . 1 caso
Anglofibroma. . . . + . . 1 caso
Cilindroma. . . . . . . . 1 caso

1

1

1

1

- Nevo sebiceo. + « + + o &
- Quiste epidérmico . . . .
= "Tumor de Anexos" . . . .

caso
caso
caso

Datos histolégicos: en todas las lesiones se observaron nume
rosos quistes cérneos rodeados por una cublerta de c&lulas basoff
licas, la queratinizacifn de estos centros fue abrupta y comple--
ta. Ademfis se encontraron cordones de células basofilicas dig---
puestas en forma de encaje o como cordones sblidos. (FICS. 39 y 40)

Entre los hallazgos adicionales teriemos dos casos con calci-
ficaclones y otros dos con degeneracidén mucoide de los islotes de
células basoffilicas. (FIG. 41)
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FIG. 37. TRICOEPITELIOMA MULTIPLE CON LOCALI-
ZACION CENTRO FACIAL: SE OBSERVAN NUMEROSAS --
NEOFORMACIONES HEMISFERICAS, DEL COLOR DE LA -
PIEL Y DE SUPERFICIE LISA.

t.h-r" Frw 15%‘“‘;;{?‘
FIG, 38, TRICCEPITELIOMA MULTIPLE CON TOPOGRA-

FIA GENERALIZADA. (CASO DR. E. CASTRC, CENTRO
DERMATOLOGICO PASCUA)
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Se encontrd fibrosis del estroma en 14 casos (22.6%), reac--
cldén granulomatosa de tipo cuerpo extrafio en 4 (6.5%), infiltrado
linfocitico en 5 (B8.1%) y aumento en el niimero de fibroblastos en
9 (14.5%).

No hubo asoeiacién con algln otro tumor de la piel.

La conducta que se siguid fue expectante, extirpando s8lo --
las lesiones més grandes.

B. FORMA SCOLITARIA.

De las 16 lesiones encontradas, 11 correspondiercn al sexo -
femenino y 5 al masculino. El paciente mis Joven tenia 9 aflos de

edad y el de mayor edad £0 afias, con una media de 29.7 afios.

(FIG. 42)
En 11 pacientes la lesifn se presentd® antes de los 30 aflos -

de edad (68.7%), en 3 después de la tercera década de la vida y -
en 2 no se consignd este dato,

la topograffa en todos los casos estudiados fue la cabeza, -
15 en cara y 1 en plel cabelluda. De cara, en nueve bacientés -
{56.2%) se localizd en dorso de la nariz, surco nasogeniano en 3,
parpados en dos y mejilla un casc.

La descripcidn clinica fue similar en todas las leslones: --
neoformacidén hemisférica del coler de la piel y algunas con el -
centro atréfico.

El diagnéstico clinico fue correcto en 3 casos (18.6%). O--
tros diagnbsticos: WNeve Intradérmico en 4, Tricofoliculoma en 2,
Epitelioma basocelular, Nevo sebiceo, Fibroma, Hiperplasia sebf-.
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cea, Nevoxantoendotelioma, rfpula fibrosa de la nariz y Xantoma -
un caso en cada uno.

La histologfa del tumor fue similar a la descrita en la for-
ma miltiple. Se observd fibrosis y reaccién granulomatosa en 6 -
casos, aumento en el nimero de fibroblastos en 4 y calcificacio--
nes en un caso.

Al tratarse de un tumor solitario y relativamente diffcil de
diagnosticar clinicamente el tratamiento quirfirgico es el indica-
do ademis de que de esta manera se obtiene el diagnstico histold
gico de las plezas quirfirgicas.
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13.4 HIPERPLASIA SEBACEA

Se recibiercn 69 biopsias de Hiperplasia seb&cea correspon--
dientes a 68 pacientes en el Archivo de Dermatopatologia del Cen-
tro Dermatolégico Pascua. (FIG. 43) ‘

Las 69 plezas quirlrgicas corresponden al 17.6% de todos leos
Tumores de Anexos con diferenciacién pllosebAcea.

No hubo diferencia en cuanto al sexo, 34 enfermos del sexo -
femenino y 34 del masculino. La edad media de los paclentes fue
de 50.2 afios oscilando de los 17 afios a los 80 afios. El grupo de
edad mis afectado fue el de los 40 -~ 49 aflos. (FIGS. 44 y 45)

La evolucibn varid de 45 dfas a 25 afios con un promedio de -
5.6 afios, el 52.2% de los pacientes tenfan una evolucidn menor de
5 afies.

La edad de aparicién de la neoformacién en la mayor parte de
los paclentes fue después de los 40 aflos de edad. 8Sdlo en 4 ca--
sos fue antes de los 20 afios, inclusive un paciente la inicib a -
los B afios de edad con numerosas lesiones en cara por lo que cli-
nicamente se pensd en Tricoepitelioma.

Excepto en un enfermo que presentd una topograffa diseminada
a cabeza y cuello, en el resto la dermatosis estuvo localizada a
cabeza en la region centro facial.

El nimero de lesiones variaba: solitario en 42 paclentes, -
de 3 a "numerosas" neoformaciones en 2% enfermos y en 4 se desco-
noce el dato.
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Morfoldgicamente se describieron como neoformaciones hemis--
féricas, de 2 a 5 mm. de difimetro, del color de la piel o ligera-
mente amarillentas con umbilicacidn central.

En un caso la morfologia fue diferente. Se trata de un pa--
ciente del sexo masculino de 42 afios de edad y 10 afios de evolu--
cidn que presentaba una dermatosis localizada a regién frontal, -
constitulda por una neoformacidn de 5 X 1.5 cm., multilcbulada, -
con algunas zonas umbilicadas, de color pardo amarillento y dispo
sicidn lineal. FEn este caso en particular se hizo diagndstico de
Hiperplasia sebScea en placa. (FICS. 46 y 47)

En 26 de los casos estudiados se hizo el diagnfstico correc-
to {37.7%), en el resto los diagnBsticos de envio fue variable, -
teniendo mayor nfimero de casos el diagndstico de Epitelioma baso-
celular con 23 (33.3%), Adenoma sebficeo y Tricoepitelioma 3 (4.3%)
cada uno.

La histologfa de las lesiones consistid en una gléndula sebf
cea agrandada, compuesta por numerosos 18bulos sebfceos y dispues
tos alrededor de un conducto sebficeo dilatado, (FIG. 48)

Otros hallazgos microscdpicos encontrados en las blopsias --
son: degeneraclén basdfila del colfgeno en B, vasos dilatados 7,
infiltrado linfocitario 7, fibrosis 7, hiperpigmentacifn de la ca
pa basal 2, glindulas apocrinas ectfpicas 1, reaccién granulomato
sa de tipo cuerpo extrafio 1 ¥ Demodex folliculeorum 2.

En dos de los casos de Hiperplasia sebfcea hubo asociacidn -
con un Nevo celular intradérmico y con un Epitelioma basocelular.
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FIG. 48. HIPERPLASIA SEBACEA: SE OBSERVAN
NUMEROSOS LOBULOS SEBACEOS DISPUESTOS ALRE-
DEDOR DE UN CONDUCTO SEBACEO DILATADO.
(P602-87)
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En cuanto al tratamiento, en los casos de Hiperplasia sebi--
cea con lesidn solitaria la bicpsia escisional fue el tratamiento
realizado. En la Hiperplasia sebicea en placa se realizd cirugia
en varios tiempos hasta lograr su extirpacin completa y en las -
formas miltiples se desconoce el manejo.
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13.5 CARCINOMA SEBACEO

El Carcinoma sebiceo se observd en 9 biopsias de 8 pacientes
6 del sexo femenino y 2 del masculino. (FIG. 49)

Las edades de los pacientes varid de 30 a B9 afios con prome-
dio de 63.6 afios. La evolucidn de las neoformaciones fue de 4 me
ses a 6 afios con una media de 2.7 afios,

La distribucibn topografica que presentaron log ocho enfer--
mos es la siguiente: (FIG. 50)
- Periorbitaria . . . . . 5 pacientes (62.5%)
- Extraorbitaria. . . . . 3 pacientes (37.5%)

De las tres lesiones con localizacidn extracrbitaria, dos se
encontraban en la cara (frente y mentdn) y una en el cuello.

Clinicamente se presentd como una neoformacifn solitaria, he
misférica, de color amarillo, el tamafio varib de 3 mm, a 6 cm. -
En cuatro de los casos la superficie estaba ulcerads y cublerta -
con costras melicéricas y sanguineas. (FIG. 51)

Los diagndsticos clinicos emitidos fueron: Carcinoma sebéceo
1 caso (11.1%), Epitelioma basocelular 4 casos (44.4%), Epitelio-
ma esplnocelular, Pllomatrixoma, Granuloma centro facial y Trico-
foliculoma 1 casc cada uno de ellos.,

En la histologia se observaron cordones de células epitelia-
les que muestran c&lulas anaplésicas con mitosis y en algunas &--
reas presencia de c&lulas sebiceas atfpicas. Uno de los tumores

mostrd ademfs de lo anterior &reas con diferenciacifn escamosa.
(FIGS. 52 y 53)

El tratamiento fue quirlrgico en todos los casos.
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FIG, 52. CARCINOMA SEBACEO: SE OBSERVAN CORDONES DE

CELULAS EPITELIALES QUE MUESTRAN ANAPLASIA Y MITOSIS,

?L.GUg?S I)KREAS PRESENTAN CELULAS SEBACEAS ATIPICAS.
P326/87

T T R A S TR 1
s B S
] SRl S, T

5
]
N
ey
El
“’.. &

ft

FIG. 53. CARCINOMA SEBACEO: SE OBSERVAN CON MAYOR
?Egg%&? I)JAS CELULAS ANAPLASICAS CON MITOSIS,
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13.6 TRICOFOLICULOMA

De 1955 a 1987 (33 afios) sblo se registraron 6 blopsias de -
Tricofoliculema en el Archivo de Dermatopatologia del Centro Der~
matoldgico Pascua, que corresponden al 1,5% de los Tumores de Ane
%08 pilosebfceos y nos da idea de lo poco frecuente que es esta -
necplasia,

El total de pacientes estudiados fue de cinco, tres del sexo
femenino y dos del masculino, el menor de 9 afios de edad y el ma-
yor de 65 afios, con una media de 45 afios. (FIGS. 54 y 55)

El tiempo de evolucifn varib de 8 meses a 9 afios, con un pro
medio de 3.4 aflos. En 4 enfermos el tumor se presentd en la eta-
pa adulta de la vida y en uno al nacimiento.

En cuatro casos la dermatosls estuvo localizada a cabeza: --
dorso de nariz (3) y labioc inferior (1). Y el quinto enfermo te-
nia la dermatosis diseminada a cuello, tronco y extremidades se--
gin datos clinicos recogidos en la historia correspondiente.

Predomind la forma solitaria del tumor describiéndose hemis-
férico, de aproximadamente 5 mm. de di&imetro, del color de la ---
plel o rosa, consistencla firme y algunos con umbilicacidn cen---
tral. Uno de los casos que consideramos extraordinario presentd
lesiones mGltiples, dos de las cuales fueron biopsiadas y se con-
firmd por histopatologia, sin embargo no podemos afirmar que el -
resto de las neoformaciones también corresponda a este tipo de -
tumor, (FIG. 56)
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Se emitid diagndstico clinico de Tricofoliculoma en un caso,
Probable Genodermatosis en dos casos, Epitelioma basocelular, ---
Quiste y Verruga filiforme un caso en cada uno.

El examen microscOpico fue similar en las & lesiones: un es-
pacio quistico tapizado por epitelio escamoso que contiene mate--
rial cérneo y de donde en forma radiada parece emerger foliculos
pilosos "primarios" y “secundarios". Ademis de lo anterior en un
caso se cbservd fibrosis del tejido colégeno. (FIGS. 57 y 58)

El paciente con mfiltiples lesiones presentd asoclacidn con
Nevo wverrugoso.

En los casos de Tricofoliculoma solitario el tratamiento fue
quirfirgico. Se desconoce la conducta terapfutica del paciente -~
con lesiones miiltiples.
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FICS. 57 y 58. TRICOFOLICULOMA: sr: OBSERVAN ESPACIOS
QUISTICOS LLENOS DE MATERIAL CORNED RODEADOS POR CELU-
LAS EPITELIALES Y EMERGIENDC EN FORMA RADIADA CORDONES
EPITELIALES FORMADOS POR CELULAS VACUOLADAS. LA HILERA
DE CELULAS PERIFERICAS MUESTRAN FORMACION EN EMPALIZA-
DA. ADEMAS HAY PEQUEROS GRUPOS DE CELULAS GLANDULARES

SEBACEAS. (P787/84)
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13,7 ENFERMEDAD DE FORDYCE

Entre las 391 blopsias de Tumores de Anexos con diferencia--
cién pilosebfcea registrados en el Archivo de Dermatopatologia --
del Centro Dermatologico Pascua de 1955 a 1987, 6 casos correspon
dieron a Enfermedad de Fordyce que representa el 1.5%.

Dos de los casos se presentaron en el sexo femenino y cuatro
en el masculino. Las edades de los pacientes oscllaron de los 15
a 64 afios de edad con un promedio de 30.2 afios, presentfndose mis
frecuentemente en {ndividuos J6venes a quienes quizi les preocupd
1la dermatosis y por ello consultaron, que fue entre los 20 y 30 -
afios de edad. (FIGS. 59 y 60)

La topografia estuvo localizada a cabeza y de &sta a labios
en cuatro casos ¥ en un caso A regidn genital (prepucio). EI1 sex
to paciente presentd topografia diseminada a boca y de &sta a la-
bios y a regién genital (prepucio).

La morfologia fue similar en los 6 enfermos consistente en -
numerosas neoformaciones de color amarillo, de 1 a 2 mn. de diéme
tro aproximado, aisladas o confluentes. En uno de los casos ha--
bia ademis liquenificacifn, escamas y fisuras. (FIG. 61)

El diagndstico clinico fue correcto en el 100 # de los ca--
508, ¥ en uno de ellos se agregd el diagndstico de Dermatitis por
contacto (el paciente con liquenificacién y fisuras).

En las sels biopsias la histologfa fue similar: gléindulas se
biceas ectbpicas. (FIG. 62)

Como la dermatosis es minima y constituye mé&s bien una curio
sidad dermatolégica no fue necesario efectuar ningiin tratamiento.

- 164 -



DERMATOLOGICO  PASCUA

CENTRO

1955 - 1987

ENFERMEDAD DE FORDYCE

LI R B BE R B

LR B B B B BN )
LR B BE B B N

LR B B B S B BE BE NS
LR N R R N B BE
LR B B B B R K B N AR

LR K B
LR B S B

L B

-35%
AR N A B BE R B B SR B A
LR R B B B S B B

* % 33

- 165 -

= 33.5%%

SEXC MASCULINO = 66,66%

2
m
g

WL B S B

LA AR K B 2K A%

DISTRIBUCION POR SEXO,

FIG. 59.



—%L-

mMEHzZE-OQ>'"o

CENTRO _ DERMATOLOGICO  PASCUA

ENFERMEDAD DE FORDYCE
1955 - 1987
DIATRIBUCION POR EDADES

0-9 10-19 20-29 30-39 40-49 50-59 60-69
ANos

FIG. &0



e

o

IR

-
s

fic

gt

NUMEROSAS NEOFCR-

ENFERMEDAD DE FORDYCE

61.

MACIONES HEMISFERICAS DE COLOR AMARILIO Y CONFLUEN

TES

EN LABIO SUPERICR.

FIG

e e e ettt = e Al S e s = T AT ¢ g e sy st

b - s

oS

b2

SE OBSERVAN GLAN

ENFERMEDAD DE FCRDYCE:

62,

DULAS SEBACEAS ECTOPICAS (P518/87).

FIG.

- 167 -



13.8 TRIQUILEMOMA

En el Archive de Dermatopatologia del Centro Dermatoldgico -
Pascua se encontraron 3 biopsias que corresponden a Trigullemoma
durante 33 aflos {1955-1987). Esta cifra corresponde al 0.8% de -
los Tumores de Anexos pilosebicecs, lo que nos indica lo poco co-
min que es este tumor de anexos.

Dos paclentes fueron del sexc femenino y uno del masculino.
Los pacientes tenian 55, 68 y 74 afios de edad respectivamente. El
tiempo de evolucidn varid de 6 meses a 2 afos con un promedio de
1.2 aflos. (FIG. 63)

La topografia fue en la cabeza: mejilla izquierda, regién na
sogeniana izquierda y pérpado superior derecho.

Clinicamente se describid como una neoformacién de aproxima-
damente 4 a 8 mm., hemisférica, hiperquerat&sica, aspecto filifor
me, color amarlllo y de consistencia dura.

Se establecld diagndstico clinico de Cuerno cutineo en dos -
de ellos y de Queratoacantoma en el otro.

La histologfa fue tipica de Triquilemoma en las 3 lesiones estu--
diadas, y como tratamiente fue la extirpacién quirtrgica. (FIGS.

64-66)
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TRIQUILEMOMA: HIPERQUERATOSIS INTENSA, UN ESTRA

FIGS. 64 y 65,
TO GRANULOSO AUMENTADO POR AREAS Y EN OTRAS AUSENIE, HAY QUERA-

TINOCITCS GRANDES DE CITOPLASMA MUY CLARO Y ABUNDANTE. LA CAPA
PERIFERICA DEL TUMOR PRESENTA DISPOSICION EN EMPALIZADA.

(P448/76)



FIG. 66. TRIQUILEMOMA: LA COLORACION CON PAS ES
POSITIVA Y EVIDENCIA MATERTIAL POLISACARIDO EN LAS
CELULAS CLARAS DE LA EPIDERMIS (P571/76).
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13.9 ADENOMA SEBACEO

Se encontraron dos casos de Adencma sebiceo en el Archivo de
Dermatopatologia del Centro Dermatoldgico Pascua (1955-1987), que
corresponden al 0.5% de los Tumores de Anexos con diferenciacién
pilosebfcea. (FIG. 67)

Un paciente del sexo masculinc de 55 afios de edad con una --
neoformacidén de 5 mm., hemisférica, de superficie lisa y cubierta
de pelo de 3 meses de evelucidn con diagndstico clinico de Nevo -
névico traumatizado.

El segundo paciente del sexo femenino de 45 afios de edad con
una neoformacién en regién parietal de la piel cabelluda de 1.5 -
cm. de difimetro, hemisférica, de color amarillo que se encontraba
sobre una zona de alopecia de 2 cm. de tamafio de 45 affos de evolu
cién, con diagnbstico clinico de Nevo seb&ceo?.

La histologfa fue similar en las dos piezas enviadas: presen
cia en dermis superficial y media de cordones de células epitelia
les que se disponen en lébulos, en algunas areas muestran células
seblceas y se sitfian alrededor de formaciones quisticas de diver-
sos tamaflos. (FIGS. 68 y 69)

El tratamiento realizado fue la biopsia escisional.
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FIGS, 68 y 69. ADENOMA SEBACEO: SE OBSERVA EN DERMIS SUP

Y MEDIA CORDONES DE CELULAS EPITELIALES QUE SE DISPONEN EN LOBU--
LOS, EN ALGUNAS AREAS MUESTRAN CELULAS SEBACEAS Y SE SITUAN ALRE-
DEDOR DE FORMACIONES QUISTICAS DE DIVERSOS TAMANOS. (P838/87)



13.10 TRICOFEPITELIOMA DESMOPLASTICO

Debido a que este tumcr ha sido separadec reclentemente del -
Tricoepitelioma convencional como una entidad aparte, se revisa--
ron las blopsias de Tricoepitelioma de 1955 a 1987 del Archivo de
Dermatopatologia del Centro Dermatolfglco Pascua y se encontrd so
lamente un tumor de este tipe, o sea 1.3% de los Tricoepitelicmas
en general,

El caso corresponde a un paciente del sexo femenino, de 23 -
afios de edad. Presentaba en mejilla izquierda una neoformacidn -
de 5 mm. de difimetro, con centro atrdéfico y borde de apariencia -
perlado, de 2 afios de evolucifn. Se hizo extirpacién quirfrgica
de la lesién, se envid a Patologfa con diagnfstico de Epitelioma
basocelular VS Granuloma anular.

En el estudio histoldgico se observaron grandes quistes cor-
neos rodeados por cordones delgados de células basaloides, sumer-
gldos en un estroma fibreso con reaccién granulomatosa de tipo -~
cuerpo extrafio. Se consultaron a patflogos de otras Institucio--
nes y se llegd al diagndstico de Tricoepitelioma desmopléstico. -
Se ignora la evolucién posterior del caso. (FIGS. 70 y 71)
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FICS. 70 y 71. TRICOEPITELIOMA DESMOPLASTICO: SE OBSER~-

VAN GRANDES QUISTES CORNEOS RODEADOS POR CORDONES DELGA--

DOS DE CELULAS BASALOIDES, SUWMERGIDOS EN UN ESTROMA FIBRO

%0 Cg!;l RI;‘.ACCION GRANULOMATOSA DE TIPO CUERPO EXTRARO. 7
P146/79
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14, COMENTARIO

En el estudio realizado existen algunos datos que -
por su poca frecuencla consideramos conveniente sefialar:

Entre las asociacliones que presentélel NEVC SEBACEO
llama la atencidn el caso de un nifio de 10 afios de edad
que presentd concomitantemente un Epitelioma espinocelu-
lar, se sabe que é&sto suele suceder en edades mAs avanza
das. '

La asociaclidn del NEVO SEBACEO con Epitelioma baso-
celular fue baja (5.45%) en comparaclién con otras series
publicadas: MEHREGAN y PINKUS (14%), PIROL y cols. ———
(27.5%), CARDAMA y cols. (20%) y CUEVAS y cols. (8.3%),
solamente en el trabajo de WILSON-JONES y HEYL se da un
porcentaje similar (5.03%).

Hubo 2 casos de NEVO SEBACEO con asociaciones mfilti
ples, un caso asociado a Nevo verrugoso y Siringocistoa-
denoma papiliferc y otro asociado a Epitelioma basocelu-
lar e Hidradencma de cé&lulas claras. Esto se considera
raro v alin mAs cuando se asocia a un tumor de anexos con
diferenciacién ecrina como lo es el Hidradenoma nodular,
que ha dado lugar a confusién sobre la histogénesis de -
estos tumores.

En el estudio resalta la importancia de extirpar --
completamente el NEVO SEBACEO en la primera d&cada de la
vida ya que 9 pacienteg (8.2%) presentaron asociacidn --
con un tumor maligno -~la edad media de estos enfermos --
fue de 40.4 aflos y el promedio del tiempc de evolucidn -
fue de 35.7 aflos-,
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Llambé la atencidn gque las extremidades supériores -
fue la topograffa encontrada con mayor frecuencia (45_8%) ,1:
en el PILOMATRIXOMA ya que la mayoria de ‘los autores:tie *_?ﬁ'
nen en primer lugar a la cabeza aungue en el estudio de’ mfl
FORBIS y HELWIG las extremidades superiores fue" también ““3
la topografia mAs frecuente (35%}.

Entre los casos de PILOMATRIXOMA destacan 2 por su
rareza: el de una nifia de 12 afios de edad y 5 meses de -
evolucién con un Pilomatrixoma en pabellbdn auricular, en
la literatura consultada s8lo hay 2 casos que tlenen %to-
pografia similar. Y el de un enfermo de 26 afios con Sin
drome de Solomon y Pilomatrixoma midltiple, hecho que ya
ha sido comunicado en la literatura.

De los casos de TRICOEPITELIOMA MULTIPLE hubo uno -
que presentd topografia generalizada y 2 pesar de gue se
realizd biopsia de uno de los tumores, no podemos afir--
mar que todas las legiones sean de este tipo de neopla--
sia porque no es raro la asoclacibn con otros tumores.

Fue notable la baja frecuencla en que encontramos -
el TRICOEPITELIOMA DESMOPLASTICO (1.3%) en relacidn a -~
los Tricoepiteliomas en general, porcentaje menor a lo -
comunicado por otros autores.

El caso de HIPERPLASIA SEBACEA EN PLACA es excepcilo
nal, su morfologia diferente da lugar a varios diagnéstl
cos clinicos pero la histopatolegfia lo confirma.

Referente al TRICOFOLICULOMA nos parece insdlito el
caso que presentd topograffia diseminada a cuello, tronco
y extremidades habiendo mliltiples lesiones, KLIGMAN y --
PINKUS publicaron en 1960 un caso similar que mostrd cen
tenares de lesiones en cara y tronco.
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La ENFERMEDAD DE FORDYCE considerada como una curig
sidad dermatoldgica frecuente s&lo obtuvo el 1.5% de to-
das las biopsias de Tumores de Anexos con diferenciacidn
pilosebficea, ésto es debido a que es diagnosticada fécil
mente por la clinica ademis de que no requiere tratamien
to quirfirgico por lo que estos casos no llegan al Depar-
tamento de Dermatopatologla.

En relacidon al TRIQUILEMOMA llama la atencién su ag
pecto queratésico que confunde al clinico con otras neo-
plasias tales como el Cuerno cutineo y el Queratoacanto-
ma.

El ADENOMA SEBACEQ continua siendo una neoplasia ra
ra, diffcil de diagnosticar clinicamente.

A pesar de que la topograffa periorbitaria del CAR-
CINOMA SEBACEO es observada comGnmente por el oftalmblo-
go, en nuestra estadistica fue la localizacidn més fre--
cuente por lo que nos parece que la topografia extraorbi
tarla es bastante rara.
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15. CONCLUSIONES

En la revisidn del material del Archivo del Departa
mento de Dermatopatologia del Centro Dermatolbgico "Dr.
Ladislac de la Pascua" se encontrd lo sighiente:

1. De 18,705 biopsias de plel, 576 (3.08%) se cata-
logaron como TUMORES DE ANEXOS.

2. De las 576 blopsias diagnosticadas como Tumores
de Anexos, 391 (67.88%) tuvieron diferenciacién PILOSEBA
CEA, o sea el 2.09% del total de biopsias.

%. A la diferenciacidn PILAR le correspondié 195 --
blopsias y a la diferenciacidén SEBACEA 196 biopsias,

4. Encentramos 10 varledades de Tumores de Anexos -
Pilosebéceos y siende los més frecuentes: NEVO SEBACEO -
(110 casos, 28.1%), PILOMATRIXOMA (107 casos, 27.4%), «-
TRICOEPITELIOMA (78 casos, 20%) e HIPERPLASIA SEBACEA --
(69 casos, 17.6%), lo que concuerda con lo descrito en -
la literatura.

5. De entre los 391 Tumores de Anexos PilosebAceos
solo 9 casos (2.3%) fueron malignos.

6. En general, las neoplasias predominaron en el se
xo femenino y la correlacién diagnbstica fue del 38.1% -
aunque este porcentaje aumentd a 63.3% en las cuatro va-
riedades mAs frecuentes.

7. Algunos de los dates que obtuvimos del NEVO SEBA
CEO son similares a lo descrito en la literatura como la
aparicién més frecuente desde el nacimiento (58.2%), la
localizacidn més comin en piel cabelluda (69.1%) y el de
sarrollo dentro del Nevo sebiceo de neoformaciones tumo-
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rales de diferente tipo histoldgico y, grado de maligni--

dad en la tercera parte de los enfermos _que. se encontra-'“‘_

ban en la ‘etapa adulta de la vida._ Sin embargo ‘en’
histopatologfa se observaron gléndulas: apocri“
te en la tercerea parte de los casos - esfﬁdiados fla="",
la que se encuentran generalmente en 1as dos tercerasf——ft
partes de los enfermos. w e -
8., El PILOMATRIXOMA predominé en las muderes en re-
lacidén de 2.5:1 y la mayoria oocurrid en gente joven. La
evolucidn media fue de 2 aflos, llamando la atencién que
en el 43% fue menor de un afio. 8e confirmaron leziones
miltiples en 2 pacientes y hubo ulceracifn en 2 casos. -
La topograffa més frecuente fue en las extremidades supe
riores (45.8%), un caso se localizd a pabelldn auricu---
lar. En este estudio nuevamente se cumplid el axioma de
que el Pllomatrixoma respeta mucosas, palmas y plantas.

9, La histologfia del PILOMATRIXOMA fue similar en -
todos los tumores. Las calcificaciones se encontraron -
en el 30% de los casos y la osificacidn en el 4.7%, ci--
fras que se encuentran por debajJo de lo sefialado en la -
literatura (80% y 15-20% respectivamente). En el 58.9%
de las lesiones se encontrd reaccidn granulomatosa de ti
po cuerpo extrafo., Hubo un caso de Pllomatrixoma mGlti-
ple asociado a Sindrome de Solomon.

10. La mayoria de los TRICOEPITELIOMAS correspondie
ron a2 la variedad MULTIPLE (79.5%) y de &sta el sexo fe-
menino fue el mAs afectado con una relacidn de 3:1. La
edad media de aparicién fue a los 9.1 afios. La regibn -
centro facial continua siendo la topografia habitual de
estos tumores (96.8%). La morfologia fue similar en to-
dos los casos asf como la nistologila.
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- 11. En nuestro trabajo. encontramos que. el. TRICOEPI—”
TELIOMA SOLITARIO se confunde clinicamente con'el Nevo -
1ntradérmico por tratarse de- una sola neoplasia £

'-‘ 12. A pesar de que algunos autores conslders
TRICOEPITELIOMA DESMOPLASTICO como un tumdrino raro
sotros {inicamente encontramos un caso_

13, En cuanto a la HIPERPLASIA SEBACEA;lg?;propor?-
cibén entre hombres y mujeres fue igual,’ En. el 35.04% de
los pacientes se observaron miiltiples lesiones y. uno de
los casos presentd topografia diseminada. Las caracte--
risticas clinicas e histoldgicas fueron similares a las
descritas con excepcién de un caso diagnosticado como --
Hiperplasia sebiAcea en placa.

14. Fueron 6 lesiones de TRICOFOLICULOMA, un caso -
presentd topografia diseminada habiendo mfittiples lesio-
nes, se asocld a Nevo verrugoso.

15. La ENFERMEDAD DE FORDYCE representa una dermato
sis fécll de diagnosticar clinica e histolégicamente,

16. El1 TRIQUILEMOMA es poco frecuente, sblo se en--
contraron 3 lesiones que corresponden al 0.8% de los Tu-
mores de Anexos Plloseb&ceos. Los tres casos estudiados
correspondieron a pacientes de edad avanzada y se cbser-
vb6 como un tumor solitario en cara. No encontramos la -
forma mltiple ni la variedad maligna.

17. Solamente se registraron dos lesiones de ADENO-
MA SEBACEO, la topografia de los dos tumores fue la cabe
za con morfologia diferente en cada caso.

18. Como (nico tumor maligno de los anexos pllosebd
ceos encontramos el CARCINOMA SEBACEO (9 casos)., Fue --
més frecuente en la etapa avanzada de la vida y la topo-
grafia periorbitaria se observd en el 66.7% de los casos
lo que concuerda con lo descrito en la ljteratura consul
tada.
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