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TUMORES DE ANEXOS CON DIFERENCIACION
FOLICULAR.

1.- INTRODUCCION:

Los tumores de anexos con diferenciacién folicular son
raros, y dificiles de diagnosticar, ya que salvo unos
cuantos, no poseen caracteristicas clinicas precisas,
que permitan su diagnostico, por lo que,
generalmente, éste es histologico.

Se decidié este estudio para hallar las caracteristicas
clinicas gue nos puedan ayudar a su diagnostico: para
lo que se anotaron los datos clinicos de las lesiones
benignas con diferenciacidon folicular en el servicio de
cirugia, en los que se corrobord con la histologia.
Ademas se tomaron 0s datos clinicos descritos en [os
reportes del servicio de histopatologia, de todos los
tumores de diferenciacion folicular, para compararlos
con los del servicio.

También se hace una revision de la literatura del

foliculo piloso y de los tumores que de el derivan.,



2.- ANTECEDENTES:

2.4. EL FOLICULO PILOSO:

El complejo pilosebaceo esta constituido por:(1)

1) Foliculo pitoso.

2) Glandula sebacea.

3) Mdsculo erector del pelo. (por medio de! tendén elastico de Nagel que esta
constituido por fibras elasticas elaunicas y oxilalanicas.)

4) Y en algunas zonas, glancula sudoripara apacerina.

Nuestro motivo de estudio es el foliculo piloso, para poder entender os tumores
que derivan de éste.

E!l pelo es una de las caracleristicas principales de los mamiferos, y su funcién

principal es !a de aislante térmico, pero puede tener otras funciones como la de
camuflaje (2)

Aungue en el hombre no tiene una funcion vital, si tiene una influencia psicoiogica
Muy impotante y se ha utilizado al foliculo piloso para detectar algunas
enfermedades gendticas (2)

2.1.1. ANATOMIA.
El foliculo piioso se divide en 3 porciones (3}
1} Infundibulo o superior,
2} Istmo o media.
3} Percidn inferior o raiz

ESQUEMA 1.



Etinfundibulo comprende la porcion situada por encima de la entrada del conducto
sebaceo.(3)

El istmo es ia parte situada entre i3 entrada del conducto sebiceo por Ia parte
superior, y por la parte inferior Ia fijacién del misculo erector del pelo {3)

La porcién inferior del foliculo piloso comprende el resto del foliculo pitoso situado
por debajo de la insercion del musculo erector {3}

Con excepcidn de las palmas y plantas los foliculos pldasos cubren toda la
superficie cutanea (1)

Al pelo se divide en raiz, que es la porcion intrafolicular; y tallo, que es la porcion
extenor {1}

Hay diferencias morfoldgicas y bioldgicas del pelo en diversas partes del cuerpo,
varian en su estructura, longitud, velocidad de crecimiento y respuesla a estimulos
asi como con {a edad.{2)

Hay diferentes tipos de pelo como; el lanugo, pelos amedulados propios de ios
felos y que sucien perderse poco después de nacer, y pelos terminales. Esios
utimos pueden ser amedulades, cortos y finos, que serian vellos. o madulados.
‘argos y gruesos llamados pelos terminales verdaderos. que se encueniran en
piel cabeliuda. cejas. pestanas, barbas, axilas y pubis (1}

La vascuiarizacion del folicuio se hace a expensas de una red anastomaética ge das
piexos distintos, la zana superior se nutre de plexo subpapilar y 1a inferior gel piexo
hipodermco Asi. los foliculos pilosos humanos estan rodeados por una complea
malla de vasos sanguineos mas numerosos alrededor de los de mayor tamano que
de los peguenos En las papilas foliculares tambian pueden abservarse diferentes
gradas de vascularizacion, pues mientras que las papitas de los cabellos muestran
gran vascuiarizacicn, las de los vellos carecen de ella Para c¢emcstrar la red
vascular deben efecluarse cores gruesos y tinciones con 1a técrica de ‘os‘atasas
aicanmnas (1)

La mervac.an tene iugar por fibras meelinicas (una fibra mielinica cutaned irerva
entre 43-120 faliculos) que liegan a ia allura de la glandula sebacea. perdiendo ab)
la vaina miglinica y consituyendo alrededor del folicu'o un doble collar ol mnterno,
fongitud.nat y paralelo al pelo, y el externo circular £l plexo emite Abras alavana
epitelal externa donde forman pequenas dilatacicnes v olras a la Emdem s,
ramificandose en !'a unidn dermoepidénmica y en el muscuio erectsr fa glandu'a
sebacea y las glandulas sudoriparas apocnnas Para demosirar |a Mervacisn
perifolicular ¢s convenente usar cones gruesos par congelazidén y la eemca e
plata de Winkelman Los nervios que rodean al foliculo piloso representan e mayor
mecanismo sensorial cutaneo, estando mucho Mejor organizades con'o "organos
sensoriales” alrededor de los vellos que en los foliculos terminales En QCas snes
s posivle demostrar "discos tactiles” alrededor de minuscu'ss folicules de vello geo



la nariz. Por Ultimo hay que recordar que los corpusculos genitales sensitivos de
los labios menores proceden de folicutos pilosos que existen, en esta localizacion,
en los fetos femeninos y que desaparecen en etapas tardias de la gestacién,

dejando los “6rganos sensitivos terminales’ que se organizan mas tarde en estos
corpusculos. (1)



2.1.2 HISTOLOGIA.

Las células matriciales o basales indifemeciadas se disponen en capas ordenadas
en el bulbo piloso, y estan separadas de la papila dérmica por una ldmina basal.
Estas células, al diferenciarse, originan las distintas capas que constituyen el
foliculo piloso. (5}

La zona peripapilar consta de vanas capas de células matriciales, entre las que se
encuentran melanocitos responsables de la pigmentacidn del pelo. Las células de
la capa mas inferior recuerdan, por su disposicidn, a las células basales
epidérmicas, mientras que las de los otros estratos, que se disponen en forma de
"capuchdn suprapapilar” alcanzan la zona en que las células muestran signos de
diferenciacién y presantan una coloracién menos uniforme.(1,5)

Todas estas células muestran ultreestructuralmente una cromatina nuclear laxa,
abundantes poiirribosomas libres y escasas cisternas del reticulo endoplasmatico
rugoso. Tienen poca cohesidn enlre ellas, pues practicamente carecen de
desmosomas, sin embargo, la comunicacidn intercelutar, representada por
"uniones en hendidura”, es importante. Las células de la parte supenor, limiada
por el "nivel critico de Auber”, presentan pocas mitosis y muesiran una morfologia
de transicién hacia la diferentes capas que van a determinar.(1)

Los queratinoblastos de la matriz, entre [0 que se encuentran los melanocitos. se
multiplican rapidamente y se queralinizan, y & diferencia de 1o que sucede en la
epidermis de superficie, no hay estrale granuloso, por 1o que la queratinizacién es
abrupta a 1 mm por encima del vértice de la papila.{1)

De dentro afuera, el foliculo piloso se compone de 4 grupos celuiares
concentricos {1)

a) Ei pelo, con médula, corteza y epidermicula {cuticula de! pelo).

b, La vaina epilelial interna, con cuticula de la vaina, capas de Huxley y Henlg

¢) La vaina epitelial extema o triquilema.

dy La membrana vitrea y saco coniuntival,

ESQUEMA 2.




El pelo esta formado por médula, cornteza y epdermiculo o cuticula, estando
melanizadas unicamente las dos primeras.{1)

La medula es inconstante, ya que segun el tamafio folicular, puede ser continua.
discontinua o estar constituida por una ¢ mas células de espesor. Procede de las
celulas matnciales del vértice suprapapilar que tienen el citoplasma claro con
numerosos polirribosomas y granulos de tricohialina y escasas tonofibrillas, nucleo
redondo de cromatina laxa y evidente nucleolo, y algunos desmosomas y "uniones
en hendidura”. A medida que ascienden, surgen en el citoplasma vacuoias que
determinan la desaparicion celular o sufren procesos de queratinizacién {1}

La corteza esta constituida en su mayer parte por células matriciales. Estas se
disponen con su eje mayor paralelo al pelo y aumenta su compoenente firilar, que
s& hace mas evidente conforme ascienden las células, disponiendose en "naces”
alrededor de los nucleos se reducen a un granulado y las células quedan repletas
ce gruesos bastones filamentosos entre 1os que se ¢bservan melanosomas. Estos
flamentos serian Ios precursores de las fibritlas de alta-gueratina. (19

La epidermicula o cuticula dei pelo es cilindrica. sus células adoptan al pnncipic
una forma redendeada después cubica. prismatica, y por Ultimo alargada. Su eie
mayor al principio es perpendicular al pelo, pero prorto se hace oblcuo y ias
chslas permanecen adosadas entre si comao 1as "tejas de un tejado”. El numero da
astratos celulares varia entre dos a diez, segun el grosor del pelo Al microscopio
elesirontce se comprusba que en las células mas cercanas a la matnz existen
cumuios de matenal denso de aspecto proteindceo en el citoplasma, en relacidn
con vesiculas derivadas del aparato de Golgr no obstante, conforme ascienden
aumenta la superficie densa de las membranas y las acumulaciones de materia
SnsD S& aarupan en la perifena celular de forma que pueden distinguirse des
zoras enias células cuticulares, una externa y ofra interna central con el nucleo y
uigareios citopasmaicos. Este proceso de diferenciacion es mucho mas acusado

- as celuias gue Lmitan con la corteza que en las que lo hacen con 1a vaina
eroead’ aleona debdo a que las células situadas mas extaernamente se producen

certr U ias matnciales mas bajas y, €n consecuencia son mas ovenes e
sudterenciadas (1)

L1 vaina epitelial interna tiene también tres estratos: la cuticula de la vana. que
s adhiere como una cremallera a la cuticula del pelo, las capas de Huxley y de
Herle, estas dos ultimas muestran abundantes granulos ce tncohialina pero no de
melanna  Acompana al pelo hasta la zona del foliculo, entre la insercion del
muscuio erector y la giandula sebdcea {(zona de Stratle) y alli se desintegra Desde
osta zona, sdle qgueda ya por fuera |a vaina epitelial externa, la membrana vitrea y
el saco conuntvo y marca la separacion entre las “estructuras permanentes” y las
“transitonas” de foliculc {1



Las células de {a cuticula de la vaina tienen, a nivel de la matriz, una disposicion
aplanada con su eje mayor paralelo ai del pelo, contrastando con fa crientacion de
la epidermicula. A medida que ascienden se queratinizan, a expensas
fundamentaimente de haces de tonofilamentos con escascs granulos de
queratohialina, y se disponen de forma escalonada en sentido contrario a las de Ia
epidermicula, encajando ambas perfectamente, cuando se queratiniza por
completo, descama en fa proximidad de la glandula sebédcea, antes de que lo
hagan las otras capas de la vaina epitelial intema. {1)

La capa de Huxley esta constituida por uno o mas estratos celulares, siempre de
procedencia matricial mas exierior que las capas precedentes. Las células son
mas grandes que |as cuticulares, se disponen con su eje mayor paraleio al del
pelo, y el primer signo de diferenciacion se comprueba por {a presencia de grandes
acumulos de tricohialina en escaso contacto con haces de tonofilamentos que, sin
embargo, estan mucho mas relacionados con las pequefas agregacicnes. Cuando
la célula estd totalmente queratinizada, desaparecen bruscamente los grandes
acumulos de tricohialina, observandose la célula repleta de filamentos. Descama
en el canal del pelo, cerca de la desembocadura de la glandula sebacea (1)

La capa de Henle tiene un proceso de queralinizacion simitar a 1a de Huxley,
aunque comienza mas precozmente y con mayor velocidad de maduracion Esta
constluida por una fila de células practicamente continua, aunque en algunas
zonas dejan espacios por lo que se introducen células de la capa de Huxley para
contactar directamente con la vaina epitelial externa. Como en ia anterior, al final,
la célula totalmente queratinizada descama cerca de la desembocadura de la
glandula sebacea (1)

En ia vaina epitelial externa, aunque hemos indicado que precede directamente
de ia capa basal epidérmica, hay gue aclarar que en fa fase imcial de anageno la
porcidn mas inferior de la matriz pilosa es capaz de ongmar algunas capas A
medida que asciende aumanta el nimero de capas hasta la desembocadura de Iz
glanduia sebacea. donde comienza a queratinizarse de un modv bastanie sinvlar a
la epidermis Enla actuaidad se tiende a admutir que habria una doble procedencia
de la matnz del pelo y de la capa basal epidérmica; las primeras, al ascender, se
disponen con su eje mayor perpendicular u oblicuo al del pelo Ademas. estas
gltimas  proyectan multiples hemidesmosomas hacia la membrana vitrea
(membrana basal hialina o crstalina) gque la separa del saco conjuntive
perifolicular y tienen gran cantidad de tonoflamentscs en su citoplasma 10 que
contrasta con las céiulas basales de la epidermis de superficie (1)



2.1.3. EMBRIOLOGIA.

En la tercera semana el embrion 2sta cubierto por una membrana unicelular que a
la quinta semana se divide en 2; a) peridermo y b) estrato germinativo. En el tercer
mes surge el estrato intermedio por multiplicacion del estrato germinativo. al cuario
y quinto mes ya se diferencian a las capas espinosa, licida y cornea.(4)

Al mismo tiempo que inicia la division, surgen los gérmenes epiteliales.

Al tercer mes hay agrupamiento de algunas células de la capa basal epidermica.
que hace protrucion hacia el mesodermo, el "pre-germen” o "germen piloso
primitivo”, las células basales se alargan y penetran en la dermis formando e
verdadero "germen piloso” (4)

Las celulas Basales se van multiplicando y penctran de forma oblicua en
empujando el conjunio de niclecs mesodérmicos, a los que va eng!
parte distal, es la ctaga de "clava pllosa” al final se v s
sebacea y det musculo erector del pelo "etapa de ciferenciacion”{1)

Parten desde fa epidermis células que forman ¢l canal del pelo y otras externicres
que ofginan la vaina epitetial exierna. que luegs quedard envucla por céluias
mesodermicas que ferman el saco conjuntiva (1)

En fa porcion distal del germen piloso que ya os bulbe pilaso y que engichba las
cclu'as de ta papila folicular se forma la mairiz dé! pels (4)

wlas columnares a las gue se agregan ceélulas dendriticas y ciras
pegueias maiferenciadas. las cuales seomutiphcan y dan ongen al pelo y a la va na
emtehal iterna (1)

"

La ma'riz san ce

y 4 difergnciacion dependen do Lpo de pelo vy su locahzacicn as:
mes. 10s primares foliculos pnmordiales aparecen on
c cuants y guinto mes ol peio surge or o

El desarroiic del pelo. s asineronico adn on la misma region. ya que conforme la
pich s expance. apancocen folicuios pnnordiaies entre 108 ya exslonies, se aoe
cuo forman grupos de 2 pelos on diferentos grades de ovoluzion {4}
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2.1.4. BIOQUIMICA.,

Queratinizacion:

Hay unas estructuras "permanentes no queratinizadas” que se situan por encima
de la glandula sebacea y otras “transitorias queratinizadas” por debajoc. A esta zona
de separacion entre estrucluras permanentes y transitorias se le conoce como
zona de Straile y justifica que cuando el foliculo entra en fase de descanso, las
estructuras permanenies que se encuentran por debajo (celulas matriciales v
papila) vayan ascendiendo durante el "catageno” hasta situarse en esta zona,
mientras dura el "teldgensd”, constituyendo un "germen piloso secundano” capaz de
iniciar mas adelante el "anageno precoz”. La vaina epitelial externa también se
queratiniza de forma abrupta: queratinizacién triquilémica.(1)

La queratina del pelo s una fibroproteina insoluble, alfa-queratina similar a la de Ia
epidermis, integrada por cadenas polipeptidicas que pueden fijarse en pesicién
beta, 1o que se hace habitualmente para "moldeados” o "permanentes” (1)

Aunque en el pelo y en el foliculo existen lipidos, agua, pigmentos y
ligoelementos, 1os principales componentes y responsables de sus propledades
fisico quimicas son las proleinas, en especial 'os aminoacidos {cistina, citrulina,
treonina arginina, tirosina, fenilalanina y triptéfano) y de ellos especialmente las
azufrados. En efecto, la cuticula del pelo y 'a corteza poseen un alto contenido en
azufre en forme de steina que pronto se substituye por cistina: mientras que la
medula y 1a vawa epitelal interna, particularmente la capa de Henle, tienen
rminimas cantidades A cistina y grandes canlidades de arginina, que se substituye
mas lentamente por cilrubna. Los aminoacides azufrados, sobre todo la cistina,
celermunan la querating dura (alfa-querating), mientras que la arginina, que se
encuentrta  en  forma  de  argininatricchialing,  ha  de  transformarse  en
citrulinatricohialina para que ta médula y la vaina cpitelial interna adquicran cienta
dureza (1)

La fuerza tensicnal del cabello también depende del contenido en azufro.
concrctamenie de s "puenies disulfurg” Al estirar un cabello, las célu'as de 1a
cernicza aumentan su longitud pero st ose continéa estirando sc medifica Ia
esiructura de la queraling mitragelular como consecuencia de la debilidad de los
puenies de hudrogens cnlre las fibrillas de gueraling y 1a matriz proteica. A medid

que aumenta la tension se rompen los puentes disulfuro y también  pucden
remperse las membranas  celulares, después de la recuperacion  elaslica,
prebaciemente se forman nuevos “puentes disulfurs” en diferentes puntos de la
molecula de queratina (1)



2.1.4. BIOQUIMICA.

Queratinizacién:

Hay unas estructuras “permanentes no queratinizadas" que se sitéan por encima
ce la glandula sebacea y olras “transitorias queratinizadas” por debajo. A esta zona
de separacion entre estructuras permanentes y transitorias se le conoce como
zona de Straile y justifica que cuando el foliculo entra en fase de descanso, las
estructuras permanentes que se encuentran pcr debajo {células matriciales y
papia) vayan ascendiendo durante el “catageno” hasta situarse en esta zona,
miertras dura el "eldgeng”, constituyendo un "germen piloso secundario” capaz de
iniciar Mas adelante el “anageno precoz”. La vaina epitelial externa también se
queratimiza de forma abrupta: queratinizacion triquilémica. (1)

La queratina del pelo es una fibroproteina insoluble, alfa-queratina similar a la de la
ep:dermis, integrada por cadenas polipeptidicas que pueden fijarse en posicion
beta, 1o que se hace habitualmente para "moldeados” o "permanentes” (1)

Aunque en e pelo y en e foliculo existen lipidos, agua, pigmentos vy
clhgoelementos, los principales componentes y responsables de sus propiedades
fisicc quimicas son las proteinas, en especial les amincacidos (cistina, citrulina,
ircCring, arginina, trosina, fenilalanina y triptdfanc) y de ellos especialmente los
azufrados En efecto, la cuticula del pelo y la corteza paseen un allo contenido en
azufre en forma de asteina que pronto se subshituye por cistina, mientras que la
medula y fa vara epitclial interna, particularmente la capa de Henle tienen
minimas cantidades e cistina y grandes cantidades de arginina, qua se substituye
mas lentamente per citrulina. Los aminodcidos azufrados, sobre todo la cisting,
determinan la queratina dura (alfa-queratina), mientras que la arginina. que se
encuentra  en forma  de  argininatricohialina, ha de transformarse  en
citrulinatricohiakna para que la médula y la vaina epitelial interna adguicran cicnta
dureza. (1)

lLa fuerza lensicnal del cabello también depende del conlenido en azufre,
concrotamenic de los "puentes disulfuro® Al estirar un cabelle, las ceélu'as de la
coricza aumentan su longitud pero si se continga estirando se ~ndifica la
estructura de la queratina intracelular como consecuencia de la debilidag Jdn los
puertes de hidrogeno entre las fibrillas de queratina y la matriz proteica. A med.4a
quc aumenta ta tension se rompen los puentes disulfuro y también pueden
romperse las membranas celulares, después de la recuperacion  elastica
probatlemente se forman nuevas “puentes disulfure” en diferentes puntos de la
muecuta de queratina (1)



Melanogénesis:

Se debe, como en el epitelio, a los melanocitos existentes en el bulbo piloso, que
transfieren, por sus prolongaciones dendriticas, granulos de melanina a las células
de la corteza y médula, pero no a la cuticula ni a la vaina epitelial interna (1)

El color del pelo depende de la cantidad y calidad de melanina en médula y
corteza. El pelo negro s debe a melanosomas grandes y elipticos; el rubio o rojo a
melanosomas pequeios y elipticos, el gris a la mezcla de ambos; y los blancos a la
reduccion progresiva de la melanogénesis.(1)

2.1.5. CICLOS DEL CREC!MIENTQ DEL PELO.

El pelo no crece constantemente sino que después de una fase activa que dura
aproximadamente 3 anas, y que se conoce coma  anageno, viene una fase que
dura 3 semanas, que se flama catageno, pernodo en el que cesan las mitosis, se
retraen los melanocitos, se libera la papila por estrangulacisn de a zona media del
bulbe quedando el extremo proximal del pelo ensanchado ("pelo en clava’), éste s
desplaza hacia arnba, hasta la insercidn del muscuto erector, llevando bajo el una
porcion de bulbo con células matriciales (germen secundario) y la papila Llegando
a esta situacicn, el pelo entra en un periodo de descanso, conocido como telogeno
que dura unos 3 mese al cabe de los cuales se produce el anageno precoz, ¢ la
primera fase del siguiente ciclo, donde las ceélulas del germen secundario
profundizan y se multiplican para reconstruir el bulbo piloso, albergar 1a papia e
imiciar la faormacidn de un nuevo pelo.(1)

Anageno precoz. Tiene varias fasces.

Anageno | las células de la papila aumentan de tamanio ¢ incrementan la sintcsis
de RNA Al mismo hiempo las ceélulas del germen secundario presentan gran
actividad mitdtica.

Anageno Il et germen secundanio crece en profundidad y rodea parcialmente la
papia, comicnza la formacion de pelo y de vaina epitelial interna

Anageno il se alcanza ln maxima longitud folicular, el bulbo aumenta de tamano y
tiende a incluir la tolalidad de la papila, los melanccitos dendrilicos empiezan a
formar ya melanina, ¢l pclo, todavia corto, esta rodeado de vaina epitehal interna
Anagene V. el crecuniento pilaso @s ya evidente, estando su extreme distal a la
altura de la glandula scbacea.

Anageno V. el pelo se encuentra con su punta a nivel del ostium folicular, estas 5
primeras etapas s¢ denominan proanageno.

Anageno VI ¢l pelo ya emerge en la superficie cutanga, hasta el siguiente periodo
de descanso o telégeno, se denomina también metanageno

La actividad ciclica folicular varia segun regiones e nclusa cn una misma zona bl
ciclo es propio de cada foliculo e independiente de los otros {1



ESQUEMA 4.
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2.2. TUMORES DE LA PIEL.

Con la finalidad de esclarecer algunos términos que se usaran en este trabajo es
conveniente definirlos de antemano, de tal suerte que:

2.2.1. DEFINICIONES:

1.

[

ey

Q

bl

10.Epiteliomas primitivos: Son 10

CAdenomas: Tumores que exhiben menos difer

Neoplasia: Formada por células que no sélo estan presentes en exceso, $ino
también retardados en su maduracion y derivadas de las células normales en
sus caracteristicas morfoldgicas y funcionales.(5)

Malformacién: Es costable o relativamente estable, consisle en un exceso

congénito (mas raramente defecte congenito) de una o varias de las estructuras
normales de la piel, también llamados nevos.(5)

“Hamartoma (denvado dg hamartia o germen embrionario). formados por

proliferacion de estructura celulares habituales de la piel (6) Algunos autores 1o
gtilizan para las "malformaciones de Upo tumoral, que muestran una mezcia
defoctuosa, de los componentes normales del érgano en que se producen”.(€)
Hamartomas organicos: bicn diferenciados. Hamartomas organcides. mMenos
diferenciados. Hamartomas subergancides: practicamente indiferenciados.

Hiperplasia: Sc caracleriza solamente por un GxCesd do estruciuras bien
diferenciadas maduras o casi maguras (5)

-

cneiacién que la hiperplasia, 1o
shstante, hay estructuras de Lipo glandular bien dilerenciadas (5)

Nevo: Sc cmplca de <os formas (5) 1
2YLesién prescnic desde ef nacimicat
casi maduras, también r
sU menr emple

~ A .
1 L o ) v
Mancra queé NV 3N .o adjcilivo colre

Tumor compuesto de celulas névicas Y
y compucsia por estructuras maduras &
nevoide o hamartoma o hiperplasia Para
utiliza como un adjetive calificative, de
sponda a un tumor de cdlulas nevicas

Epitelioma (Mur

Y. S¢ emplea para tumores benignos y makgnos
de cpitehio, s o] r

c
agregue adjetvo calificative. Sc preficie usa
7 benignas de ongen cpitehial y of o

. Epiteliomas benignos: Hay una reduccicn adicional con respecto al grado de
no

dteronciacion y habitualmente es dificll recon
rumer intenta formarn(h)

cer ol tipe do ostructuras gue o

s menos difcrenciados do 1os tumores benignes
de los ancxos de acuordo con ¢! concepto ya pxpuesto (o)



2.2.2. CLASIFICACION:

La clasificacion de los tumores benignos de la picl viene realizandose sobre 1a

base de su histogénesis y del grado de diferenciacion alcanzando por sus
estructuras celulares {3)

Teniendo en cucnta que ¢l punto de partida de tales tumores no sicmpre es facil de
comprobar con exactitud, ¢s 10gico que su clasificacion haya sufiido una seric
sucesiva de transformaciones de acuerdo con cl eriterio histogénico de cada
momenta. (3)

Hashimotlo y Lever aceptan la cxistencia de un estado de cquilibnio dinamico enrtre
ol tumores y ¢! reemplazamicnts do los elementos celulares de la epidermis y sus
ancxas. Estos autores, de acucrdo con Weinstein y Van Scott, no creen posible
manterer la hipdtesis de que restos ombrionarios s¢ mantengan en latencia
durantc afos para dar lugar cn un determinado momento a una proliferacicn
tumoral de caracter benigno. (5)

Mas logico parcee ponsar que 1a pluripctencialidad de las células indiferenciadas
de la epidermis 0 Sus ancxes €s capal de dirigiv su proliferacién, bajo cstimulos
adecuados hacia cualquier tipo de estruciura cpidermica,

Una de las clasificaciones mas aceptadas, ©s \a dol criterio inicial de Lever, basada
en "hamartomas” y "coristomas” (5} El grupo de hamartomas sc subdivide, segun
¢! grado dec diferenciacion < las estructuras celulares gque fos forman, ¢n
organicos, organgides suborganoides. En £stos tlimos €5 en los que resulla mas

afieil decidic su procedencia, yaque 1a morfologia adopta dalos muy confusos.

La aplicacicn de las lccnica histoquimicas ha traidec nuevas luces o csta
sroblomanca, al pocer domastrar positvidad de Enciones histoquimicas cspecificas
de colormingr las estructuras epidérmicds O ancx los  Sin embargd, segun
Wwikelmann, o o hustogquimiga, ni la migroscopia clccirgnica han ConsCguiao
rosolver 103 probicmas dc hislogencs:s de los turnoros de ancxos dela e (7)
Las noopiasias opidermicas s¢ dividen en fumores onginados cn la epdermnus y
mores ongmados ¢n s ancxos cpidérmicos [Pucden subdividirse a su vel on
matormaciones Gue imphed, un ohigen conganio, cslabiidad y madwes. y &n
neopiasias, 1as neoplasias ne son esiablos. sino que dependon de su capacidad
para destruir tepdos normales y dae metastasis {(5)



A pantir de los anexos de Ja picl se pucden originar diversos tumores: sicndo stos
de origen hacia el foliculo piloso, glandula sebacea, glandula sudoripara apécrina y
glandula sudoripara écrina.{3,5)

TABLA 1

[ DIF ERENCIACKON. 1 PILOSA [ SEBACEA T[APOCRWA TEcrRma

| HpeRPLaSAS | [NEVO SEBACEO. | NEVOAPOCRING | NEVO ECRIND

| (HAMARTOMAS) | HIPERPLASIA |

! f | sesACEA. | (

! | | ENFERMEDAD  DE | .

II F {FORDYCE J ‘

\-;..".-“—E.*JO,‘.'.AS I tricoroLzuLomA ]RDENC‘!.'!A SEBA | HIDROCISTOMA VripRoSIETOMA

, 'l FORO DILATADC CLo AFQCRIND {I ECR0

li }F\CANTOMA DE u‘«} Ii HIDRADENCHMA  PA- | SIINGOMA ;

i} | VAINA PILOSA | | Lk ERO | SIRINGOCISTOADE |

I | FIBROFOLICULOMA | | SIRINGOCISTOADEN | NOMA PAPILI

| | MULTIPLE ! | ama PAPILIFERC l FERQ ECRING

i | TRICODISCOMA i | apocRNG ‘

i ' | oLt i | acantometoms
| .J [CROSWA OCL P

!' ! || II 200N i

O SO SR S N — ; e
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Numeroso tumores benignes de 1os anexcs muestran un s¢io aspecto histoldgice ©
ostan en un estadio intermedio de diferenciacion. sin embargo, algunos tumores
lienen diferenciacion en mas de un sentido y. se combinan de varnos Gipos
histologicos.(3)

2.2.2.1 TUMORES DE ANEXOS CON DIFERENCIACION FOLICULAR.

Existen un gran numero de tumores derivados del foliculo pilloso. En general, estas
lesiones son benignas y, salvo alguncs casos muy concretos, sois presentan un
crecimiento local sin posibiidad de derivar en melastasis (3)

El aspecto mas problematico a la hora de enfocar cstas lesiones es clegir un
crtenio de clasificacion con arreglo al cual estos tumores pucden ser ordenacos de
la forma légica comprensidie y Ghit en la tarca practica del diagnostico (2)

Existon diferent

os formas de ordenar estos tumores Lever clasifica estas lesiones
segun ¢l grado de

difcrenciacidn gque presentan on 4 grupos (8)

TABLAN SR
i " HIPERPLASIAS. NEVO DE FOLICULO PILOSO
_ i NEVOCOMEUONANO
T ADENOMAS. . TRICOFQUICULOMA

PORO DILATADD DE WINER ]
ACANTOMA DF LA VAINA PILOSA
| FIBROF OLICULOMA |’
i TRICODISCOMA .
""" T T T T RICOEMTELIOMA
TRICOEDTELIONMA DESMOPLASIC
TRICOADENTHA !
FLOMATRIXORA '
FUNMGR TRIQUILEMAL PROLIFERANTE
TRIQUIL FMOMA
TUROR DEL INFURDIBUL O PILAR
QUESRATOSIS FOLICULAR INVERTIDA

———

TEMTELIONMA BASOCEL ULAR QUERATOSICO !

TEPITELIOMAS.



Rosen, recientemente ha rovisado ostos tumores, ordendndolos de acuerdo con
aquella porcion del foliculo piloso haciala cuat ¢l tumor se diferencia y a la que
mas se parcce histologicamante {3)

TABLA I
| 1. CON DIFERENCIACION HACIA EL|TTRICOEPITELIOMA T
[ EPITELIO FOLICULAR. TRICOEPITELIOMA DESMOPLASICO

| TRICOADENOMA
I TRICOFOLICULOMA
)PORO DILATADO.
) ACANTOMA DE LA VAINA PILOSA
| QUERATOSIS FOLICULAR INVERTIOA
\FIBRDFDU[‘ULOMA
| TUMOR DEL INFUNDIBULO FOLICULAR

,2, CON  DIFERENCIACICN HACIA  EL: TUMOR TRICULEMAL PROLIFERANTE
'EPITELIQ DE LA ZONA ISTMICA Y DE LAl

'FAbECATABENA _ R

.J.A CON  DIFERENCIACION HACIA ELIlTRIQlJlLEMOMA

|EPITELIO DE LA VAINA EXTERNA. e o
4. COM OIFERENCIACION HACIA  EL | PILOMATRIXOMA

éEPITELrO DE LA MATRIZ DEL PELO. o e

. ~ON DIFERENCIAGION HACIA EL bmﬁdlmmm'f SCOMA

P!L)‘xR.

Pask ordcna o5 tumcres do anexes do difercnciacion pilar ¢ oacuerde 3 sy
apancidn anattmiza, 4o e mas supericial a lo mas profundo {8)

TABLAY

1. QUERATOSIS FOLICULAR [NVERTIDA.

2. PORO DILATADO DE WINER

3, TRICODISCOMA.

4 TRIQUILEMOMA (SINDROME DE COWDEN.
5. TUMOR DEL INFUNDIBULO FOLICULAR,
6. TRICOFOLICULOMA.

7. TRICOEPITELIONIA.

a) T. GIGANTE SOULITARIO.
©) T. DESMOPLASICO

8. PILOMATRIXOMA,
9. FIBROMA PERIFOLICULAR.

" 10 FIBROFOLICULOMA MULTIPLE. (SINDROME DE BIRT-HOGG-DUBBE ).

11, ACANTOMA DE LA VAINA PILOSA.

- 12, QUISTE PILAR PROLIFERANTE.
S osiC 051LC.C 80 f*cs:r-a-far“ lcs tumores de awt..do al arden Wp T d Roor«




2.3. QUERATOSIS FOLICULAR INVERTIDA.

2.3.1. SINONIMOS.(3,9)

-Queratosis folicular invertida de Helwing.
-Acantoma basoescamoso.

-Acrotricoma.

-Poroma folicular,

-Verruga vulgar con nidos cormeoes.

2.3.2. HISTORIA:

Bajo la denominacion de "qucratosis folicular invertida™ Helwing descnbe en 1954
un tipo nueovo de tumor epitchal benigno, que scurre mas froccuentic en la cara con
caracteristicas histologicas especificas. Esta descripcion originai s¢ presemié ¢n cl
congreso de Patolegia Clinica y fue impreso on "Procedings of the Amerncan
Sociaty of Clinical Pathology” en 1955.(9)

En 1963, Boniuk y Zimmerman consigeran una f€acion cnve gste tumer y o
Queratcacantoma y proponcn la positilidad de una ctiologia viral

El mismo adc. Diperrat y Mascarg bajo ¢l términe de "Poroma folicutar” presentan
LU grupoe de tumores cpitclales, con descripaidn hisiclcgica do qucratosis
folizular invertica (9)

En 1984 Mohregan realkza una doscrpaion clinico-patoldgica e 40 casos (9}

2.1.3. CARACTERISTICAS CLINICAS.

FRECUENCIA No sc conoce Ia frocucncia OxXacta, aungus algunds aulsres i

reficren coma una vanante comun (3;

EQAD. Sc doscobe €n perssnas de odag avanzada. Mcheregan cnoomird un
dad de 50 atos conunrango de 26 a

promedic de ey 78 anos (9]

SEXC. Ne sc han enconirade gdfcrendias on cudnlo al soxo, aungue heheregan
nalls una relasen hombee mujer de 2 0 (3]

1TOFQGRAL LA, So ancuenira aids frecugnioinenie en W cara y do osta en regidn
gal labic supcnon monion, meplia, frente, punia do 10 nare, pOrpads Yy oW
Tambicn, hay pocos cases deserilcs en ronce y cxiremidades (3.8.9)
[-'@igi_'_QLQ_Gif},_ S eAcJeni a como una neoformacion firmo. gol coior ae & pedh O
ligoramente gnsdcea o ¢aft. gue s peoyecta sobre la superfc.e de ia picth do
ASPCCIC VOITUGose, Sumana, o crecimicnia rapido y generalmiente asmismatad
cn pocas  ocasiones  sco desenbe prunia 8¢ asocia  cen  uh onfico

(8

suuscbaceo (38

)



2.3.4. HISTOPATOLOGIA:

Es una lesidon exoendofitica, con una hiperplasia epidérmica en la que se aprecian
numMerosos nidos comeoes compuestos de células eosindfilas aplanadas dispuestas
en "hojas de cebolla”. Hay pérdida de la po'~ridad, adyacente de la aperura
folicular. Con frecucncia se aprecian digitacion o s de esta proliferacién epidérmica,
penetrando hacia la dermis. OQtros hallazgos epidérmicos son 1a paragueralosis ©
hipergranulosis focal (3)

Las perlas cOmeas son mas pogueras , mas Rumerosas y mejor delimitadas gue
las del carcinema epidermoide {3)

A la microscopia electrénica hay invasion de células no individuales de la dermis.
Se pucden cbhservar figuras mitdticas, pero no anormales (3)

2.3.5. HISTOGENESIS:

Hay algunas controversias, acerca de si esla lesidn es una cntidad independicnte,
¢ una variante de la queratosis seborreica irritada.

Sc ha sugenido que pucde ser causado por ¢l virus de! pagiloma humano, pere au
ne s¢ ha comprobador ni usando anticucrpos cospecificos, con técnica do
inmuncpersxidasa, ni con micrescopia cloctronica (3,103

Sc cree gque se ongina del infundibulo pilosebaceo, de la porais
pilar y ol ducio schacceo.
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2.3.7. TRATAMIENTO:
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2.4.5. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Se puede hacer diagnéstico difercncial clinico con comedsn gigante, enfermedad
ge Favre-Recouchot, adenoma scbaceo senil y carcinoma basocelular.(7,11)
Histologicame:* se puede confundir con acantoma de la vaina pilasa, tumoer del
infundibulo folicular, tricoepitelioma, asi como con ¢ comedan gigantic y cicatrices
de acne (3.7,11)
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2.5. TRICODISCOMAS;

2.5.1. SINONIMO: (12)

- Tricodiscoma de Pinkus.

2.5.2, HISTORIA:

El tricodiscoma fue descrito por Pinkus en 1866, como un tumor cutaneo pequeno
del disco retropilar humano.(12,13)

El disco pilar {o Haarscheibe) es un organo sensorial mecanoreceptor de
adaptacion lenta, asociado a la sensibilidad al frio. de posicién yuxtafolicular.
Descrito por primera vez por Pinkus en 1902, este organo se encuentra poco
desarrollado en la raza humana. Se localiza preferentemente en cuello, no se
observa en regiones lampifias. Se trata de una pequedia elevacién redondeada con
mayor numero de capilares y nervios de grueso calibre. Se describe como
caracteristica importante la presencia de numerosas células de Merke! distribuidas
entre las celulas epitelales columnares y la membrana basa!, siendo tambien
relevante la existencia de fibras nerviosas miclinicas que envian terminaciones
nerviosas a cada una de las células de Merkel de! disco pilar. Estas terminaciones
se ramifican hasla penctrar en la membrana basal de 'a epidermis donde se tornan
amiclinicas Se han visualizado células pigmentadas ligadas a pequenos nervios
encontrandose pigmenta en el neuroplasma de estos ultimos (12)

2.5.3. DEFINICION:

“Proliferacian de! disco pilar que se produce de los componentes fibrovascu'ares y
ro rervicsos Do farma asslada, familiar o asociada o oleos tumores  do!
comoonenta mesoderrmico del folicuia piloso "(14)

2.5.4. CARACTERISTICAS CLINICAS:

Se trata do oun tumor poco frecucnte Se desarrola a temprara cdad (3813 So
han obscrvado formas mallipies con herencia auiesontca dominante (14)
TOPOGRALIA Se ha descrto en 1a cabeza, lanto en oiel cabeliuday como wn i
cara, tronco y extremudades (excepto patmas y plantas) (12 13 143

MORFOLOGIA Se observan multipies necformaciones. de 1 a 5 mm de diamatro

cupinitarmes, dal coinr do la piel, asintomaticas, de superficie tea y consistencia
firme asscradas al vello folcular (12.14)



2.5.5. HISTOLOGIA:

En la histologia se observa epidermis adelgazada. En dermis aparece un area
bien delimitada de tejido  conectivo finamente fibrilar, con abundantes
mucopolisacandos en cuyo seno aparecen vasos sanguineos de paredes
engrosadas y ' - estrecha. En el margen de [a lesién suele haber un foliculo
pioso. En la zona perilesional se observan numerosos filetes nerviosos de
aspecto normal que no penetran en la masa fibrosa. En dermis superior se
observa pigmento libre. (3,5,13)

La microscopia electrénica muestra 1a presencia de filetes nervicsos de
predominio amielinico que llegan cerca de |a capa basal, en ocasicres se
pueden ver células de Merkel En la neoformacion S€ Ven vasos caplares ds
endotelio tumefacto, rodeados de fibroblastos, formanco capas concéntricas
con tmportante fibrasis. Hay duplicacién de |a membrana basal alrededor de las
células endoteliales (5)

2.5.6. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Sor indisinguibles de fos fibrofoliculomas (14) Se asocian con fibrofolicuicmas
¥ acrocordenas gara formar el Sindrome de Bin-Hugg-Dubbé (7. 12 14)

Esquema 5,




2.6. TRIQUILEMOMA,

2.6.1. DEFINICION:

"El triquilemoma es un tumor derivado de |a vaina radicular externa del foliculo
piloso”. {15)

2.6.2. SINONIMO:

-Carcinoma papilar de células claras
-Hidradenoma de células claras.
-Hidradenoma ecrino.
-Porosirtngoma.

-Micepitelioma.

2.6.3. HISTORIA:

La primera descripcion del tumor fue hecha en 1948 por Liu, quien 1o separ¢ de
olros tumares de anexos y 10 denomind “carcinoma papilar de Células claras”
Aunque é! lg dio crédito a Edwing.

En 1962 Headington y French, propusieron el término de "Triquilemoma’
Previamente descrito con mulliples denommaciones por Kersting, Mascarg,
Helwing y Lever. ya que se creia de ongen ecnno {16)

2.6.4. CARACTERISTICAS CLINICAS:

Bl tnquiemoma es un tumor soltario bastante frecuente, segun aigunos
autores Acnque en un estudio realizado en el Centro Dermatologico Pascua se
encontraron 3 Liopsias realizadas en un lapso de 33 afos que correspandid al
0 8% de los lumores de anexos plosebaceos. 10 que Indica lo poco frecuen'e
de este lumor de anexcs (17)

En los es'udios reakzadus por Browsstein e lngnsh con 40 y 32 lumores
respectivaments se ebluvieron ks signertes caracteristicas Bl rango de edad
fue de 19 a 84 anas con una media de 59 aitcs en ¢l estudio de Browesien vy
an e de Ingrsh de 26 a 84 afos y te mitad entre 50 a 70 whos Endos 7
ostudios todos [0S gackenies fuaren plances (16.17) En el estudic gu ingnish no
rubo  diferencias en cuaria a la disinnucion por sexo, pero en el de
Browensten s enconlrd una relacidn da harbre mujer de 21

Las lesiores lacales maliiples acempatan ala Enfermedad de Cowden que se
dascribira pestenormante

TOPQGRAFIA Gereraimente se localiza enla cara, pancipalmente en la nariz
tonon o pecos caosos (16 18.48)

MORFQLQGHIA s una neotatmacion pueguena da 3 a 8 mm do diamotio Er
raras occasones alcanza varncs centimelros Gangralmente es samejanie a und
verruga vulgar No tiene aspecto clinico caracleristico y se ha reportado en la
pase de cuernoes cutaneos (15,18)
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2.6.5. HISTOLOGIA:

Histologicamente el tumer estd compuesto por una serie de ISbuios derivados
de la epidermis, formados por células uniformes, muchas de ellas de cglor
palido debido 2 ©  alto contenido de glucdgeno. Periféricamente existe una
empalizada de células columnares apoyados en una membrana basal,
reminiscencia de la membrana vitrea del foliculo piloso normal. Alguncs de
estos tumares presentan en su porcién superficial queratinizaciéon de tipo
epidérmico con formacién de granulos de queratohialina, en ocasiones de
forma marcada, con hipergranulosis e hiperqueratosis marcada (3,5)

La tincion de PAS para poner de manifiesto ! glucsgeno, puede ser (il para el
diagnostico diferencial (5)

2.6.6. VARIANTES:

En 1885, Massa y Medenica describen la existencia de una variedad malgna
de triquilemoma sin formar parte de la enfermedad de Cowden que se
comporta como lesion localmente invasora (15,20)

En 1888, Hun! y colaboradores describen la variedad desmoplasica de
tnqulemoma en 22 pacientes, que presentaban caracteristicas climicas
semejantes a 10s otros triguilemomas. (21)

2.6.7. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Histologicamente se puede realizar con acantoma de células claras,
hidradencma de células claras, adenoma sebiceo, carcinoma de células
renales metastasico, queratosis folicular tnvertida, tumor del Infuncdibulo
fohcutar Climcamente los diagndsticos principales son carcinoma basocelular y
verrgga vran (22}

2.6.8. ETIOLOGIA:

Exis'e la controversia sabre si esta lesion es un tipe particular de verruga
vulgar Ln estudio realizado por Leonard: en 1990, con 25 tnquilemonas. a los
que se les realizd reaccion de cadena en polimeras no pudieron erconicar
particulas vica'es (22)

Se ha descriio la posibilidad de diferenciacidn en queralosis seberrerca vy
tambien la asociacion, e Incluso transicidn del triquilemoma a queralosis
feciicular mvertida

En cultivo de celulas de tnguilemoma se enconlro que producia interfeucing 4
alfa Io gue sugere que puede ser la causa del infiltrado inflama‘crio
perifolicular. y quizas juegue un papel en el crecimiento del cabello (23)

La existencia de la vanedad maligna, apoya a la naturaleza neop'asica de esta
lesign. (15)



2.7. ENFERMEDAD DE COWDEM.

b

2.7.1. DEFINICION:

"Genodermatosis con asociasidn de anormalidades mucocutdneas e intermas
caracleristicas". (24)

2.7.2. SINONIMO:

-Sindrome de los hamartomas muttiples. (24,25)

2.7.3. HISTORIA:

Recibe el nombre de Cowden en honor a un paciente que sufrid la enfermedad
(25)

2.7.4. CARACTERISTICAS CLINICAS:

Es una genodermatosis. aulosémica dominante. Se caracteriza por la tnada de
multiples tnquilemomas, fibromas en la mucosa oral y multiples queratosis ce
localizacion acral. (17,24,25)

£ 30 al 50% de los pacientes afectados desarollaran carcinoma de mama
anos después de la alteracidn cutanea. (25) También se ha descrito en estos
pacientes otros lumores como gastrointestinales {35%), y de troides (16%).
(24)

Las alleraciones faciales cutdneas, son: triquilemomas en el 80% y fibromas
Otras encuentros dermatoldgicos son lipomas 31%, neuromas en fosa
anlecubilal 5%, acantosis nigricans 11%, anomalias vasculares 18% ({24) Las
lesiones cutdneas. extrafaciales pueden ser similares a verrugas vulgares 0 a
la acroqueralosis verruciforme Las lesiones orales clinicamente dan un
aspecto de "adoquinada” tipico. {25)

Las caracteristicas clinicas e histopatolégicas son simidares a las doscritas on
la vanedad sohtana Ademas los fibromas, histopatologicamente puede mostrar
un nodulo fibromatoso compuesto por fibras acelulares en espiral o tepdo
fibrovascular con acantosis (295)

2.7.5. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Ei diagndstico diferencial se realiza ¢on enfermedad de Darior, pagquioniguia
congénita, hialinosis cutis y mucosa y esclerosis tuberosa. {25)



2.7.6. DIAGNOSTICO:
Para liegar al diagnastico se requiere de numerosas biopsias (25)

En 15988 Salem y Steck Proponen criernos diagnosticos para e Sindrome de
Hamartoma  "Adhples v que son (24)

CRITEROS MAYQRES,
-Noeofarraciones facinies
Papilaratosis oral
SRITERIOS MENORES
Queratosis acralos
Uaeratosis palmaplantar
HISTORIAFAMILIAR

Se considera diagnoshizo definitive en presencia de I crilenos maysnis
SR mayor y 3 cniteno menor. 1 enteno Mayor ¢ histona fanuhar ¢ 2 orienos

menores e histona familiar

ESQUEMA 6

Aspecto da adoquinado en la 'engua




2.8. TUMOR DEL I§FUNDiBULO FOLICULAR.

2.8.1. DEFINI"AN:

"Neoformacion organcide madura, benigna. relacionada con el infundibulo
fohcular™. {17}

(El infundibulo folictlar es la parte del foliculo piloso que comienza por encima
de la desembocadura de {a glandula sebacea) {1.3)

2.8.2. HISTORIA;

£l tumor del infundibulo folicular fue descnto por Mehregan y Butler en 1961, en
una mujer negra de 78 anos que presentaba multples necformaciones en 1a
cara y cuello en su parte anterior. (26)

En 1971 Meheregan resume sus observaciones en un penodo de 10 anos
durante el cual pudo reunir 12 casos {27)

2.8.3. CARACTERISTICAS CLINICAS:

Es un tumor muy poco frecuente. Se presenta en pacientes adullos (8)
TOPQGRAFIA_ La lesion se encuentra preferentemente en cara (3)
MORFOLOGIA Se presenta como una neoformacton plana queraldsica que
mude unos cuantos milimelros, generaimente aislada y en raras ocasiwones hay
necformaciones muitiples. (3)

2.8.4. HISTOLOGIA:

Las células epiteliaies de la dermis supenor se extienden coma una placa
paralela a la epdermis, y se coneclan con el borde inferior de esta dlima
adoptando un aspecto como "fenestrado” La capa celular penfenca se dispone
on empabzada y las celulas centrales posean ciloplisma pahdo porque
cenhoenon glucogeno (5)

Los foliculos pilosos pequenos qQue Ngrasan par la base de la placa tumorai
plerden su identdad y se tornan irreconocibles

A0 targo de borde infenor de la placa puede haber INvaginaciones semeantes
a papilas capllares {5)

Se puede hacer incion de PAS para evidenciar ol conlemido de glucegeno (5]
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2.8.5. DIAGNQSTICO DIFERENCIAL:

Histolégicamente semeja el carcinoma basoceiular, [a diferencia radica en e!
allo contenido de glucdgeno en las células del tumar del infundibulo folcular

(8)

2.8.6. ETIOLOGIA:

La presencia de células de citoplasma claro, PAS positivo, y la existencia de
una membrana vilrea bien definida vincutan a este tumor con el tniquilemoma
Segun Lever se pueden clasificar en una forma lobulada y en el tumer &2l
infundibulo folicular. (5)

Este tumar expresa una diferenciacidn hacia 1os sectores plosas superficiaes,
por lo que mantiene muitiples contactos con la epidermis  Algunos autores

consideran que es e} equivalente del tumer del ducte dermal en la gianduia
sudoripara ecrina. (26}
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2.9. TRICOFOQLICULOMA.

2.9.1. DEFINICION:

"Hamartoma cutaneo-anexial organocide con diferenciacidn pilifera". (28)

2.9.2. SINONIMOS:

-Hamarloma folicular pilaso
-Nevo fobcular piloso.
-Foliculoma {29.30)

2.9.3. HISTORIA:

Feesler en 1924 fue el primeroc que descritid al tncofoliculoma como un
"hamartoma folicular pilosa” (31)

En 1944 Miescher hace una publicacidn donde refiere esta lesion como
“tncofohculoma™ (31)

Hyman y Claymen en 1957 lo reportan como un elemple de nevo de foliculo
piocso En 1960 Kl:;gman y Pinkus reportan 10 cascs con lesiones multipies y ie
dan el nombre de “foliculoma™ (30,31)

Posteriormente Kligman analizando tas publizaciones de Merscher reconoce
que el término de trnicofoliculoma es el mas apropiada. (32)

2.9.4. CARACTERISTICAS CLINICAS:

Es un tumor goce comun que se presenta mas frecucnte on hombres, er edad
media de la vida En el estudio que realizo Howard lo encontra entre los 18 y 45
afios {31}

TOPQGRAFIA Se presenta principaimente en la cabeza, y de ésta en la cara
en sy mayoria, raramente en fa pel cabelluda y cuelic También se han
reporiado en las fosas nasales (33)

MORFOLOGIA Generalmenie es una 'esion solitana En un estudio de Pinkus
y en un estudio en el Centro Dermatoldégico Pascua, se han descito casos
muitiplas (17)

Es una neoformacidon peqguefa, cupuliforme. cel color de la pis! y sugiere e
diagnostico la presencia de un poro central lleno de material queraldsico par
donde emerge un penacho da pelos finos. que puede estar ausente, (Z7)
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2.9.5. HISTOPATOLOGIA:

Ei aspecto histolégier es el de un infundibulo folicular muy ditatado, con restos
de queralina y restos de pelos en la cavidad, rodeado por epitelio escamoso
estratificado. A partir de la pared aparecen numerosas proliferaciones en forma
de foliculos pilosos con diferenciacion hacia la porcidn inferior folicular. Estos
foliculos pilosos secundarios estdn bastante bien diferenciados, de forma que
normalmente pueden apreciarse la papila mesenquimal, las vainas externas e
mnternas y un pelo fino en el centro. (5)

Engastadas en las paredes de los foliculos pilosos puede haber pequefios
grupos de células glandulares sebdceas. En otro foliculos pilosos mas
rudimentarios se cbserva un quiste cdrneo cenlral en lugar de pelo.

El estroma es rico en fibroblastos y se orienta en haces paralelos de fibras que
encapsulan las proliferaciones epiteliales en forma similar a ia vaina radicular
fibrosa normal (5)

En todas los tumores hay cordones epiteliales que interconectan los foliculos
pi0sos Estos cordones se diferencian en sentido de |a vaina radicular exlerna,
con células grandes y vacuoladas como resultado de su conlenido en
glucogeno, 1as hileras de células muestran formacidn en palizada (3.5)

2.9.6. DIAGNOSTICO:

A diferencia de otros tumores de foliculo del pelo el mechén, de pelo 1o hace
caracteristico y facil de diagnosticar clinicamente. (27,34)

2.9.7. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

H.stoldgicamenle se hace cen poro dilatado de Winer, tnicoagenoma
zarcingma hasocelular y triccepitelioma (27}

2.9.8. TRATAMIENTO:

E!ncofoliculoma posee trascendencia cosmética y el arrancamiento de poics U
otros traumatismos puade onginar fendmenos infiamatorios que justfican la
narma terapéutica excisional. (27}
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2.10. TRICOFOLICULOMA SEBACEOQ.

2.10. 1. HISTORIA:

Fue descritc en 1980 por Plewing como un tumor benigno de origen
pilosebaceo donde descritio tres casos. En 1982, Garcia e Silva describié un
caso mas. (35}

2.10.2. CARACTERISTICAS CLi{NICAS:

TOPOGRAFIA: Aparece en #reas ricas en foliculos sebaceos como la nariz.
(35,36)

MORFCOLOGIA Es una neoformacién ccn una depresion central parecida a
una fistula, pur donde se exteriorizan pelos terminales y vellos. {35,36)

2.10.3. HISTOLOGIA:

Tiene las mismas caracteristicas histoidgicas del tricofoliculoma, con excepcion
de la presencia de glandulas sebaceas grandes en la cavidad del tumor. {36)

2.10.4. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Debe hacerse con una fistula del dorso de 1a nariz y con el tricofoliculoma. (35)



2.11, TRICOEPITELIOMA,

2.11.1. DEFINICION:
“Blastoma benigno. origmado, probablemente, del germen epitelial primario,
con diferenciacion hacia los folic '3s pilosebaseos " {37, 38, 39)

2.11.2, VARIANTES.

El término tricoepitelioma engloba 2 variedad clinicas bien individualizadas, vy
olras entidades descntas recientemente, con una imagen histoldgica comun, y
estas son (I17) a) Tricoeprtelimas multiples.

b) Tncoepitelioma solitario ¢} Tricoepitelioma desmoplasico @) Tricoadenoma
e} Tricoepiteloma gigante f) Tricoepitehoma inmaduro

Por lo que se describird individualmente cada una de las variantes antes
mengionadas

Esquema 7.
Aspecto clinico de los {ricoepiteliomas
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2,12, TRICOEPITELIOMAS MULTIPLES.

2.12.1. SINONIMOS: (38)

-Adenomas simétricos de la cara.
-Epitelioma adenoideo quistico.

-Tumor de Brooke.

-Epitelioma multiple benicn quistico.
-Tricoepilelioma papuloso multiple,
-Erupcién liquenoide embrionaria de la piel.
-Acantoma adencide quistico.

2.12.2. HISTORIA.

La primera descripcion de lricoepiteliomas multiples se realizd en 1832 por
Brooke, con el nombre de "epitelioma adenodeo quistico”, y en el mismo ano
Fordyce lo lam6 "epitelioma muitipte benigno quistico™ (39}

En 1908 Herdingsfeld, describe casos semejantes como “erupcidn hqueno:de
embrionaria de la piel "(39)

Goldman en 1940. describe el tipo hereditario de éste padecimienio En 1854,
Orhsoy lo describe como “acantoma adenoide quistico™, En 1964, Jarnsch (o
describid como "Tricoepitelioma papulos multipie” (39)

2.12.3. CARACTERISTICAS CLINICAS.

Es una dermatosis de herencia autosémica dominante (39)

FRECUENCIA No se conoce realmente la frecuencia, en un estudio reai-zads
en el Centro Dermatolégico Pascua se encontré en el 13 5% del tolal de
piopsias de tumores de anexos. {I7)

EDAD: Inicia principalmente entre las primera y segunda décadas de la vida,
con una media de 9 anos. (17)

SEXO La mayoria de los autores han encontrado preferencta por ©f $exo
tsmerino. en el esludio reatizado en el Centro Dermatologice Pascua s2
enconird una relacion de mujer hombre de 3.1 {17)

TOPOGRAFIA Lacara es la zona mas afectada y de ésta aparecen pnmero en
surcos nasogerianos, parpados, mejillas, !abio superior, frente. pabeilores
aunculares, y mas raramente en cuello y torax en su tercio superior. 7] En
1977, Carabeto hace una descripcidn en zona genital y paragenital. {40}
MORFOLOGIA Las lesiones comienzan, como necformacicnes simetncas,
pequefas, de 0.5 a 2 milimetros de diametro, hemusfericas gue semean
quistes de milium, posteriormente aumentan de tamado lentamente dandc
lugar a grandes lesiones Que pueden confiur dando facies de aspeclo
“laoming” (17, 38)

Son dei coior de la piel, o aigunas rosadas, de aspeclo translicido {perlada),
untuosas. también se han descrito telangiectasias en su superficie. (38}

En la pubertad las lesiones dejan de aparecer y ha habido cbservacionas de
desaparicion espontanea, asi como de algunas necformaciones que puedan
ulcerarse en forma espontanea o por traumaltismos (41)
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2.12.4. HISTOLOGIA.

Se caracterizan por presentar cordones de células epiteliales que muestran un
aspecto semejante a las basales. Son células pequefas, que se tifen
intensamente por la hematoxilina, sin puentes intercelulares y en ocasiones
mitosis, las células .. la periferia de estos cordones se disponen en
empalizada, estas células en el centro tienden a !a degeneracidon y forman
quistes comeos. Con cierta frecuencia los [obulos tumorales estan
interconectades por lenglietas mas finas de células epiteliodes adoptando un
patrén caracteristico. {35)

La queratinizacidon en los quistes es completa, estan formados por capas
concéntricas de células cérmeas. (5)

Pueden encontrarse foliculos pilosos rudimentarios en gran numero alrededor
de la masa tumoral y algunos con esbozos de glandulas sebaceas. (5)

La calcificacién de los quistes y formacidn de granuloma de cuerpo extrano es
rara. Las neoformaciones son bien circunscritas y las modificaciones de la
gpidermis son secundarias a las de la dermis. E! estroma que rodea a estos
cordones epiteliales tiende a encapsulardos, hay predominio de las fibras
reticulares y presencia de numerosos fibroblastos. La reaccion inflamatona es
minima o puede faltar y no hay lesiones vasculares evidentes. {5)

2.12.5. ORIGEN EMBRIOLOGICO:

El germen epitelial primario, es una estructura embrionaria que da ongen al
foliculo piloso, glandula sebacea y glandula sudoripara apocrina. Debido a esle
origen comun de las estructuras antes mencionada, se explica en parte la
confusién que ha existido al respecto a este padecimiento. Se ha considerado
al YVicoepiteloma como fa “variante blanca’ de los adenomas sebacecs
simatricos de 1a cara. estrechamente relacionado con la enfermedad de Pringle,
asi como los hidradenomas eruptivos g incluso con el mium coloide. (39)

2.12.6. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.

Los cagnésticos principates se hacen con angiofibromas en la enfermedad de
Pringle, sringomas eruptivos, sarcoidosis y muy fara vez con neve sebdceo
{42)

Histologicamente puede semejar al tricofoliculoma o al carcinoma basocelular,
pero el incoepitelioma presenta cuerpos papilares mesenquimatosos. (43)

2.12.7. TRATAMIENTO:

No existe tralamiento eficaz. se ha intentado el corte con tijera, electirocinugia,
nieve carbénica. dermaoabrasién, siempre con recidiva de las lesiones (17)

Se ha reportadc un caso tratado con acido 13 cis relinoico sin mejoria en una
pactente con acné (28, 44)
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2.12.8, PRONOSTICO:

En general es benigno pero se ha reportade con mulliples asociaciones. (45,
46, 47, 48, 49)

2.12.9. ASOCIACIONES:

La presencia de tricoepiteliomas multiples y cilindromas ha sido observado en
repetidas ocasiones. El primero que lo describd fue Adamson en 1914
Esludios genéticos han sugerido que esta ocurrencia es debida a un gen
simple autosdmico dominante capaz de un fenotipo dimorfo con expresividad
variable

La asoctacion de cilindromas, tricoepiteliomas y quistes de milium fue
considerada por Rasmussen en 1975, como un defecto genético. Debido a un
origen anexial pilar comun con diferenciacion bacia tricoepitelioma, milium o
cilindroma, por una regulacion deficiente de estimulcs tréficos especiales en
areas corporaies especificos. Ello comesponde a un ofigen embriologico
comun, ya que tanto el folicuio pilaso y 1a glandula apacnna se originan de
germen epitelal primano. (45}

En 1965, Reiss y Purse sedalaron tricoepiteliomas cihndromas y otros tumores
de diferenciacidén ecrina.

La coexistencia de cilindromas, espircadenoma y triccepileliomas aparece por
pamera vez en 1874, reporiada por Gottschak y colaboradores, destacando fa
muit:plicidad de lesiones y la transmision dominante. Los autores propenen que
estas lres lesiones mdican un doble sentido de diferenciacion histogénica
nacia el germen epitelial pnmario y hacia el germen epitelial ecring. En 1985,
Mowsowics y De Ahde proponen que se onginan un compiejo hamanomatoso
mas inmaduro, de tipo basocelular multipotencial. (46)

En 1894 White describe la asociactdén de tricoepiteliomas con carcinama
basoceaiiar.

Se han reportando tambign, |3 aseciacién de tricoepitehomas con carcinoma de
mama, nevo epidérmizo, (47} miastenia gravis y alcpecia. (48] neopiasia
endécrina mulicle tpo 2 B, (48) distrofia unguea!, lupus entematoso En estos
alhmos casos se ha tratado de asociar autoinmunigad y neoplasias de anexos
sin dilucidar aun ia patogenea, a pesar de reahzar inmunohistoquimica cor
anticuerpos antiqueratina (15)
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2.i3. TRICOEPITELIOMA SOLITARIO:

2.13.1. SINONIMO:
- Nevus folicularis.

2.13.2. HISTOR!A:

Savatard reportd la ocurrencia de tricoepiteliomas solitarios en 1922 Mas
tarde, Traenke y Zeligman reportaron otres ejemplos de lesiones solitarias sin
ninguna relacién con la forma multiple. (42)

2.13.3. CARACTERISTICAS CLINICAS:

No tiene patron de herencia. (50)

EDAD: Se presenta generalmenta en !a puberlad, perc puede aparecer desde
el nacimiento, siendo mas frecuente antes de la tercera decada de la vida. (50}
SEXO No se ha encontrado relacion en cuanto al sexo, Gray y Helwing
comunican mayor frecuencia en hombres pero sus estudios son realizados en
las Fuerzas Armadas donde se ven méas hombres. {42) en un estudio reakzado
en el Centro Dermatoldgico Pascua fue mas frecuente en mujeres en un
68 .7%. (I7)

TOPOGRAFIA Se encuentra generalmente en los mismos sitios de la forma
multiple, siendo éstos: en cara (de 78 a 83%) como nariz, parpados, surcos
nasogeninanos y en raras ocasiones piel cabelluda, y hay poco repontes en
extremidades superiores. (51)

MORFOLOGIA Se presenta como una neofarmacion no mayor de 1 cm de
diametro, aunque puede medir mas, elevada, firme, brillante, astntomatica. (50)

2.13. 4. HISTOLOGIA:
Es igual que en la forma multiple. (3)

2.13.5. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

El diagnostico clinico principal se hace con carcinoma basocelular al igual que
el histolégico. Se puede hacer diagnostico clinico con olras entidades como
nevos melanociticos, xantomas, hiperplasias sebaceas. verruga wuiga’,
fiproma, papiloma, quiste sebaceo, adenomas de las glandulas sudoriparas y
pépula fibrosa de la nariz. {17, 39)

2.13.6. TRATAMIENTO:

La excision quirtrgica de la lesion es adecuada para retrar el tumor y hacer ¢l
diagndstico histopatologico. (30)



18

2.14. TRICOEPITELIOMA GIGANTE.

Desde 1872, Czernolilsky describid por primera vez un tumor de gran tamano
que cofrespondia a tricoepitelioma, al que se le denomind "ricoepitelioma
gigante”. El tricoepitelioma rara vez llega a medir de 2 a 3 ¢cm. En estos casos
se han repori_.o hasta de 8 ¢cm. No se conoce la causa exacta de porqué se
produce eslo; algunos autores dicen que es la duracidén del tumor, pero hay
tumores de muchos anos que no varian de tamano. (52)

2.15. TRICOEPITELIOMA INMADURO.

En 1988, Long, Hurt y Santacruz, describieron una variante de tricoepitelioma
clasico, que por su tendencia a la diferenciacion hacia el germen pilar primitivo,
lo lamaron tricoepitelioma inmaduro. (53)

El tricoepitelioma inmaduro se caracleriza, por la presencia ocasional de
l6bulos celulares que muestran dreas que recuerdan al germen pilar primitivo
anterior a la formacidn de la papila dérmica, con presencia de céidlas
fusiformes de tejido conective en bandas concéntncas alrededor de los nidos
de células. sin llegar a reproducir verdaderamente las papilas dérmicas. Es
caracteristica la presencia de c¢élulas tumorales acantoliticas en el interior de

los espacios quisticos y la ausencia de quistes cérneos y ce palron adenoide
(53, 54)

Quiza el fibroma tricoblastico de Headington representa fielmente la descnipcion
hecha por Long y colaboraderes. Otros autores agrupan bajo el nombre de
tricoepitelioma a diversos tumores descritos como tricoblastoma, tricoblastoma
tricogéruco y el fibroma tricoblastico, debido a su parecdo hislologico A 1a
ge=scripc an histoldgica alguncs de ellos presentan particulandades gue
merecenan su inclusidn den'ro de 1os tricoepiteliomas inmaduros, aungue se
diferenc:ar por tener tamafo, mayor. por su locatizazan mas profunda vy
pseudoencapsuiacidn mayor. (53, 54)
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2.16. TRICOEPITELIOMA DESMOPLASICO.

2.16.1. SINONIMOS:
- Hamarton, = .piteiial esclerosante.
- Tricoepitelioma desmoplastico.

2.16.2. DEFINICION:
"Variante de hamartoma suborganoide con diferenciacion pilar.”

2.16.3. HISTORIA:

Fue sefnalado come una entidad aparte por Mac Donald, Wilson Jones y Mark
en 1977, quienes lo denominaron como hamartoma epitelial esclerosante,

Al mismo tiempo, Browenstein y Shapiro lo describen como tricoepitelioma
desmoplasico. Pero ya desde 1901 y 1908, Wolter y Schopper
respectivamente, mostraron la histologia que recordaba al carcinoma
basocetular morfeiforme en tricoepitelioma y siringoma. (55)

2.16.4. CARACTERISTICAS CLINICAS:

EDAD  Se presenta en adullos jovenes. (3)

SEXQO: £s mas frecuente en mujeres. {3)

TOPQOGRAFIA Se presenia en cara, siendo mas frecuente en mentén, mejilla y
parpado. {3)

MORFOLOGIA: Se presenta como una neaformacion sclitaria de 3 a 8 mm,
marcadamente indurada y en la mayoria de los casos con centro depnmido y
borde elevado 3)

2.16.5. HISTOLOGIA:

Son 3 los datos microscopicos caracteristicos del tricoepitelioma desmoplasico:
(3) 1)Cordones delgados de células tumorales, 2)Quistes corneos, y 3) Estroma
desmoplasico

Los cordenes tumorales estan formados de 1 a 3 hileras de células basaloides
pequedas con un nuclee oval prominente y escaso citoplasma.

Los quisles corneos son grandes en algunos casos Se han  wvisto
calcificaciones denlro de algunos de los quistes.

El estroma es hipocelular y tiene colagena dura, en ocasiones se observa
granuloma de cuerpo extrafo por ruptura de los quistas corneos. (3)

Se ha encontrado asociacion con nevos intradérmicos. (56)

En estudios de inmunghistoguimica, se ha encontrade colagena tipo IV en la
posIcion desmoplasica, esta es componente normai de la membrana basal, por
lo que se supone que ésta es importante para la formacion de esta variante da
tncoepilelhoma (57)

2.16.6. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
Se reaiiza principalmenta con el granuloma anular y el carcnoma basccealular

2.16.7. TRATAMIENTO:
La extirpacion de la lesidn sirve para tratamiento y diagnostico.
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2.17. TRICOADENOMA.

2. 17.1, SINONIMO:
- Tricoadenoma de Nikitowski. { 3}

2.17.2. HISTORIA:

En 1933, Sézary y Levy Coblezatz utilizaron por primera vez el término
tricoadenoma, perc por la descripcidn histolégica parece comesponder a una
papula fibrosa.

En 1958, Nikilowski lo describid histolégicamente y [0 ubicd entre el nevo piloso
y el tricoepitelioma.

Pocas descripciones se han realizado en ia literatura dermatolégica, entre las
que mas destacan eslan; en 1977, una comunicacidn de 8 casos realizada por
Rahbari y colaboradores, y en 1988 Jaqueli describe 2 casos de triccadenoma
verrugoso. (53, 60)

2.17.3. CARACTERISTICAS CLINICAS:

EDAD: Se presenta a cualquier edad de la vida aduita, mas frecuente en ia
cuarta década de la vida (59)

SEXQ: Se presenta por igual en los dos sexos. (59)

TOPOQGRAFIA: Es mas frecuente en cara y puede presentarse también en
tronco. (59)

MORFOLOGIA: Se presenta comg una necformacion hemisténca, amarillenta o
eritematasa, de 3 a 15 mm de diametro con telangiectasias en la superficie y
consistencia firme. (59}

2.17.4. HISTOLOGIA:

Se aprecia como numerosas quistes cormecs rodeados por un epitelio
escamoso estratificado. Junto a esto se aprecian algunos 1sictes de células
epiteliales sin queratinizacion central. (3, 5)

2.17.5. HISTOGENES!S:

El tricoadenoma es considerado como un adenoma con un nivel intermedio de
diferenciacion entre el tricofoliculoma y el tricoepitelioma.

Para algunos autores puede corresponder a una variedad de tricoepitelioma,
para otras se trata de un tumor que se encuentra en olro nivel morfolégico. (59)

2.17.6. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Se hace diagnostico con tricoepitelioma, carcinoma basocetular tumaral, nevo
intradérmico y quiste epidérmico. La variedad verrugosa se confunde mas con
queratosis sebomreicas. (60)
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2.18. PILOMATRIXOMA.

2.18.1. DEFINICION:

“Tumor benigno de células que recusrdan a las de la malriz del pelo, el cual, es
seguido de <momificarién> y a veces caicificacion.” (8)

2.18.2. SINONIMOS:

Ha recibido numerosas denominaciones, de acuerdo a los diversos autores que
lo han descrito, a lo largo de su historia. Entre estos tenemos: {61)
* Epitelioma calcificado de las gladndutas sebaceas.

* Epitetioma calcificante de Malherbe.

* Nevo adenomatoso calcificado.

* Nevo osificante.

* Quiste epidérmicc momificado.

* Tumor momificade de Malherbe.

* Pilomatrixoma.

* Pilomatricoma.

* Tricomatricoma.,

2.18.3. HISTORIA:

La primera descripcidn de este tumor corresponde a Wilkens en 1858, en una
tesis de la Universidad de Gottingen, en donde se comunica un caso.{17, 61,
62) En 1880 Malherbe y Chenantais comunicaron 18 casos bajo la
dencminacién de “epitelioma calcificado de glandulas sebaceas” Desde
entonces se e comenzd a llamar "epitelioma calcificado de Malherbe” (62} A
partir de ésta fecha, aparecen comunicaciones sobre el tumor en diferenies
revistas europeas, principalmente francesas y alemanas, y es hasta 1917 que
Nicholson publica el primer caso Norteamericano. (61}

En 1529 Kaufmann considera que estas lesiones son "epiteliomas clinicamente
benignos, cuyo origen puede ser glandulas preformadas, asi como, células
epiteliales profundamente situadas (distépicas)..."

En 1933 Ch'in Kuan Yu en una revision de ia literatura mundial, informo haber
encontrado 116 casos publicados de epitelioma calcificado (cifra que rectifico
mas tarde Geiser a 73). Ch'in fue quien propuso el origen anexial del tumor
{61)



Fing separa esta entidad de los quistes sebdceos y o5 clasifica entre 105
tumores parecidos a epiteliomas, siendo Coté quien lo considera un cuadro
intermedio entre quiste epidérmico y epitelioma basocelular, y King lo incluyd
en otra variedad con el apelative de "momificado”, basado en la presencia 0 no
de células basdifitas.

Muehlon dice se tra.  de epitelioma basocelular con degeneracion, Castigliano
y Rominger afirma que es de tipo escamosa y Warvi y Gates refieren que es
compatible con la calcificacion de quistes y tumores {63, B4}

En 1942 Turhan y Kraien sugieren por pnimera vez la posibilidad de que este
tumor derive de las células de la matriz del pelo (61)

En 1949 Lever y Gresmen confirman histolégicamente esta posibilidad y lo
clasifican dentrc de los hamartomas suborganoides derivados del germen
epitelal primitive de estrucluras pilosas (63. 64)

Hullet trata de diferenciar una entidad "trichomatrioma” por la ausencia de
células escamosas, y en su publicacidn elimina casos de Chin por tener células
de aste tipo o perlas de queratina.

En 1961 Forbis y Helwig proponen el término de pilotnxoma como el mas
adecuado que hace referencia a fa histogénes:s del tumar y evita el uso de la
paiabra "epitelioma” que generaimente indica tumor maligno (61)

Degos propone que se deba a inclusiones epidérmicas, lanto de ongen
embrionaro como lraumatico, para explicar de esla forma su apancion a edad
variable (63. 64)

Hashimoto usa el microscopic electréonica para confirmar el hecho de su onigen
de la matriz det foliculo piloso. (65, 66)

En 1987 Kumasa y en 1988 Moll, por med:o de Inmunohistoquimica corroboran
ciloqueratinas del pelo en las zonas calaflicada y en el compenente cosnofilico
del pomatrixoma respectivamente. (67, 68)

En 1969, Pinkus y Meheregan opinan que g denominacdn mas adecuadd
etimolégicamente, para esta neoformacidn es ta de pilomatnzoma error que
corrigen Latapi y Rodriguez en 1978 ya que mencionan que la raiz latna de
matriz No es matrict, sino matrix-ic1s, por lo que nombre de pilomatrixoma es el
mas adecuado (B1)

En México corresponde a Magana, Novales y Ortiz Monasternios el meéntg de
haber publicado en 1959 el primer caso nacional do este tumer
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2.18.4 CARACTERISTICAS CLINICAS.

FRECUENCIA: E! andlisis estadistico mas grande, es el realizado por
Moehlenbeck, en 1973; con 1589 casos. En &l reportd una incidencia de 1:824,
en material de dermatopatologia. Siendo éste, el tumor de foliculo piloso mas
comdn. (1, 69)

EDAD _La mayoria de los pacientes afectados tienen menos de 20 afos (8, 62,
69, 70, 71) 40 a 50% de los tumores aparecen antes de 10s 10 de vida y mas
del 60% son diagnosticados antes de los 20 afos (69)

SEXQ: Las mujeres son mas afectadas que los hombres, su relacién varia de
2412261, segun: los diferentes autores.(69, 70, 71, 72)

HERENCIA: No hay un patrén de herencia en esta entidad, perc se han
reportado casos familiares asociados con distrofia miotonica muscutar. (73, 74)

TOPOGRAFIA: Las lesiones se han reportado en cualquier parte del cuerpo,
exceptoc en palmas y plantas (8) Siendo mas frecuente en la cabeza (62, 70,
Ny

las extremidades supernores. {17, 69)

En un estudic de 100 casos en el Salvador 29% cofresponden a cabeza y 28%
a extremidades superiores, 17% en cuello y solo 5% a las extremidades
infericres. {69}

MORFOLOGIA. Se describe como una neoformacidn firme, y generalmente
cubieta de piel normal, en ocasiones varia con grades de eritema y
pigmentacion, sobre el tumor. (75, 76) En menos casos se refliere anetodermia,
en esla piel que lo cubre

lLa neoformacion se palpa oval o lobulada, y puede estar ubicada en dermis o
hipodermis, por 1o que clinicamente es dificil de ver, pero facil de palpar
Generalmente no esta adherida a planos protundos.

Generalmenle mide de 3 mm a 3 cm {77) Aungque en la lteratura se
encuentran reporte de casos esporadicos de mayor tamane (78, 79, 80, 81)

Pueden presentar dolor hasta en un 50% de los casos(l7) El crecimiento
gxofitico y 1a ulceracidn no son hechus comunes, y so han reportado on 2 al 7
% de los casos (17)
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El crecimiento de estas lesiones-es lento. (82) En ocasiones algunos autores
han citado diversos traumatismos como factor precedente a la aparicion de!
tumor, como por ejemplo: picadura de insectos, vacuna antivariolitica,
mordedura de pefro y oltros. (17, 83)

El pilomatixoma por regla es un tumor solitario pero puede haber casos
multiples escasos. (84) En el estudio de Forbis de 240 tumores en 228
pacientes 9 paciente tuvieron tumores multiples. {85}

FORMAS CLINICAS:

Carbajal en 1987 describe las formas clinicas del pilomatrixoma, que son ias
siguientas: (86)

a) Forma ulcero-tumoral;
Son tumores que se parecen al Queratocacantoma, por mostrar bordes
elevados y una ulceracién central, que en ocasiones es de aspeclo
crateriforme. Junto a esta variedad se han descrito lo cascs perforantes que
expulsan el material calcificado por la forma de eliminacion transepitelial
descrita por Mehregan (87):

k] Farma angioide:
Son neoformaciones de color rgjizo que hacen pensar cinicamente en un
compoenente vascular.

¢] Forma pseudoampollosa o anetodérmica.
En ésta variedad la piel sobre el tumor es atréfica, rosada y plegable, imilando
una ampelia Nacida.

Para ayudar al diagnoéstico de pilomatrixoma se han descrito el "signo de la
Twenda (BB} &t que consiste en |la observacidén de areas facetadas en la
suparficie del tumor, se hace mas evidente al distender la piel que lo cubre

Ct:o signo de éste tumor es de la "piedra Facetada”. El cual se presenta a la
paipacion del tumor de consistencia pétrea donde se hacen evidenles planos
Lnidos par aristas con aspecto de piedra.
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2.18.5 HISTOLOGIA.

El pilomaticoma se presenta histoldgicamete como una tumoracdn bien
limitada compuesta de 16bulos en los que existen dos tipos celulares distintos:
células basofilicas y células fantasma. Las células basofilicas son muy
similares a las células de la matnz del pelo, poseen un nicleo intensamente
baséfilo y un citoplasma escasc y mal definido. Las células fantasma son
eosinofilicas y tienen u, 1 zona clara y vacia central como vestigio del nucleo
que han perdido. En el seno de los lobulos pueden observarse pequenas 4reas
de deposito de queratina, siendo la queratinizacion brusca y sin la formacion de
granulosa. Es frecuente observar depdsitos de calcio en las zonas con células
fantasma y, en algunos casos focos de osificacion en ef estroma. (3. 5) Se han
reportado casos de pilomatrixomas con pigmento meldnico, en menos del 4%
de los casos. (77,89)

2.18.6 ETIOPATOGENIA,

En 1958 Pindborg y Clausen dividen los tumores odontogénicos, de acuerdo en
los cambios de la diferenciacién de las células mesenquimales. En base a eslo
Headington en 1962 hace una analogia de los tumores pilosos por ser éste una
forma especial de tejido conectivo semejante a la dentina (7)

Algunos tipos de células epiteliales pueden ser capaces de inducir osificacion
extraosea. Dentro de la osificacién secundaria, el pilocmatrixoma es la
neaformacion que con mayor frecuencia (33 a 53 %) la produce. {67, 90)
Cuando la osificacidn esla presente en el pilomatrixama, esta ocurre en e
tepdo conectivo, adyacente a la dermis. (90)

O puede haber sclamente, algunas &reas que contengan sales de ca'cic
amorfa, reemplazando las células tumorales, siendo estas area de
mineralizacién. (90)

Ni la osificacion, nila mineralizacidn; estan bien elucidadas el porque acurre en
el pilomalrixoma. {91)

En cuanto a la anetodermia en el pilomatrixoma, el primer caso fue descrito en
1943 por Cordovila; desde entonces se ha publicado 23 casos semejantes. Los
cambios anetodermicos descritos en todos estos aulores se caracterizan
porgue el colageno existente entre el tumor y ta epidermis esta atrofiada y sus
fibras separadas por intenso edema {72, 86, 92)
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Han sido varias las hipdtesis formuladas en cuanto al mecanismo
etiopatogénico por el que se producen estos cambios anetodérmicos asociados
a pilomatrixama. Moulin y colaboradores proponen que es el infitrade
peritumoral, cuando es imporiante y duradero, el fendémeno patolégico inicial
que produciria la anelodermia. Piquet y Borlgart plantean un probable origen de
la inflamacidn traumatica ocasionada por la iritacion mecdnica de la piel
supradyacente ai pilomatrixoma. Por otra parte el hecho de que se hayan
observado casos de cambios anetodeérmicos algjados del borde del tumor
permitid suponer a alg ‘0s autores gque existirian enzimas catabdlicas no
identificadas liberadas pu: las células lumorales o células inflamatorias, que
actuarian sobre el colageno v fibras elasticas destruyéndolas, (82)

Puede ser que el pilomatrixoma perforante esté relacionade con estos cambios
anetodermicos, en el que existe una eliminacién transepidérmica de calcio y
queratina de origen tricofitico. El tumor se haya en dermis papilar y produce un
adelgazamiento del tumor del tejido conjuntivo periférico, por o que tal vez la
anetodérmia sea un paso previo & eslos raros casos de pilomatrixoma

Si bien es cerlo que los cambios anetodérmicos del pilomatrixoma son
infrecuentes, se sabe que no se han observado en otros tumores cutaneas por
lo que se considera exclusive del pilomatrixoma Por consiguiente, no es una
coincidencia 0 una curiosidad, sing que debemos consideraric coma un $IGno
diagnastico. (86, 92).

2.18.7 ASQCIACIONES.

Las ascciaciones con el pilomatrixema han sido reainzadas en casos
esporadicos, pnncipalmeanie ta asociacidn con mditiples qu.sles epidérmicos en
el Sindrome de Gardner {33, 94), y en casos familiares con distrefia mioténica
(73, 74, 85) En un sclo caso, se asocd piomatrixomas multiples con el
Sindreme de Rubistein Taybi, que consiste en un desorden del desarrollo
muttisistéemico, debido a una mutacidn autosdémica dominante Clinicamente,
presenta una facies caracteristica, retarco mental, pulgares y primeros onte;os
anchos Incluye importantes hallazgos dermatoldgicos coms  hirsulismo,
queloides, hemangiomas y dermatoglifos anormales (96)

2.18.8 DIAGNOSTICO.

El giagndstico es basicamente histoldgico, en conde se observa 1as célllas
basdllas con las células fantasma, estas ismas sor caracter'sicas (470
También se han intentado metodos rad:ograhces para umofes caloicados.

uhilizado principamente. para detectar casos mulliples {98)



2.18.9 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL,

Los diagnésticas diferenciales son pnnopalmente  clinices: y  se  han
mencionado principalmente ios quistes, tanto epidérmicos, coma tngquitémcos y
dermordes. Y luego las calcinosis. el fibrohistiocitoma, el fibroma, 2l
fibroangioma, el angioleiomioma u otro tumor de anexos (89 100, 101}
Histoldgicamente el diacndslico diferencial es menos dficl ya gue @
pilomatnxoma es el anico L nor que tene células sombras el componente gue
puede causar confusion es el de células basoflas (3 5) También se han
repartado cascs de quistes foliculares de 1a matrniz del pelo y vana exlerna gue
comparten caracteristicas de!l plomatnixoma, pero presentan células claras
(101}

2.18.10 TRATAMIENTO.
Bl tratamiento es guirdrgico, la extirpacidn debe ser completa y aigunes

auwores prefieren darle un margen hasta de 5 mm Bt porcenlaje de recidiva es
vanable puede vanardel 2 17% al 8% (70)




X

ESQUEMA 8.
Aspecto cimeco del pllomatrnixoma, apenas visible Signo de la piedra facelada v

t\ »

signa de la henda
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2.19. PILOMATRIXOMA MALIGNO.

Aunque se sabe que el pilomatrixoma es un tumor benigno, se encuentra cada
vez mas comunicaciones de pilomatrixomas con un potencial maligno.

En 1927 Gromico fue el primero en describir un pilomatrixoma que recidivo tres
veces y mostro invasidn vascular y mitosis. Posteriormente se han publicado
muftiples casos con invasién. En 1400 Lopansi y Mihn anatizaron los caso y
propusieron el término de "Carcinoma Pilomatrix” y dan las caracteristicas de
hipercromatismo de células basaloides, numerosas milosis e infiltracidon de la
grasa y estructuras adyacentes, suginendo que estas neoformaciones tienen
potencial bioldgico similar al Epitelioma baspcelular, (102, 103)

En 1984 Wood describid un pilomatrixoma que histoldégicamente presentaba
atipia celular hacia la diferenciacidn escamosa y multiples figuras mitdticas con

ausencia de invasidon vascular, se diagnosticc como pilomatrixoma maligno.
{104, 109)

En ese mismo anfo Gould publicd el primer casc de metastasis de un
Fillomatrixoma. (101)

Hasta la fecha se han reportado menos de 30 pilomatrixomas malignos, en la
literatura anglosajona. {104)

Sau y colaboradores han reatizado 1a revision mas grande donde describen |as
caracteristicas de 20 tumores. (108)

Es mas frecuante en el sexo masculino con una relacion de 3:1 con la mujer. El
promedio de edad es de 49 afos. (106)

La locauzacidn mas frecuente es la cara en el 50% de [os casos y cuello en &l
25% Elresto esla en extremidades y tronco. (106)

La mayoria de las lesiones miden menos de 2 ¢cm, perc el promedio es de 4
cm, debido a que hay casos esporadicos de gran tamafno, de hasta 20 cm
(101, 102}

El tamang del tumor no esta relacionado con las metastasis; ya que tumores
pequenos pueden dar éstas. (107} Pero, jas metastasis son muy esporadicas y
son principaimente a ganglios linfaticos y pulmon. (107)

La causa de muerte es nrincipatmente la infiltracion a érganaos vecinos y las
metastasis. (104)

El {ratamienta preferentemente es una excisién amplia; el role de lIa
radioterapia aun no esta claro, por que |a experiencia es limitada. {(106)



40

En 1987 Jorda refiere que la agresividad biclégica es comparable a la de los
tumores basocelulares, por 10 cudl se debe denominar "Epitelioma™ a la variante
maligna del pilomatrixoma. y puede ser mas correcto el término Pilomatrixoma
maligno, y denominar "Carcinoma" a las variantes que producen metéstasis.

Uttimamente se han realizado estudios vigilando los casos que presentaren atipia
celular, pero no todos han presentado evotucién maligna y 1os han denominado
pilomatrixoma atipico. (105)

En 1984 Wood y colaboradores proponen los siguientes datos como evidencia de
malignidad de un pilcmatrixoma:

Recurrencia, metastasis, extensién difusa e histopatolégicamente, disposicién
pobremente ordenada con menos uniformidad de las células basaloides,
diferenciacion con menos uniformidad de las células basaloides, diferenciacion
escamosa y actividad mitética manifiesta. {104, 108)

Hanly y colaboradores proponen un origen por colisidn del pilomatrixoma con un
sarcoma debido al hallazgo de componentes estremal positive a CAM 5.2,
semejante al de células fusiformes. (109)
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2.20. FIBROFOLICULOMA.

2.20.1. SINONIMO:

- No tiene.

2.20.2. HISTORIA:

Fue descrito originalmente por Birt y colaboradores en 1977 (110)

2.20.3. CARACTERISTICAS CLINICAS:

No tiene forma de herencia determinada. Aunque Starink en 1987, encontro casos
familiares en la forma multiple y propone una herencia autosdmica dominante,
como en las variantes mdltiples de otros tumores. {111}

FRECUENCIA: No se conoce exactamente, ya que es de presentacién rara, mas
en su forma solitaria que en la maltiple. No se han encontrado diferencias en
presentacion de hombre, mujer. Se presenta en la edad adulta.

TOPOGRAFIA: Se presenta preferentemente en cara y cuello, afectande en cara
la frente, mejillas, parpados, nariz y mentén, rara vez estan en fronco y brazos.

MORKRFOLOGIAT Es una neoformacidn cupuliforme de 2 a 4 mm de diamelro ce
color amarillo palido o blanco, de consistencia suave. Algunas lesiones tienen
umbihcacion central o esta llena de queratina, mientras que otras tienen un pelo
central Por o general son multiples, aungue se han reportado pocos casos
solitarios {111)

Se pueden asociar con otras lesiones formando el sindrome de Bint-Hogg-Dubé
(110, 12y

2.20.4. HISTOLOGIA:

En la histologia et fibrofoliculoma muestra en su centro un foliculo piloso
distorsionado, rodeado por una capa grucsa basofilica de estroma mucoide con
aumento en el numero de fibroblastos y vasos sanguineos Hacia of estroma se
extienden bandas delgadas de células basaloides anastomosandosc entre si con i
epitelio folicular (3, 5)

Hay también una proliferacién por fuera de la vaina radicular que seme;a al fibroma
perfolicular. {113)
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2.20.5. HISTOGENESIS;

Parece ser que el fibrofolicoloma es una negplasia de ia vaina radicular fibrosa del
foliculo piloso con compromiso meno: del componente epitelial del faliculo
principalmente del segmernto superior do ia pared del infundibulo folicular Es
ademas un tumor con clementos mesodérmicos. El fibrofoliculoma parece cstar
entre el fibroma perifelicular {de origen mesodeérmico) y el tricafoliculoma (de ongen
epitehial) {113)

2.20.6. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

El diagndst co diferencial se hace con otros tumaores epitehales y mesodermicos do!
foliculo piloso como el Iriccepitclioma, el tricofolcucma y el trigudemoma (113}

ESQUEMA 9
Aspecto clinico det fibrofolicuioma




2.21. SINDROME DE BIRT-HOGG-DUBE.

2.21.1. SINONIMO:

No tiene sinénimo.

2.21.2. HISTORIA:

Este cuadro patoldgico fue comunicado en la literatura dermatolégica en 1977, por
Birt, Hogg y Dubé, quienes reportaron un sindrome hereditario, caracterizado por:
la asociacion de fibrofoliculomas, tricodiscomas y acrocordones. (112)

2.21.3. CARACTERISTICAS CLINICAS:

FRECUENCIA: Existen sdlo reportes aislados de casos. {114)

EDAD: Se presenta a partir de los 25 afos. (110, 114)

SEXQ; No tiene predilecciéon por algun sexo. {113)

HERENCIA: Se presenta de forma autosdmica dominante. {114)

TOPOGRAFIA: Se localiza principalmente en cara y cuello: y ocasionalmenta en
tranco y extrermidades superiores. {111)

MORFOLOGIA: Son numerosas neoformacicnes de aspecto cupuliforme de 2 a s
mm de didmetro, de superficie lisa o queratosica, ligeramente umbilicadas (112,
115)

2.21.4. HISTOLOGIA:

Se caracteniza por la asociacion de fibrofoliculomas., tricodiscomas y acrocordones
Lecs fibrofolicutcmas y tricodiscomas ya se describieron con antescridad  El
acrocordon muestra una epidermis con papilomatosis, hiperqueratosica y acaniosis
regular Eltallo de tejido conectivo envuelto por |a epidermis se compone de fibras
colagenas laxas y @ menudo conticnen numerosos capilares. (113)

2.21.5. HISTOGENESIS;

El estimulo para esta proliferacion puede estar delerminada genéticamentc, pero la
causa permanece desconocida (110)

Lo asociacién de tncodiscamas y fibrofolhiculomas no debe sorprender ya que
areas lesiones derivan det foliculo giloso. {110, 112]



La similitud clinica entre estas entidades es tal que son indistinguibles. Esto
ademas de la aparicidn de ellos simultaneamente en el mismo paciente y la

existencia de lesiones con caracteristicas concomitantes demuestra la ntima
relacion histogénica que poseen. {(113)

No hay duda de que el componente de! aparato piloso puede ser fa fuente de
profiferaciones benignas, independientemente de la porcidn epitelial y del tejido
conectivo dérmico interfolicular.

Esto lleva a suponer que el te Jo mesodérmico del aparato piloso juega un role
muy importante en la organizacidon anexial y no es una simple cubierta de las
porciones epiteliales. La interaccidn mesodérmica-ectodérmica postulada por
algunos autores en el desarrollo del aparato pilar no sdlo estimularia el crecimiento

del pelo y su desarrollo, sino también afectaria los componentes adyacentes del
foliculo. {110, 113)

Las caracteristicas climicas, histologicas y genéticas permite la individuakdad del
sindrome de Birt-Hogg-Dubé como una afeccion cutanea auténoma. (114)

Bint repontd la asociacion con carcinoma papilar del tiroides, pero en los casos
reportados posteriormeante no se ha encontrado esta asociacion (112)
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2.22. FIBROMA PERIFOLICULAR.

2.22.1. SINONIMO:

No tiene sindnimo.,

2.22.2. HISTORIA:

Fue descritc originalmente por Rejsek en 1925, (113)

2.22.3. CARACTERISTICAS CLINICAS:

Existen formas solitarias y formas mualtiples. No tienen caracteristicas clinicas bien
establecida. {113} Son neoformaciones papulares, color de la piel, en cara, cuello y
tronco superier. (114)

2.22.4. HISTOLOGIA:

En todos los casos se observa una fibromatesis constituida por una hiperplasia de
fibroblastos jovencs, bien delimitada del tejido conectivo vecino, que se ubica
rodeando total o parcialmente al foliculo piloso. (3, 113) Para realizar el diagndstico
se necesitan realizar biopsias seriadas. {(114)
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2.23. ACANTOMA DE LA VAINA PILOSA.

2.23.1. SINONIMO:

No tiene sindnimo.

2.23.2. HISTORIA:

Fue descrito en 1978 por Mehregan, y Browstein como un tumor benigno folcular
visto en 9 pacientes. (116)

2.23.3. CARACTERISTICAS CLINICAS:

EDAD: Predomina en adultos. (Promedio de 55 afos). (116}

SEXO: No hay diferencia entre hombre y mujer. {116}

TOPOGRAFIA. Se presenta principalmente en la region del labio superiar, rara vez
en frente. {116}

MORFOLOGIA Se presenta como una neoformacion soltaria, asintomatica. de
color de la piel, con un orificio central parecido a un poro, lenc de matenal
queratosico. (116)

2.23.4. HISTOLOGIA:

Hay una gran cavidad quistica ramificada abietta a la superficie. La pared del
quiste esta compuecsta por epitelio €scamoso, ¥ salen masas tumorales lobuladas
que se extiende hasta tejido celular subcutaneo

Las células tumorales se muestran en cmpalizada y cantienen cantidad variable de
glucoégeno. Esto recuerda al epitelio de 1a vaina radicular externa {3, 5)

2.23.5. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Se debe hacer con tricofcicutoma y poro dilalado de winer. {5 116}
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2.24. TUMOR TRIQUILEMAL PROLIFERANTE.

2.24.1. SINONIMO:

Ha sido denominado con una gran vanedad de términes por diferentes autores que
Janitz reunié en 1980. (117}

- Tumor pilar ge la piel cabeiluda {Lener).

- Quiste triquilemal proliferante (Pinkus).

- Quiste queratinoso hidatiforn + (Shelley y Beerman).
- Quiste epidermoide proliferante (Wilsan Jones).

- Acamntoma subepidérmico {Lund).

- Tricoclamidoguiste (Holmes).

- Tumor invasivo de la matriz del pelo (Dabska)

- Tricoclamidocarcinoma.

- Tumor gigante de |la matnz pilosa

- Tumor pilar.

2.24.2. DEFINICION:

"Necoplasia poco comun, que sc clova en picl cabelluda de mujeres ancianas, y
muestra queratinizacidn triquilemal, originado de la vaina radicular externa ™ (117)

2.24.3. HISTOR!A:

Aungue previamente de 1968, se descrnbiccon carainoma epidermoides gque
ascnlaban en ta pared de algunos quistes, fue Wilson Jones en ese ano, quien
suginod ¢! nombre do quiste epidermoide proliferantle para denominar un quiste con
caracteristicas clinicas semgjantes al tnquilemal. pero con cierto aspecto de
carcinoma epdermende

El nombre como se le conoce actualmente fue introducida por Pinkus y Mehregan
en 1976 quienres lo denominaron quiste tniquilemal prahiferante (113}

2.24.4, CARACTERISTICAS CLINICAS:

FRECUENCIA B tumor tnguiemal proliferante es una lesion cutanea muy poco
frocuente, cuya mcadencia en amplas estadisticas no sobropasa at 0 1% do 1oy

tumores bemgnes cutancos {119)

EDAD. Sc presenta con preferencia en personas  de cdad  avaneada
Generaimenle aparece después de la cuana década de la vida (119)
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SEXO: Tiene un franco predomino por el sexc femenino en un 88%, de los casos.
(120)

TOPOGRAFIA. Se localiza preferentemente en piel cabeliuda aproximadamente
30% de los casos, el resto afecta esnalda, abdomen o region pectoral. (120, 121)

MORFCLOGIA: Se caracteriza por ser una neoformacion subcutanea, exofitica, de
crecimiento progresivo y lento, que ocasiones es lobulado, bien circunscrito.
Normalmente es unico, pero se han reportado casos de NUMerosos quistes
triquilemales prolifarantes en una misma persona, asociado con un hamartoma
folicular queratinizante. {122) Es comun en todas las estadisticas el ser una lesion
de muy larga evolucién, que en algunos Casos supera los 20 afios. La benignidad
suele ser la regla. a pesar de su histologia, pero existen algunos cascs reporiados
con recurrencias y metastasis. (123}

Puede sufrir ulceracion y secundariamente infectarse. Su tamafo varia de 0.4 a 30
cm. Al corte muestra areas grandes sdlidas y pequefios quistes. {117. 118}

2.24.5. HISTOLOGIA:

El tumor aparece intradérmico, bien demarcado. compuesto de idbulos de epitelio
escamoso. de tamafio variable. Estos Idbulos estan formados por una empalizada
periférica de células basaloides que maduran formando células epiteliales
escamosas grandes y de citoplasma claro, que a su vezy de forma brusca forman
centralmente  depositos  de  queratina,  sin la formacién  de  granuiocsa
{gqueratinizacién tnquilemal) La queratina es eosincfila y amorfa. samejante a la dol
“quiste tnquilémico” Ademas algunos tumaores exhiben camtios que recucrdan o
gueratnmizacidn epidermoide que da como resullado perlas corneas Pucde cxistiz
calcificacion en 10s focos de queratina {62%) Los cordones tumoraies on algunas
arcas muestran un discreto grado de anaplasia nuclear, asi come células con
queratinizacidn indrsidual Algunos de estas Igbutos estan rodeados de una capa
vitrga

£n 1a variante maligna se reconoce 13 presencia de una intensa anaplas'a celu'ar e
invasion de los tejidos circundantes {3, 5}
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2.24.6. HISTOGENESIS:

Se sugiere que se origina, a partir de la vaina radicular interna, de la matriz y la
papila.

También se sugiere, por la presencia de anaplasia, que sea: un carcinoma de
grado bajo de malignidad.

Otros autores proponen que algunos quistes triquilémicos sufren transformacion
profiferativa, a consecuer ia de efectos irritativos, produciendo al quiste triquilemal
proliferante. (124, 125)

2.24.7. ASOCIACIONES:
Existen algunas publicaciongs con asociacion a multiples hamartomas y pis

palmares. (122) Y en un caso se asocid la presencia de quiste triquilemal
proliferante con diferenciacion sebacea agregada. (117)

2 24.8. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Debe plantearse, con carcinoma epidermoide, pilomatrixoma, hidradencma nodular
y quiste triquilémico. (118)

Histologicamente ¢l diagndstico principal es carcinoma epidermoide, se diferencia
porque esta bien limitado y par su queratinizacién abrupta. (5)

2.24.9. TRATAMIENTO:

El tratamicnio del quiste tnguilemal prolifcrante es CxQISION  quirurgica  con
margenes adecuados, para prevenir la recurrencia {123)
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3. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.

¢ Hay caracteristicas clinicas, en los tumores de anexos de

diferenciacion pilar, que puedan apoyar para su diagnoéstico?

4. JUSTIFICACION.

Se ha observado una baja frecuencia de los tumores de anexos de
diferenciacion pilar, no se sabe si esto es debido a que tienen
caracteristicas clinicas inespecificas ¢ poco reconocidas, por lo que no
se distinguen de otros tumores benignos y pasan inadvertidos. Por 1o
que, considero, que es Iimportante reconocer las caracteristicas
clinicas que nos ayuden a realizar el diagnostico clinico de 1os tumores

de anexos de diferenciacion pilar.
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5. OBJETIVOS.

5.1. OBJETIVO GENERAL.

Estudiar !as caracteristicas clinicas de los tumores de anexos de
diferenciacién pilar, en el Servicio de Cirugia del "Centro
Dermatoldgico Pascua” en el ano de 1894

5.2. OBJETIVOS ESPECIFICOS.

521, Estudiar la topografia de los tumores de anexos de
diferenciacién pilar.

5722 Estudiar la morfologia de los tumores de anexos de
diferenciacion pilar.

5 2 3 Estudiar la frecuencia por sexo en los pacientes que presenten
tumores de anexos de diferenciacion pilar.

594 Estudiar la edad de los pacientes, que presentan tumores de
anexos de diferenciacion pilar.

57265 Estudiar el tiempo de eveolucion de los tumores de anexos de
diferenciacion pilar.

52 6. Conocer la frecuencia de los tumores de anexos enviados al
Servicio de Histopatologia del "Centro Dermatoldgico Pascua”, entre
1988 3 18384,
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6. MATERIAL Y METODO.

1 estudio se dividié en dos partes:

En la primera parte, se revisaron los archivos del Departamento de
Histopatologia del Centro Dermatolégir » "Dr. Ladislao de la Pascua’,
desde el primero de Enero de 1970 hasta el 31 de Diciembre de 1994,
Se analizaron las variables de: edad, sexo, topografia, morfelogia,
evolucion, y diagndstico presuntivo, para determinar, cuales son as

caracteristicas clinicas en cada tumor.

En la segunda parte, se estudiaron los pacientes que se presentaron a
la consulta de! Servicio de Cirugia del Centro Dermatolégico "Dr.
{ adislao de la Pascua" durante el aflo de 1994, que presentaron una
neoformacién de etiologia benigna, con caracteristicas clinicas que
sugirieran la probable eticlogia de tumor de anexos, de diferenciacion
folicular, en base a lo descrito en la literatura; se solicitd autorizacion'y
se realizd biopsia excisional, y se hizé, su estudic respectivo, de
histopatologia. Se analizaron los datos con porcentaje de aciertos en

cada uno de los diagnosticos.



7. RESULTADOS.

En el estudio retrospectivo de los casos revisados en 0s archives de!
laboratorio de histopatologia, se encontraron 348 caso de tumores de
anexos de diferenciacién folicular, los cuales presentaron los
diagnésticos que se enlistan en seguic | y va a ser el orden como se
van a describir.

- TABLA V.

TUMORES DE ANEXOS CON DIFERENCIACION FOLICULAR EN EL CENTRO
DERMATOLOGICO "DR- LADISLAO DE LA PASCUA".

1. QUERATOSIS FOLICULAR INVERTIDA T “I"“'“*E"'_‘""_"]
7. PORO DILATADO DE WINER T |_‘ 1 '|
3. TRIQUILEMOMA - ' 8 "‘I
4 TRIGUILEMOMA MALIGNO T ""“"""*"'"_1'_'"'_"”"|
E TRICOFOLICULOMA o ] o 9 |
6 TRICOFOLICULOMA MULTIPLE 1 '
|7 TRICOEPITELIOMA SOLITARIO o 50 - #}
"5 TRICOEPITELIOMA MOLTIPLE T 75 !
9 TRICOADENOMA R T “'__l
‘10 PILOMATRIXOMA F_'" I 183 - |
11.PILOMATRIXOMA MALIGNO 2 5
b3 GUISTE PILAR PROLIFERANTE. 7777 eyt

e e e m m— e e d
; TOTAL 348..
Tomada do [os aretiyas gal Departanonio do histolagia dut Contro Dormatelogice "Dr Ladisiao
tu 1o Pascua
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QUERATOSIS FOLICULAR INVERTIDA.

Se estudiaron 8 casos de queratosis folicular invertida, en 7 hombres y 2 mujeres.
(Grafica 1)

La edad, en la que iniciaron las lesiones, fue en promedio de: 58.2 anos; con un
rango de 40 a 70 afios. (Grafica 2.)

La evolucidn de las lesiones varid de 2 meses a 2 afios, con un promedio de 9
meses. (Grafica 3)

En cuanto a su topografia, se presentaron: 8 lesiones en cabeza y una lesion en
cuello. De la cabeza se afectaron: parpados en 2 casos, surcos nasogenianos en
¢ casos, intranasal en un caso, mejilla en un ¢aso, regidn temporal en un caso y
piel cabelluda un caso. (Grafica 4.)

En cuanto a su morfologia: las nueve lesiones presentaron superficie quearatdsica,
adernas se mostraron: hemisféricas, 4 lesiones; planas, 3 lesiones, y fiiformes, en
2 lesiones. Los bordes estaban bien limitados. en 4 lesiones: perlade, en una
lesion y en el resto no se describid. (Grafica 5.)

El tamafio de las lesidones, se presentaron con un promedio de 55 mm. Con un
rango de 2 a 10 mm. (Gréfica 6.}

Fueron enviadas con diagnésticos presuntivos de: Epitelioma basocelular en 4
casos, verruga filiforme en 2 casos, queratoacantoma en un €aso. Cuerno cutaneo
en un caso y en estudio en un caso. (Grafica 7.}

GRAFICA 1.

DISTRIBUCION POR SEXD, DE LA QUERATOSIS FOLICULAR

INVERTIDA
7(78%)
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GRAFICA 2.

DISTRIBUCION POR EDAD NE LA QUERATOSIS FOLICULAR
ING RTIDA.
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GRAFICA 4.

TOPOGRAFIA DE LA QUERATOSIS FOLICULAR INVERTIDA.
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GRAFICA 6.

TAMARNO DE LAS QUERATOSIS FOLICULAR INVERTIDA.
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Figura 1.
Queratosis folicular inverida, en nanz. Vista de frenle, donde se puede observar.
base infiltrada v el centro queratosico.

5

BN
Figura £. .
Vista suporar do la queratosis foicular invertida. donde se apredia Cupua
ueratosica




Figura 3.

ia 4x de la queratosis folicular invertida.
Histclogia 10x de la queratosis folicular invertida

Histolog
Figura 4.
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PORO DILATADO DE WINER.

Con diagndstico de poro dilatado de Winer se estudio un paciente.

Se trato de una paciente fermenina de 70 afios, con una dermatosis localizada a
cabeza en linea meda de la frente. Presentaba una neoformacion de 2 mm
clevada, pigmentada de bordes bien definidos. Presentaba 1 ano de evolucién y s
covio con el dhagnostico de epitelioma b socelutar pigmentado

Figura 5.
Fustracicn cumiga donde se observa neoformacion infifirada color de la pial

coguniia

Figura 6.
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TRIQUILEMOMA,

Se estudiaron 6 casos de triquilemoma en 3 hombres y 3 mujeres. (Grafica 8.) Los
pacientes presentaban, una edad, al inicio de las lesiones de: 59.16 afios en
promedio, con un rango de 43 a 73 afos. (Grafica 9.) La evolucion de los tumores
varié de 6 meses a 2 afos. Solo un paciente, presenté 10 afos de evolucion de su
lesién. {Grafica 10).

Todas las lesiones se presentaron en cara, y de esta, en regién centro facial
(Grafica 11.)

Se presentaron como lesiones filiformes en 5 pacientes vy hemisféricas en un
paciente. Las 6 lesiones eran queratdsicas y en 2 lesiones se presentd base
eritematosa. (Grafica 12). El tamafio de la lesion vario de 4 a 8 mm, con un
promedio de 5.16 mm. {Grafica 13).

Fueron enviadas con diagndsticos presuntivos de: cuerng culaned en 4 ¢asos,
queratocacantoma en 1 caso y neve traumatizado en 1 caso. (Grafica 14).

GRAFICA 8.
DISTRIBUCION POR SEXO DEL TRIGUILEMOMA,
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GRAFICA 9.
DISTRIBUCION POR EDAD DEL TRIGUILEMOMA,
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GRAFICA 11.

TOPOGRAFRA DEL TRIQUILEMOMA.
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GRAFICA 13,
TAMARNQ DE LOS TRIQUILEMOMAS.
89
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GRAFICA 14.

DIAGNOSTICO DE ENVIO DE LOS TRIGUILEMOMAS.
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P IGURA 7.
Aspeocto clinico del triquilemoma,
pritematosa centra crateriforme.,
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FlobRA 8. :
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En un paciente se presentd éste diagnostico  Correspondid a un paciente
masculing de 57 adas de edad. Con una neoformacidn de 6 meses do ovolucion,
Localizada en tronco det que afecta la piel del escroto La neoformacidn media 2.5
cm, circuiar con un centro negrg de aspecto verrugoso y bordes bien definides Se
anvid a su estudio histopatolégico con del diagnéstico presuntivo de Carcinoma
VEITUgose.

Figura 12.
Hislalogia 4 x
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Figura 15.
Histologia 40 x.




TRICOFOLICULOMA.

Se estudiaron 9 caso de tricofoliculoma en 8 pacientes (en una paciente se
presentaron 2 lesiones, porque recidivo.)

La distribucidn por sexo, de los pacientes, fue de: 7 mujeres y 1 hombre. (Grafica
15).

La edad a la que inicid, de los pacientes, cuando la lesidn se presentd; tubo un
rango de 27 a 64 afios de edad, con 1 promedio de 50.3 anos. (Grafca 16).

La evolucidn de la lesidn varid de 8 r.wses a 8 afios, con un promedio de 2.6 anos.
{Grafica 17).

La topografia que presentaron, las lesiones, fue en nanz 5 lesiones (55 5%,
ntranasal 2 lesiones, {22.2%) y en mentdn 2 lesicnes, {22.2%). (Grafica 18).

E1 color de 1as lesiones, se describié solo en 6 de ellas. De estas en 4 fue, igual ai
color de la piel (66%) y en 2 eritematosa (33%). La superficie fue lisa en 4 de las
‘esiones y en 4, presentaron cambios en el centro variando desde atrofia, eritema,
un pclo o umbilicacidn. En una lesion se presentaron telangiectasias en fa
superficies. en 2 lesiones fueron exofiticas y en 3 fueron pediculadas. (Grafica 19}
£1 tamafio de las lesiones vario de 3 mm a 6 mm con un promedio de 4.6 mm.
(Grafica 20).

El diagndstico de envio fue de tricofoliculoma en 3 pacientes. Los otros
diagndstices variaron en cada uno de los ¢asos. con éstos diagnosticos quisie
sebaceo, epitelioma basocelular, adenoma sebaceo, nevo intradérmico, polipo
nasal y verruga filiforme. (Grafica 21).
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GRAFICA 18.
TOPOGRAFIA DEL TRICOFOLICULOMA.
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GRAFICA 20.

TAMANG DE LOS TRICOFOLICULOMAS.
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Figura 16.

Aspecto clinico del Trico foliculoma.
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TRICOEPITELIOMA SOLITARIO.

Se estudiaron 50 pacientes con 55 neoformaciones de tricoepitelioma solitario. La
distnbucién por sexo, de los -~acientes, fue de 39 hombres y 11 mujeres, (grafica
22), lLa edad de los pacier .'s, al momento del estudio fue: en promedio de 36
anos de edad, con un rango de 2 a 81 afos de edad. La edad de los paciente, al
inicié de la presentacion de fa lesione, tubo un rango de 0 a 74 afos de edad, con
un promedio de 25 afos de edad. (Grafica 23).

La evolucion, de las lesiones, varid de seis meses a 70 afios, con un promedio de
7.2 afos. (Grafica 24).

Todas las lesiones se encontraban en la cabeza, con predominio en la region
centro facial. Con esta distnbucién: En nariz 26 lesiones (47.3%). surco
nasogeninanc 11 lesiones (20%), mejillas 12 lesiones {21.8%), parpados, frente y
menton, cada sitio con 2 lesiones respectivamente (3.6%). {Grafica 25).

Las lesiones fueron descritas como: del color de la piel en 20 lesiones (36.36%),
con teiangiectasias en 20 lesiones (36.36%), color de amarillo al rojo en 14
lesiones  {25.45%) y brillante en 14 lesiones (25.45%). También presentaron
exulceracion, en 11 lesiones (20%). (Gréafica 26).

El tamano de ias lesiones, se presentd con un promedio de 9.3 mm. en un rango
de 2 a 100 mm. (Grafica 27).

Cuatro pacientes presentaron mas de un tricoepitelioma, en lres pacientes se
presentaron dos neoformaciones y en un paciente se presentaro cuatro
neoformaciones.

Los diagnésticos de envig, a histopatologia, fueron: Carcinoma basocelular en 12
lesiones {24%). tumor de anexos en 11 lesiones (22%), tricoepitelioma en 7
lesiones {14%]), nevo nevocitico en 6 lesiones(12%), nevo sebaceo en 3 lesiones
(6%). Papula fibrosa de la nariz, tricofoliculoma e hiperplasia sebacea en cada uno
se enwviaron 2 lesiones (4%) respectivamente. Y nevo de Spit, nevo displasico,
nevo xantoendotelioma y xantoma se enviaron en una lesion de cada uno
respectivamente (2%) (Grafica 28).
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GRAFICA 22,
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GRAFICA 24.
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GRAFICA 286.
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Aspecto clinico del tricoepitelioma solitano
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Figura 22,
Aspeacto clinico de! tricoepitelioma solitario.




TRICOEPITELIOMAS MULTIPLES,

Se estudiaron 75 pacientes con tricoepiteliomas multiples. La distribucion por sexo
fue de 58 mujeres (77.3%) y 17 hombres (22.6%), con una relacién mujer, hombre
de 3.4 a 1. ( grafica 29).

L.a edad, de los pacientes, en la que iniciaron las lesiones varid de: 0 a 44 afios de
edad, con un promedio de 10.6 afics. {grafica 30).

Ei tiempo de evolucion, de las lesiones, v rid en un rango de 3 meses a 48 afios,
con un promedio de 8.7 anos. (grafica 31).

Las cabeza fue afectada en el 100% de los casos. Las regiones, de ésta, que
afectd fueron: en nariz 46 casos (61.3%), en surco nasogeniano 41 casos
(54.6%) en frente 26 casos (34,6%), en mejllas 22 casos (29.3%). en region
centrofacial 11 casos (14.6%).en mentdn 9 casos (12%), en regidn nasolabial 6
casos (8%}, en parpados 5 casos (6.6%).en piel cabelluda 4 casos (5.3%), en
region retreauricular 2 casos{2.6%). Y abarcé hasta cuello y tronco en 3 casos
(4%). También llama la atencion la presencia de 5 casos unilaterales {6.6%).
(grafica 32).

El tamafio de las lesiones varid en un rango de 1 mm a 30 mm, con un promedio
de 4.6 mm. (grafica 33).

Fueron descritas, las lesiones, como. hemisféricas en 41 casos{54.6%), de color
de la piel en 33 casos {44%), blancas o amarillas en 12 casos (16%), translucidas
en 27 casos (36%), lisas en 25 casos (33.3%), firmes en 14 casos (18 6%),
umbilicadas en 3 casos {4%), con telangiectasias en 2 casos (2.6%) y blanda en 1
caso (1.3). (grafica 34).

Los diagndsticos de envio, al servicic de histopatologia, fueron: tricoepiteliomas en
64 casos {85.3%), siringomas en 3 ¢asos (4%), angiofibromas en 2 casos (2.6%),
el resto con un caso, cada uno {1.3%}; hialinosis, reticulohistiocitoma, basocelular,
colagenoma. molusco contagioso, tumores benignos de etiologia a determinar,
{grafica 35},
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GRAFICA 31.

EVOLUCION DE LOS TRICOFPITELIOMAS MULTIPLES.
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GRAFICA 33.

TAMANO DE LOS TRICOEPITELIOMAS MULTIPLES.
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GRAFICA 35.

DIAGMOSTICOS DE ENVIO DE LOS TRICOEPITELIOMAS
MULTIPLES.
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Figura 23.
Aspecto clinico de 1os tricoepitehomas multiples.

Figura 24. §
Aspecto cinie
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Figura 25.
Aspecto clinico de los {ricoepiteliomas multiples.

Figura 26.
Aspecto clinics de los tnicoopiteliomas mulipiles




Figura 27,
Aspecto clinico de las inc
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TRICOADENOMA.,

Se estudid una paciente con tricoadenoma a la cual se ie realizaron 2 estudios
histopatoldgicos.

Se tratd de paciente femenina de 62 afie con una dermatosis localizada a cabeza
de la que afectaba canto externo de ojo ¢ recho, constituida por una neoformacion
de 2 cm de diametro, infiltrada, eritematosa con borde elevado y en su superficie
se ohservaron telangiectacias y eszama fina.

Tenia una evolucion de 5 afios, y se envid, al servico de histopatologia, con el
diagndstico clinico de: carcinoma basocelular esclerodermiforme.

Figura 31.

Histoiogia 4x.
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PILOMATRIXOMA.

Se realizaron 183 estudios hlstopato[ogncos COn este diagnéstico, de estos en 2 se
realizd doble estudio. quedando, solamente, 179 pacientes.

En 13 pacientes se presentaron lesiones multiples {en 7 pacientes, presentaron 2
tumores, en 5 pacientes, presentaron 3 tumores y en 1 paciente presentd 4
tumores), de los que presentaron lesiones maltiples, no todos los tumores fueron
analizagdos.

Se estudiaron 121 mujeres (67.6%) y 58 hombres (32.4%), con una relacion de 2.1
muicres con 1 hombre. (Grafica 36.)

La edad, de los pacientes, en la que presentaron las lesiones fue: desde 0 dias a
86 afos. con un promedio de 19,73 afios. Se presentaron 3 casos congénitos y
otros 2 antes del afios de edad, de 1 a 5 afos fueron 18 casos (10%), de 6 a 10
afios, fueron 38 casos {21.1%), de 11 a 15 afios, fueron 37 casos (20.7%), de 16 a
20 anos, fusron 22 casos {12.3%), de 21 a 25 afos, fueron 12 casos (6.7%), en los
demas grupes de edad se presento en menos de 5 %. {Grafica 37).

La localizacidn, de los pilomatrixomas, fue: en cabeza 58 lesiones (25.5%), en
cuello 15 lesiones {7.68%).en extremidades superiores 81 lesiones (41.3%). en
tronco 28 lesiones (4.3%). en extremidades inferiores 14 lesiones (7.2%). (Grafica
35}

El tamano de las lesiones varid en un rango de 0.2 ¢cm a 12 cm, con un promedio
de 343 ¢m. (Grafica 39)

Er cuanto a las caracteristicas clinicas, que fueron descritas, como: de el coler de
la piel en 60 casos {32 8%), eritemato-violaceo en 41 casos (22.4%), hipercromicod
en 21 casos (11 5%) blanco o amarillento en 8 casos {4 3%} en el resto no se
describié el color

No estaban adherndas a plancs profundos en 79 casos (44.13%), y adheridas sdlo
e 14 casos (7 83%)  Fueron descritas como duras en 112 casos (62 58%) vy
blandas en 10 casos{5 58%)

Se refineron como hemisféricas en 73 casos (40.78%), profundas en 18casos
(10.05%) y policbutadas 24, (13 4%)

Se onconird ulceracion en 14 casos, (7.8%). Fueron dolorosas en 32casos.
{17 87%). Hubo cambios vasculares en 10 casos (5.6%). y cambios compatibles
con anctodermia en 7 cascs (39%) Se presentaron pacientes con tumores
multiples en 13 casos (7 3%} (Grafica 40)

La evolucidn, de las lesiongs, vario en un rango de 1 mes a 23 afos, con un
oromedio de 1 9 anos (Grafica 41}

los diagnostices climcos, con los que fueren enviades al servicio de
tustopatologia, fueron piicmatnxoma en 104 casos (56.2%), gquiste epidérmico en
23 cascs (12.4%) Calcinosis cutis en 11 casos (5.9%). Tumor de anexos en 11
casos (5 9%). h|st|ocnoma en 8 casos (3,2%), en estudic en 5 casos (2 7%). en el
resto de los dagncstcas. se describio en 1 ¢ 2 casos gueraloacantoma.
graruloma, lipema, nevo de Spit, carcinoma basoccclular, dermatofibrosarcoma.
linfcma, micetoma, angioqueratoma, fibroma, tumor glérmico, CIsUCercosis, revo
ntradérmico. nevo xantoendaotelioma, seno preauricuiar, grandy.oma piogens, quisic
dermoide y condrodormatesis redular (grafica 42)
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GRAFICA 36.
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GRAFICA 37.
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GRAFICA 41.

DIAGNOSTICOS PRESUNTIVOS DE L™S PILOMATRIXOMAS EN
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GRAFICA 42.
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Figuras 34, 35, 18 y 37.
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Figuras 28, 39y 40.
Signos chnizos dol pilomatnxoma  Lesion apenas visibie con loves campios do
anctodermia. signo de la piedra facetada y signo de la tienda.
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Figura 42.
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PILOMATRIXOMA MALIGNO.
Sa estudiaron 2 casos de pilomatrixoma maligno. une femenino y otro mascu'ing
de 43 afss y 55 anos, respectivamentie, Locahzados en mejlia y oreja Eltamano
de las iesiores fue de 05 y 0.9 cm. Se describicron como neoformaciones
hemisfoncas. entema‘osas, de superficie lisa. y en una de ellas se observaba coma
s estuviera reteniendo algun material en forma quistica. La evolucion fue de 6
moses y un afo y medio Y fueron enviadas, al servicio de histopatologia, con lcs
diagnds’.cas clinicos de tumor de anexos y granuloma piogend. respectivamente

Figura 44.
H.statogio4a x - -~
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Figura 47.
Histologia 40 x.
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QUISTE PILAR PROLIFERANTE,

Se estudiaron 9 pacientes con éste tumeor, y en un paciente se realizaron dos
estudios histopatologicos. La distribucidn por sexo fue de 7 mujeres y 2 hombres.
(Grafica 43).

La edad, de los pacientes, al inicio de la lesion fue: en promedio de $4.5 afios, con
un rango de 15 afos a 78 afnos. (Grafica 44)

La evolucidn, de las lesioes, vario de 1 anJys a 15 afios con un promedio de 6.5
afios. (Grafica 45).

La topografia, del tumor, fue: en cabeza 7 lesiones, de éstas, 6 lesiones estaban
en piel cabelluda y una lesion en region frontal. Las otras dos se presentaron: una
lesion en torax posterior, linea media vertebral y la otra lesién en codo. (Grafica
46).

El tamano, de las lasiones, vand de 0.7 cm a 3.5 ¢cm, con un promedio de 1.5 cm.
{Grafica 47).

La morfologia, de las lesiones, fue descrita como: neoformacion quistica con
superficie normal en 4 casos, centro umbilicade en 2 casos, ulceracion en un ¢aso
y lelangiectasias en un caso. Eran firmes o dura en 4 caso, blanda en un casc y
en 1as otras lesiones, no describen su consistencia. {Gréfica 48).

El diagndstico de envid fue quiste epidérmico en 2 casos, epitelioma basocelular
en 2 casos, y los otros diagnésticos realizados fueron descritos solo uno en cada

caso’ quite triquilémico, pilomatrixoma, triquilemoma, fibroma y tumor de anexos.
(Grafica 49).
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GRAFICA 46.
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GRAFICA 48.
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SEGUNDA PARTE.

Del 1° de encro al 31 de Diciembre de 1994, en el servicio de Cirugia se realizaron
44 extirpaciones quirlrgicas de tumores; compatibles con tumor de anexos de
diferenciacion folicular,

Se estudiaron 4 pacientes con tumores compatibies, clinicamente, con
tricoepiteliomas multiples, en 3 se confirmd el diagndstico, y un paciente, el
diagnodstico fue: hidrocistomas multiples.

Se estudiaron 16 pacientes con tumores compatibles con tricoepiteliomas
solitarios, en 4 se confirmé e! diagndstico, los 12 restantes fueron diagnosticos
como. nevo intradérmicg en S pacientes; angiofibromas, 2 dost hamartoma
sudoriparg, un paciente; tumor mixoide benigno, en un paciente; epitelioma
basocelular en un paciente, histiocitoma fibroso malignoy en un paciente,
pilomatrixoma, en un paciente.

En un paciente se realizd el diagndstico clinico como tricofoliculoma, pero resuftado
histolégico tue de nevo intradérmico.

En 10 pacientes, se hizo e! diagnéstico clinico de tumer de anexos, los resultados
mostraron 8 diferentes diagnésticos. Solo uno correspondid, efectivamente, a un
tumor de anexo con diferenciacion folicular; y fue un tricoepitelioma.

Los otros diagndsticos fueron: 2 pacientes con quistes infundibulares, 2 pacienles
con hidradenomas nodular, un paciente quiste eruptivo velloso, un paciente con
linfocitoma, un paciente con reticulo histiocitoma, un paciente con granuloma
piogeno, y un paciente can histiocitoma fibroso maligno.

Sa estudiaron 13 pacientes con lumores, donde el diagnostico clinico fue de
pilomatrixoma. De éstos en 9 pacientes se confirmo el diagndstico cinico con el
Ristoldgico Los otros diagnosticos histoldgicas correspondieron a: un pacienle con
calcinosis, un paciente con queloide, un paciente con reticulohistiocitema. y un
paciente con histiocitosis sinusoidal
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8. CONCLUSIONES:

No se presentaron todos los tipos de tumores de anexcs con diferenciacion
folicular, Sélo hubo 9 variantes, que correspondieron a: queratosis folicular
invertida, poro dilatado de Winer, triquilemoma solitario, tricofoliculoma,
tricoepitelioma solitario, tricoepiteliomas multiples, tric-3denoma, pilomatrixoma vy
guiste pilar proliferante. En algunos de estos, taml.un se presentd su variante
maligna, (en el triquilemoma y en el pilomatrixomay.

E! total de tumores de anexos con diferenciacién folicular fue de 345, de éstos, el
mas frecuente fue el pilomatrixoma, con el 52.46% de los casos. Seguido de los
tricoepiteliomas multiples (22.7%) y de los tricoepiteliomas solitanos (15.15%), el
resto son en mucho, menos frecuentes, Por to que podemes considerarlos raros,
en cuanio a su frecuencia.

La queratosis folicular invertida, se presente en el 2.6% de los casos, de los
tumores de anexos con diferenciacion folicular (9 casos). Fue mas frecuente en
hombres, con una retacién 2 a 1 con respecto a las mujeres. Se presentd solo en
adultos, iniciando después de los 40 afios. El tumor fue valorado en un periodo
corto, él maximo fue de 2 afos.

Las lesiones fueron pequefias, con un rango de 2 mm a 10 mm. La mayoria afectd
la cabeza, con predominio centrofacial. Las caracteristicas con las que se
describieron fueron muy variadas entre si, 1o que llevd a que todos los diagnodsticos
fueran diferentes y ninguno acertd.

El poro dilatado de Winer, se presentd solo un caso, con las caracteristicas que
se dascribe en la literatura: paciente femenino, de edad avanzada, afectd cabeza,
con una lesidn pegquefa. con caracteristicas morfoldgicas, inespecificas, que na
sugirio of diagnoslico.

De! triquilemoma se estudiaron 6 casss, {1.74%). Todas las lesiones se niciaron
en edad adulta, después de los 43 afios. En cuante a su evolucidn, fueron tratadas
en un tiempo corto; a mas tardar a los 2 afies. Todas las lesiones se presentaron
en region centrofacial.

Los tumores fueron pequefios (de 4 a 8 mm), todas las lesiones fueron
queratdsicas. ya sea elevadas o filiformes.

En su mayoria fueron diagnosticados como cuernos cutaneos, 1o que nos sugiere
que en cuernos cutdneos. hay que tomar en consideracion éste tumor como su
probable crigen

La ¢nica lcsion de caracteristicas malignas que se estudio, compartia todas las
caracleristicas antes descritas. con excepcion de 1a topogratia. esta lesidn se
aneontrd en gserolo.
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El tricofoliculoma correspondio al 2.6% de los casos de los tumores de anexos
con diferenciacién folicular. Fue mas frecuente en mujeres. Todas los tumores
aparecieron en edad adulta, después de los 27 afios. La evolucidn de los tumores
fue largo (hasta de 8 afics) para que se realizaran ¢ ratamiento quirdrgico. En una
lesion se presento recidiva.

Todos los tumores se presentaron en cabeza y de ésta cara, en un 77.7% la nariz
fue la afectada. Los tumores fueron pequerios (de 3 a 6 mm). La mitad de los
tumores presentaron cambios en el centro de la neoformacién, pero la presencia
de pelos, que se ha descrito como caracteristico; solo se presentd en un umaor.
Aun asi el diagndstico se realizé en 3 tumores, el resto de ios diagnédsticos fue muy
variado.

Se presento sdlo un caso de tricofoliculomas mualtiples, en un paciente pediatnco,
en que los tumores empezaron a aparecer a los 9 aRos de edad, abarcaron cuello,
tronco y extremidades, en la totalidad de sus caras. Y de éstos una lesidn resultd
con caracteristicas malignas; se localizaba en region glutea.

Dentro de los tricoepiteliomas, se estudiaron: 75 Caso0s multiples, 50 casos
solitarios y un tncoadenoma.

Los tricoepiteliomas multiples, se presentaron en un 22.7%, de los tumores de
anexos con diferenciacién folicular, siendo éstos los segundos en frecuencia. Las
mujeres fueron mas afectadas, con una relacion de 3.4 con respecto a 1 de 1os
hambres. Las lesiones iniciaron en la infancia con un promedio de 10 afnos y
medio, pero algun caso empezd hasta los 44 aftos. La region centro facial fue
afectada en todas, los casos, con mucho menor frecuencia se afecto piel cabelluda
(5.3%), cuello y tronco (4%). tambien se presentaron casos unilaterales (6.6%)

La mayoria de las lesiones fueron pequenas, pero algunos casos llegaron a medir
nasta 30 mm, probablemente estos correspondan a casos de tricoepiteliomas
gigantes. Las caracteristicas clinicas fueron descritas de forma muy homogenea,
como se describe en la lReratura, y en la mayoria de los casos fue sospechado
este diagndstico (85 3%)

E! tricoepitelioma solitario, se presento ¢n el 14.4% de 1os lumores de anexcs de
diferenciacion folicular estudiados, correspondid al tercero en frecuencia Csia se
presento mas frecuentemente en hombres con una relacion 3.5 a 4 de i3s
mueies  Las lesones iniciaron <on un promedio de edad mayor que cn ‘os
tricoepilckomas multiples (25 afos), aungue hubo casos congenitos, tambien ¢
paciente de mayor cdad lenia 74 ados Todas las losiones s. enconiraron on
cahora con un gpredorino centro facal, siendo ia nanaz ob oo mas afeciade
FA7 3%, segudo do meptias y SuTCos NasoGeniarcs (22 y 20% respectvormani;
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En el tamafio de los tumores, no se describieron tan grandes, pero el promedio fue
mayor que el de los tricoepiteliomas multiples (9.3 mm). Alguncs de los pacientes
presentaron mas de un tumor, en un paciente fueron hasta 4 lesiones, cabe la
duda de incluirlos en los casos multiples, ya que iniciaron en edad aduita, y no
habia antecedentes familiares. La evolucidn de las lesiones fue larga (promedio 7.2
afios); al parecer éste tumor no le causa reperc'sion importante al paciente.

Las descripciones de los tumores, fueron muy diferentes, unos de otros y con
pocos datos, lo que reflejo en el que los diagnésticos de presuncion tambien fueran
poco acertados (14%), olros diagndsticos frecuentes que fueron enviados son:
carcinoma basocelular {24%), tumor de anexos (22%), y nevo intradérmico (12%).

El Tricoadenoma, correspondié a un solo €asc, <on una jesion  poco
caracteristica. en cuanto a su morfologia, por lo que se realizd su diagndstico
gracias al estudio histopatoldgico.

El Pilomatrixoma, se presentd en un 522% de los tumores de anexos de
diferenciacion folicular estudiados. Siendo éste, el tumor mas frecuente en su
clase.

Se presentd méas frecuente en mujeres con una relacion de 2.1 con respecto a 1 de
los hombres.

Fue mas frecuente en la infancia y juventud con un promedio de edad de 19 afios,
los grupos de edad mas afectados fueron de 6 afios a 16 afios. Se presentaron 3
Ca50S congénitos.

El sitio mas frecuente afectado fueron las extremidades superiores, con 41.3%.
Seguido de la cabeza. Lo que difiere, del resto de los tumores de anexos de
diferenciacion folicular, que su mayoria afectan cabeza.

Las lesiones en general se describen mas grandes que en los otros tumores de
anexo de diferenciacidn folicu'ar, 1o que se refieja en su promedio de 343 mm En
la mayoria, se descri;é como una neoformacién de color de 1a pie! (32 8%). y en
menor pofcentaje como eritemato-violaceos (22.4%). En un 44.1% se descnbio
como no adherida a planas profundos, y cn un 626%, como dura, como se
describe en la literatura. A diferencia de que en 40 8% se describié como elevada
sobre la superficie, en nuestros cases y en la literatura se refiere como mas
pa'pable que visible. Se enconted ulceracion en el 7.8% de 10s casos. vy dcior en el
17 8% También se descnbieron cambios anctodérmicos en el 3.9% y cambios
vasculares en cf 5 6%, asi como lesiongs polilobutadas en el 13 4%. £n gencral
fseron tratadas en un pencdo de tiempo corto, promedio 1.9 afos, prabablemernte
debido al tlamaro mayor, causc mas impacto sobre ¢l paciente y decida una pronia
a*encian
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£l diagnéstico fue acertado en un numero importante 56-2% de los casos, 0 que
nos sugiere que hay algunos facteres que faciiitan su diagnostico, sin embargo de
los que no se acend, se hicieron muchos diagndsticos presuntivos.

Ei pilomatrixoma maligno, se encontrd en dos cascs, con caracteristicas clinicas
semejantes a los descritos en los case  de pilomatrixcma no maligno, pero resalto
el que los dos pacientes eran aduitos mayores de 40 anos.

El quiste pilar proliferante, se presentd en 2.6% de los tumores de anexos con
diferenciacion folicular. Fue mas frecuente en mujeres, se presento en edad adulta
y vejez {promedio 54 afios). La evolucion de las lesiones fue larga (promedio 6 y
medio afros. La mayoria de las lesiones se presents en piel cabeza y de ésta en
piet cabelluda. Las lesiones se describieron como quisticas. E! diagnostico
presuntivo fue muy variado y poco acertado.
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