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Pilomatricoma

El pilomatricoma, también conocido como pilomatrixoma, es una neoplasia cutanea benigna que se cree
que se origina en la matriz del foliculo piloso. Aunque es una entidad rara, el pilomatricoma constituye
aproximadamente el 1% de todos los tumores benignos de la piel. Esta condicidn se observa con mayor
frecuencia en nifios y adolescentes, aunque también puede ocurrir en adultos. Los pilomatricomas
tipicamente se manifiestan como papulas o nédulos firmes y solitarios en la cabeza, el cuello o las
extremidades superiores. Aunque generalmente son asintomaticos, estas lesiones pueden volverse
dolorosas dependiendo de su tamafio y cualquier compresién de las estructuras circundantes.

Etiologia y Patogénesis

El desarrollo de los pilomatricomas esta asociado con mutaciones somaticas, particularmente en el gen
CTNNB1, que codifica la proteina beta-catenina. Cuando ocurren mutaciones en el gen CTNNB1, esto
conduce a la acumulacion de beta-catenina dentro de la célula, promoviendo la division celular anormal y la
formacion de pilomatricomas. La mayoria de los pilomatricomas son benignos, pero la transformacion
maligna es rara y tipicamente ocurre en individuos mayores, particularmente aquellos en la mediana edad o
mas alla.

Ademas de las ocurrencias esporadicas, multiples pilomatricomas pueden surgir en el contexto de ciertos
sindromes genéticos. Notables entre estos se encuentran el sindrome de Gardner, la distrofia mioténica y el
sindrome de Rubinstein-Taybi, donde la presencia de multiples lesiones es a menudo una caracteristica
diagnostica clave.

Presentacion Clinica

Los pilomatricomas son tipicamente asintomaticos pero pueden volverse dolorosos si comprimen
estructuras circundantes o si hay inflamacion asociada. Estas lesiones se encuentran mas cominmente en la
cabeza, el cuello y las extremidades superiores, aunque pueden ocurrir en cualquier parte del cuerpo. Las
lesiones a menudo aparecen como papulas o nédulos firmes del color de la piel o ligeramente rojizos. En
algunos casos, pueden presentar un tono azulado debido a degeneracion quistica o inflamacién secundaria.

Aunque los pilomatricomas son generalmente solitarios, se pueden observar multiples lesiones en
pacientes con condiciones genéticas subyacentes como las mencionadas anteriormente. En estos casos, la
aparicién de numerosos pilomatricomas justifica una investigacion adicional para descartar estos
sindromes.

Diagnoéstico

El diagnoéstico del pilomatricoma es principalmente clinico, basado en la presentacién caracteristica de una
lesion nodular firme en la piel. Sin embargo, para la confirmacion, tipicamente se realiza una biopsia de
piel. En casos de multiples pilomatricomas, se puede recomendar pruebas genéticas para identificar
mutaciones asociadas con condiciones como el sindrome de Gardner, que se caracteriza por la presencia de
multiples pilomatricomas junto con otros hallazgos caracteristicos, como osteomas y fibromas.
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Manejo y Tratamiento

El tratamiento principal para los pilomatricomas es la escisidon quirurgica. La extirpacion completa de la
lesion es generalmente curativa y previene un mayor crecimiento, ya que es poco probable que los
pilomatricomas recurran una vez escindidos. En casos donde la lesién es pequefia y asintomatica, la
observacion puede ser apropiada, particularmente en pacientes pediatricos. Sin embargo, si la lesion es
sintomadtica, grande o esta ubicada en un area cosméticamente sensible, se recomienda la extirpacion
quirdrgica. El procedimiento quirdrgico implica escindir la lesién junto con cualquier capsula circundante,
asegurando la extirpaciéon completa para reducir el riesgo de recurrencia.

Para pacientes con multiples pilomatricomas asociados con sindromes genéticos, el manejo puede requerir
un enfoque multidisciplinario, incluyendo asesoramiento genético y monitoreo regular para el desarrollo de
otras manifestaciones asociadas con estos sindromes, como po6lipos colorrectales en el sindrome de
Gardner.

Prondstico y Complicaciones

El pronéstico para individuos con pilomatricomas es generalmente excelente, siendo la mayoria de las
lesiones benignas y no recurrentes después de la extirpacidon quirargica. La transformacién maligna es rara
pero puede ocurrir en personas de la tercera edad. Ademas, pueden ocurrir complicaciones como infecciéon
o cicatrizacion, particularmente si la lesidn es grande o esta ubicada en un area sensible. La recurrencia del
pilomatricoma es poco comun, pero puede ocurrir si la escisién es incompleta.

Conclusion

El pilomatricoma es un tumor cutaneo benigno que afecta mas cominmente a nifios y adolescentes. Se
caracteriza por nédulos firmes del color de la piel, que ocurren a menudo en la cabeza, el cuello y las
extremidades superiores. El diagnostico es tipicamente clinico, con confirmacién mediante biopsia de piel.
El pilar del tratamiento es la escision quirurgica, y el prondstico es excelente para la mayoria de los
pacientes. Sin embargo, la conciencia de las posibles asociaciones genéticas y el raro riesgo de
transformaciéon maligna es importante en el manejo de pacientes con multiples lesiones o aquellos que se
presentan en la mediana edad o en la adultez mayor.
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