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Principales caracteristicas
del pilomatricoma mudiltiple
y su asociacion con una
mutacion de la betacatenina

Sr. Editor:

El articulo de 1. Camipa Catala et al, publicado en su revista
bajo el titulo “Pilomatricomas multiples asociados con la enfer-
medad celiaca” (An Pediatr [Barc] 2004;60:381-2) ha suscitado
nuestro interés.

En concordancia con la opinién de los autores, el pilomatri-
coma se presenta caracteristicamente como un tumor cutineo
benigno, superficial, asintomatico y de crecimiento lento. Sola-
mente es doloroso si se acompana de inflamacion y ulceracion.
El hecho de que el pilomatricoma se produzca principalmente
en la edad infantil tiene también un gran significado.

En uno de nuestros estudios, realizado durante el periodo
1996-2002, se observo que de entre 83 pacientes con pilomatri-
coma, solo dos de ellos presentaban lesiones maltiples (2,4 %).
Uno de estos 2 ninos se diagnosticod de distrofia miotonica, en-
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fermedad de Steinert, a los 22 meses de edad, y desarroll6 10 le-
siones durante un periodo de 8 afos.

La aparicion de pilomatricoma en pacientes con distrofia mio-
tonica es mas frecuente que en la poblacion general®. Estos
pacientes tienen mas probabilidades de presentar multiples tu-
mores y repercusion familiar. Sin embargo, en general, el pilo-
matricoma no es hereditario. El desarrollo de los tumores podria
preceder a los signos de distrofia miotonica, y algunos autores
consideran que el pilomatricoma seria un marcador cutidneo de
la enfermedad de Steinert. La proteina responsable de la enfer-
medad es la DMPK (Myotonic Dystrophy Protein Kinase), que
desempena un importante papel en la homeostasis del calcio y
en la transduccion de la senal. En las células epidérmicas, el
calcio influye sobre la diferenciacion celular; por lo tanto, si la
concentracion de calcio es baja, aumenta la tasa de proliferacion
celular, pero con una menor diferenciacion terminal?. Este con-
cepto podria explicar la mayor frecuencia del pilomatricoma en
los pacientes afectados de distrofia miotonica, en comparacion
con la poblacion general?.

Una exploracion clinica cuidadosa puede llevar al diagnostico
de pilomatricoma. Sin embargo, en la literatura médica hemos
observado con cierto asombro que el diagnostico preoperatorio
de pilomatricoma es con frecuencia incorrecto, incluso en los
momentos actuales. De hecho, un problema clinico que se
afronta a menudo es la diferenciacion entre este tipo de tumor
y otras masas benignas que se hallan mas frecuentes, como los
quistes de inclusion epidérmicos, los quistes dermoides, los res-
tos de las hendiduras branquiales, los senos preauriculares, etc.
En estudios previos se ha observado que la tasa de exactitud en
el diagnoéstico preoperatorio del pilomatricoma es inferior al
49%7%7, Estas tasas reducidas pueden atribuirse a la falta de fa-
miliaridad de la mayoria de los clinicos con este tumor. Los cri-
terios con los que nosotros establecemos la distincion entre una
masa benigna habitual y el pilomatricoma en los pacientes pe-
didtricos son los siguientes: tamafio de la masa, aspecto de la
piel suprayacente y caracteristicas a la palpacion.

Con respecto al mecanismo patogénico del desarrollo del pi-
lomatricoma, es conveniente hacer referencia a los estudios de
Chan et al®, y mis recientemente de Kajino et al’, quienes han
mostrado que los pilomatricomas se asocian con mutaciones en
el gen de la betacatenina (CTNNB1). Hassnein et al'® han con-
firmado que la mutacioén de la betacatenina no sélo ocurre en
el pilomatricoma, sino también en los carcinomas del foliculo pi-
loso, lo cual se ha demostrado mediante la tinciéon inmunohis-
toquimica para la betacatenina en los foliculos pilosos del cue-
ro cabelludo normal, en los pilomatricomas y en los carcinomas
del foliculo piloso. Los datos anteriores implican directamente a
la disfuncion de la betacatenina como la causa principal de la tu-
morogénesis del foliculo piloso.
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