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Cartas al Editor

Mútiples pilomatrixomas
asociados a enfermedad
celíaca

Sr. Editor:

El pilomatrixoma es un tumor que fue descrito en 1880 por

Malherbe y Chenantais que pensaban que se originaba de las

glándulas sebáceas. Desde entonces se conoce como epitelioma

de Malherbe. En 1961, Forbis y Helmig, estudiando 228 casos,

concluyen que el tumor deriva de la matriz del pelo, por lo que

proponen la denominación de “pilomatrixoma”1. También se le

llama pilomatricoma.

Es un tumor raro, cutáneo, que representa aproximadamente

1/1.000 de todos los tumores cutáneos. Es benigno y aparece so-

bre todo en niños por debajo de 10 años2,4,5. Generalmente es

único, la incidencia de tumoraciones múltiples es menor del

3,5% y suele ir asociado al síndrome de distrofia muscular mio-

tónica3.

El tumor suele medir entre 3 y 30 mm, aunque se han descri-

to de mayores tamaños1,4. Se presenta como un nódulo dérmi-

co y subcutáneo, de crecimiento lento, móvil, de consistencia

dura o pétrea. La piel subyacente puede ser normal, rosada o

azulada. Es una lesión indolora, excepto en tumores grandes

que provocan compresión5. En el 15-20 % de casos se observa

calcificación1. Hay formas perforantes que provocan perforación

traumática de la epidermis. También se han descrito tumores

malignos con características de pilomatrixoma6.

La localización preferente es cefálica (40%), especialmente en

el área periorbitaria; puede aparecer en el cuello, en los miem-

bros superiores y más raramente en tronco y miembros inferio-

res. Respeta mucosas, palmas y plantas1,2,4,5.

No presenta regresión espontánea y el tratamiento de elec-

ción es la escisión quirúrgica completa5.

En nuestro caso se trataba de un niño de 4 años sin antecedentes

familiares de interés. Era la tercera gestación de una madre de

39 años con embarazo normal y parto por cesárea. Apgar 9/10. Peso

al nacer 3.350 g. Alimentado con lactancia materna 6 meses con in-

troducción de gluten al octavo mes. Desarrollo pondostatural y psi-

comotor normal.

Presentaba una tumoración cutánea de 0,5 × 0,3 cm azulada en

cuello, dura e indolora. El dermatólogo procedió a la exéresis de la

misma, siendo el diagnóstico anatomopatológico de “epitelioma cal-

cificado de Malherbe” (fig. 1).

A los 4 años y 6 meses presentó distensión abdominal con un

descenso de un percentil tanto de talla como de peso. Se realizó se-

rología para enfermedad celíaca de los siguientes anticuerpos: anti-

gliadina (AAG) IgA 29 U/ml (0-20); AAG IgG 34 U/ml (0-20); anti-

transglutaminasa 141 U/ml (0-20) y antiendomisio IgA 1/640; título

(0-5). En la biopsia intestinal presentó atrofia vellositaria moderada

con disminución de la relación vellosidad/cripta e intenso infiltrado

inflamatorio. Con una dieta exenta de gluten se recuperó el estan-

camiento pondostatural y se negativizó la serología específica.

A los 5 años se evidenció la existencia de otras tres tumoraciones

semejantes al tumor intervenido en el cuello, que se localizaban en

la región supraciliar izquierda, preauricular derecha y nuca. Estos

tumores se controlan periódicamente y están pendientes de exé-

resis.

En el 70% de los casos de distrofia muscular miotónica apa-

recen pilomatrixomas múltiples, por lo que muchos autores con-

sideran que este tumor es un marcador cutáneo de distrofia mio-

tónica1,3. El tumor también se ha asociado con otras afecciones:

síndrome de Gardner1,7,8, síndrome de Raynaud1, síndrome de

West1, xeroderma pigmentoso1, síndrome del nevo epidérmico1,

trisomía 98, síndrome de Rubistein-Taybi8 y síndrome de Tur-

ner8,9. 

El interés de este caso radica en la poca frecuencia con la que

aparecen múltiples pilomatrixomas y aunque consideramos que

la asociación con enfermedad celíaca es casual, queremos co-

municarla porque en la literatura revisada no hemos encontra-

do ninguna publicación con esta asociación.
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Figura 1. Estudio anatomopatológico de pilomatrixoma
con áreas epiteliales momificadas, sombras nu-
cleares y estroma fibrosa.
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