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Fundamento: El pilomatrixoma de Malherbe como tumoración a nivel de cuero cabelludo es una 
localización atípica, además de ser infrecuente que mida más de 20 cm. Presentación de caso: Paciente 
de 63 años de edad con antecedentes de retraso mental moderado, que una vez visto en cuerpo de 
guardia del Hospital General Universitario “Camilo Cienfuegos” Sancti Spíritus, durante uno de los 
episodios de sangrado de la lesión, se decidió su ingreso para tratamiento quirúrgico. El resultado de la 
biopsia fue un pilomatrixoma de Malherbe epicraneal. Conclusiones: Luego del tratamiento quirúrgico el 
paciente evolucionó satisfactoriamente. 

DeCS: PILOMATRIXOMA, NEOPLASIAS DE CABEZA Y CUELLO/cirugía 
Palabras clave: Tumor epicraneal, pilomatrixoma de Malherbe, epicraneal, tratamiento quirúrgico 

INTRODUCCIÓN 

El pilomatrixoma fue descrito por vez primera en el año 1880 por Malherbe y Chenantains; se referían a un 
tumor de características benignas al que llamaron «epitelioma calcificado de células sebáceas». Hasta el 
año de 1989 se habían descrito más de 1,500 casos. El pilomatrixoma o epitelioma calcificante de 
Malherbe es un tumor de anexos benigno, que presenta diferenciación hacia las células de la matriz del 
folículo piloso. Las lesiones calcificadas han sido descritas por Galeno desde el año 200 d C. En el año 
1949, Lever y Griesemer sugirieron que este tumor se origina en las células de la matriz del pelo

1
. 

En 1961, Forbis y Helwing propusieron el término de pilomatrixoma como el más adecuado. Para el año de 
1965, Cantwell y Reed reportaron su asociación con distrofia miotónica. Hashimoto y Lever, en el año 
1966, se dedicaron al estudio del tumor por métodos histoquímicos y de microscopia electrónica; 
concluyeron que el tumor se deriva del pelo y de sus folículos. En la década de los 80, Lopanski y Minh 
reportaron un paciente con pilomatrixoma que mostraba un comportamiento agresivo; le asignaron el 
nombre de pilomatrix-carcinoma (pilomatricoma)

1-3
. 

El epitelioma calcificante de Malherbe generalmente es un tumor benigno, de origen ectodérmico a partir 
de las células más externas de la vaina de la raíz del folículo piloso, que ocasionalmente puede 
transformarse en maligno
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El tamaño varía desde 0,5 a 5 cm de diámetro, sin embargo se han descrito casos en la literatura de 
lesiones hasta de 15 cm de diámetro, de formas variadas, del color de la piel, rosado o rojo violáceo; la 
forma de esta tumoración puede ser atípica, es descrita como tumoral, angioide, quística, pseudoampollar 
y ulcerada; se proponen formas clínicas de la variedad solitaria: ulcerotumoral, angioide y 
pseudoampollosa

1
. 

La novedad del caso que se presenta radica en que es una enfermedad infrecuente en el medio 
neuroquirúrgico, tanto por su localización como por su tamaño (23 cm de diámetro), y por su diagnóstico 
histopatológico. 

PRESENTACIÓN DE CASO 

Paciente de 65 años de edad con antecedentes de retraso mental (RM) moderado que acudió a cuerpo de 
guardia del Hospital General Universitario “Camilo Cienfuegos” Sancti Spíritus, por episodios reiterados de 
sangrado de lesión epicraneal la cual, según refirieron los familiares, tenía más de 10 años de evolución, a 
pesar de la presencia de esta lesión no se observaron cambios en su estado de conciencia ni se 
determinaron otras anomalías durante el examen físico, tanto general como neurológico propiamente 
dicho. 

Características físicas de la lesión 

 Presencia de fetidez 

 A la palpación de consistencia blanda 

 Presencia de tejido necrótico 

 Diámetro de 23 cm 

Se realizaron estudios imagenológicos, incluidos los Rx craneales y la tomografía axial computarizada 
(TAC) de cráneo simple, con el objetivo de descartar la posible extensión intracraneal, no se demostró en 
estos exámenes la implicación del tejido encefálico por parte de esta lesión tumoral. 

Como dato significativo dentro de los estudios preoperatorios fue la presencia de anemia en el paciente 
causada por las pérdidas frecuentes durante los episodios de sangrado por los que se decidió la 
transfusión como medida para la preparación del paciente para el acto quirúrgico en el cual se realizó la 
resección total de la lesión. 

Fig. 1 y 2 Resección total de la lesión durante el acto quirúrgico. Hospital General Universitario Camilo 
Cienfuegos. Sancti Spíritus. 

Fig. 1 

 

 



 

 
36 

Fig. 2 

 

Se le realizó un corrimiento de colgajo de piel epicraneal con injerto libre de piel del muslo como parte del 
proceder, debido al defecto de piel que quedó como consecuencia de la resección de la lesión tumoral. 
(Fig. 3) 

Fig. 3 Colocación de injerto libre de piel. Hospital General Universitario “Camilo Cienfuegos” Sancti 
Spíritus  

 

El paciente evolucionó satisfactoriamente y se egresó a los 7 días después de operado. 

DISCUSIÓN 

Las lesiones calcificadas han sido descritas desde el año 200 d. C, por Galeno, que refería “piedras” en 
algunos tumores, así como Ambroise Paré en 1585. La primera descripción de pilomatrixoma fue realizada 
por Malherbe y Chenantais en 1880, considerando que derivaba de glándulas sebáceas. Fue hasta 1942 
que Turhan y Krainer reconocieron que las células del pilomatrixoma eran semejantes a las de la corteza 
del pelo. En 1954 Castigliano y Rominger describieron las características clínicas de 243 casos reportados 
hasta la fecha. 

Se ha llamado también epitelioma calcificado de Malherbe pilomatricoma, tricomatrixoma. Es un tumor 
benigno, ocasionalmente maligno, localizado más frecuentemente en la cara, cuello y extremidades 
superiores, de forma esférica, del color de la piel, rosado o rojo violáceo, se presenta a cualquier edad, 
pero es más frecuente en la infancia y adolescencia. Actualmente y con base en estudios de 
inmunohistoquímica y ultraestructurales se ha demostrado que deriva de la matriz del folículo piloso e 
histológicamente se caracteriza por células basofílicas y calcificadas en dermis profunda e hipodermis

5
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Con diferenciación a partir de la matriz del folículo piloso y localizado preferentemente en la cabeza y los 
miembros superiores, se presenta como un nódulo subcutáneo, solitario, de consistencia firme. No se ha 
encontrado un patrón de herencia, sin embargo, se han encontrado casos familiares, se ha asociado 
también con distrofia miotónica y en estos pacientes las lesiones suelen ser múltiples. 

En la formación de los pilomatrixomas jugarían un rol importante las betacateninas. Un estudio mostró que 
al menos 75 % de las lesiones estudiadas tenían mutaciones en el gen CTNNB1, implicado directamente 
con la beta-catenin/LEF 9,10. Otros estudios concluyen que la proteína morfogénica del hueso tipo 2 
(BMP-2) interviene en el proceso de calcificación de los pilomatrixomas, así como también la 
osteopontina

6
. 

Histológicamente se localiza en la dermis profunda y tejido celular subcutáneo, constituida por una cápsula 
de tejido conectivo que rodea islotes de células basofílicas y sombreadas o fantasmas, éstas son 
eosinofílicas y carecen de núcleo. En 70 % de los casos se observa calcificación y en 20 % osificación

7
. 

Este tumor puede presentar variadas formas clínicas atípicas, entre las que podemos mencionar: cuerno 
pilomatricoma, pilomatricoma con apariencia bulosa, pilomatricoma anetodérmico, pilomatricoma 
linfangiectásico, pilomatricoma perforante y pilomatricoma exofítico. Debido a esta diversidad clínica el 
problema que a menudo se afronta es la diferenciación entre este tipo de tumor y otros tumores benignos 
hallados con más frecuencia, como son los quistes de inclusión epidérmicos, los quistes dermoides, los 
senos preauriculares, los dermatofibromas. Con respecto a este tema en estudios previos se observa que 
la tasa de precisión en el diagnóstico preoperatorio del pilomatrixoma es inferior al 49 %, que varía desde 
28,9 % a 43 %; aunque otros estudios señalan que el diagnóstico preoperatorio correcto es hecho solo en 
el 21 % de los casos. Los errores diagnósticos más comunes son: quiste epidermoide (38 %), inclusión 
dermoide (7 %) tumores malignos (8 %), hemangioma (5 %) y lipoma (4 %)

7,8
. 

La mayoría de las lesiones miden de 0.5 a 3 cm de diámetro, pero, con menor frecuencia se reportan 
lesiones que miden 15 cm de diámetro

6
, predomina en niños y adolescentes y se observa un segundo pico 

de incidencia en mayores de 50 años; su evolución es crónica y estacionaria de crecimiento lento, el 
diagnóstico clínico se puede sospechar con base a su localización y a la consistencia firme del tumor, que 
cuando se presiona con los dedos se advierte su forma de “piedra facetada” y la piel que lo cubre se 
levanta en forma de “tienda”; el estudio radiológico o ultrasonográfico demuestra calcificación; el 
diagnóstico diferencial debe establecerse con quistes dérmicos o lipomas calcificados, granuloma a cuerpo 
extraño y osteoma cutáneo

9,10
. 

El curso clínico generalmente es benigno, aunque está descrita su transformación maligna. No presenta 
regresión espontánea, por lo que el tratamiento de elección es la extirpación quirúrgica, la recidiva es 
infrecuente y las variantes malignas son raras

11,12
. 

Estas lesiones epicraneales son infrecuentes tanto en localización como en tamaño, son tributarias de 
tratamiento quirúrgico (solución final de esta enfermedad en la mayoría de los casos) en estadios menos 
avanzados porque dicha lesión tiene bajo porcentaje de recidivas. 

CONCLUSIONES 

Luego del tratamiento quirúrgico el paciente tuvo una evolución satisfactoria y se egresó a los 7 días de la 
operación. 
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Malherbe’s giant epicraneal pylomatrixoma. Presentation of a case. 

Background: Malherbe’s pylomatrixoma as a tumor of the scalp has an atypical location, and rarely 
measures more than 20 cm. Case presentation: A 63-year-old man with a history of moderate mental 
retardation was admitted for surgical treatment once seen at the emergency ward of Camilo Cienfuegos 
General University Hospital of Sancti Spiritus, during an episode of bleeding from the injury. The biopsy 
result was a Malherbe’s epicranial pylomatrixoma. Conclusions: After surgical treatment the patient 
recovered successfully. 

MeSH: PILOMATRIXOMA, HEAD AND NECK NEOPLASMS/surgery 
Keywords: Epicranial tumor, Malherbe’s epicranial pylomatrixoma, surgical treatment 
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