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RESUMO

Pilomatrixomas s&o tumores benignos dos anexos da pele derivados das células basais da epiderme.
E encontrado geralmente em pacientes jovens, sem preferéncia por sexo. E um tumor de pele
extremamente raro. Pode acometer qualquer parte do corpo, principalmente face e palpebras.
Apresentam-se como nddulo pequeno, solitario e de crescimento rapido, aderidos a pele, mas movel
em relacdo aos tecidos profundos. Pode haver degeneragdo maligna € chamada de carcinoma
pilomatrixial. O diagnéstico confirmatorio € histopatolégico dentre as diversas patologias de pele
diferenciais. O tratamento cirlrgico é a escolha e a taxa de recorréncia é baixa.

PALAVRAS-CHAVE: Pilomatrixoma. Pilomatricoma. Epitelioma calcificante de Malherbe. Tumor
benigno de pele.

ABSTRACT

Pilomatrixomas are benign tumors of the skin appendages derived from the basal cells of the
epidermis. It is usually found in young patients, with no gender preference. It is an extremely rare skin
tumor. It can affect any part of the body, especially the face and eyelids. They present as a small,
solitary and fast-growing nodule, adhered to the skin, but mobile in relation to the deep tissues. There
may be malignant degeneration is called pilomatrixial carcinoma. The confirmatory diagnosis is
histopathological among the various differential skin pathologies. Surgical treatment is the choice, and
the recurrence rate is low.

KEYWORDS: Pilomatrixoma. Pilomatricoma. Calcifying epithelioma of Malherbe. Benign skin tumor.

RESUMEN

Los pilomatrixomas son tumores benignos de los apéndices cutaneos derivados de las células
basales de la epidermis. Suele encontrarse en pacientes jovenes, sin preferencia de género. Es un
tumor cutaneo extremadamente raro. Puede afectar cualquier parte del cuerpo, especialmente la cara
y los parpados. Aparecen como un nédulo pequerio, solitario y de rapido crecimiento, adherido a la
piel, pero movil en relacion con los tejidos profundos. Puede haber una degeneracion maligna que se
llama carcinoma pilomatrixial. El diagnéstico confirmatorio es histopatoldgico entre las diferentes
patologias cutaneas diferenciales. El tratamiento quirdrgico es de eleccion y la tasa de recurrencia es
baja.

PALABRAS CLAVE: Pilomatrixoma. Pilomatricoma. Epitelioma calcificante de Malherbe. Tumor
cutaneo benigno.
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1 - RELATO DE CASO

G. R. A. 10 anos, masculino, sem comorbidades e alergias referidas, apresenta-se no
ambulatério de cirurgia geral de um consércio de municipios do norte do Parand, encaminhado do
ambulatério de pequenas cirurgias dermatolégicas do mesmo consércio com histéria de surgimento
de cisto em regidao de sobrancelha direita de aparecimento recente, nos ultimos dez meses, sem
historia de trauma local recente, sugerindo hipétese diagnéstica de hematoma retido pelo exame de
ultrassonografia da regido. Ao exame fisico, menor apresenta nodulacdo de aproximadamente 1cm
em transicdo do terco médio para lateral da sobrancelha direita, superficial, multigranulosa,
endurecida, movel, indolor a expressdo, sem sinais flogisticos. Ainda apresenta cicatriz no tergo
lateral da sobrancelha onde a mée do paciente referiu que paciente sofreu trauma local ainda na
primeira infancia, sem necessidade de sutura na ocasiao, descartando a possibilidade de reagéo de
corpo estranho por fio de sutura. Paciente apresentava em consulta um laudo ultrassonografico
sugestivo de cisto sebaceo ou hematoma retido de 1,3x1,0cm, ovalado, na tela subcuténea, de
aspecto regular, sem fluxo ao Doppler.

Devido ao baixo risco cirlrgico do paciente e do procedimento, ndo foram solicitados novos
exames complementares. Optou-se por exérese da lesdo em centro cirlrgico por questao de idade
do paciente, utilizando protocolo de sedacgéo préoprio da instituicdo com propofol e monitoramento de
oximetria seguido de anestesia local com lidocaina 2% sem vasoconstritor. Por fins estéticos, optou-
se por incisdo de aproximadamente 1,5cm abaixo da sobrancelha na transi¢cao dos pelos para a pele
da palpebra. Realizada exploracéo de tecido subcutdneo com pingas delicadas até localizagéo da
lesdo a ser retirada, com cuidados para nao rompimento de eventual capsula tumoral. A lesédo
apresentava-se com aspecto calcificado, granuloso, endurecido, sem pediculo vascular aparente.
Realizada exérese da lesdo em sua totalidade, revisdo de hemostasia local, aproximacao de
subcutaneo com fio catgut cromado 3.0 e fechamento da pele com fio de nylon 4.0 em pontos
simples e curativo compressivo local. A lesdo retirada foi encaminhada ao laboratério de
anatomopatoldgico terceirizado do hospital em solucdo de formol 10%. Devido a auséncia de sinais
inflamatérios locais, tranquilidade do procedimento cirdrgico e bem-estar do paciente apds o
procedimento, o paciente recebeu alta hospitalar no mesmo dia com analgésico simples.

O retorno de revisdo cirurgica se deu de forma ambulatorial no 20° dia de p6s-operatério com
apresentacdo de resultado de anatomopatolégico. A descricdo macroscépica do patologista foi de
“material recebido fixado em formol 10% consta de produto de lesdo endurecida em sobrancelha
direita, medindo 1,1x0,8 cm, de cor brancacenta e de consisténcia elastica.” A descrigdo
microscopica evidenciou “cortes histolégicos que mostram lesdo ovalada caracterizada por
queratinizagdo triquilemal abrupta, conferindo aspecto de “células fantasmas” ao tecido
queratinizado. Ha intensa reacdo inflamatéria granulomatosa do tipo corpo-estranho com areas
extensas de calcificacdo. Os aspectos histopatolégicos sdao compativeis com pilomatrixoma e

auséncia de malignidade”.
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A revisdo da ferida operatoria se deu de forma satisfatéria, com pele cicatrizada, ja sem
pontos (retirados com 10 dias e pds-operatédrio), sem novos abaulamentos e nodulagdes locais.
Devido a benignidade do quadro, explicado ao paciente e familiares presentes em consulta de
retorno, optou-se por alta médica da cirurgia geral com retorno em aberto em caso de recidiva ou
alteragao percebida de ferida operatéria.

2 — DISCUSSAO

Os pilomatrixomas sao tumores benignos de anexos da pele descritos inicialmente em 1880
por Malherbe e Chenantais, mas receberam esse nome apenas em 1961 por denominacdes
etioldgicas por Forbes e Helwig (MALHERBE; CHENANTAIS, 1880; FORBIS; HELWIG, 1961). Trata-
se de neoplasias derivadas das células basais primitivas da epiderme que se diferenciam em células
que compdem a matriz do pelo (HASHIMOTO; NELSON; LEVER, 1966).

Sao tumores extremamente raros, correspondendo a menos de 0,1% dos tumores cutaneos e
a menos de 1% dos tumores benignos de pele (MOEHLENBECK, 1973). Podem acometer qualquer
idade, embora sejam mais vistos em pacientes jovens, idealmente até a segunda década de vida.
Excetuando-se os linfonodos, sdo a segunda tumoragao de pele mais excisada em criancgas, ficando
atras apenas de cistos epidermoides. Entram no hall de diagnésticos diferenciais de tumores de
cabeca e pescocgo, principalmente, mas podem acometer qualquer parte do corpo, com exce¢ado de
regido palmo-plantar e genitalias (YENCHA, 2001; GUINOT-MOQOYA et al., 2011). Relatos da literatura
trazem predilecao por sitio de face e membros superiores. Ainda sobre a face, a regido palpebral
inferior tende a ser a predileta. (MARBACK et al., 2007)). Nao ha consenso na literatura sobre o
género mais acometido, embora a maioria dos relatos seja em individuos masculinos (FONSECA et
al., 2012).

A apresentacao clinica desse tipo de tumor benigno é caracterizada nédulos fixos a pele que
0 cobrem e moéveis em relacdo aos planos profundos de subcutédneo, de consisténcia sélida,
solitarios, indolores, bem delimitados, de crescimento na maioria das vezes rapido, mas que pode ser
lento (GUINOT-MOYA et al., 2011; MARBACK et al., 2007; FONSECA et al., 2012) O tempo médio
de crescimento é de 3 meses. Existe ainda um polimorfismo de aspecto da lesdo: nédulo subcutaneo;
tumor séssil de superficie necrotica; tumor pediculado causando ectrépio com pequenas areas de
ulceragao de superficie devido ao adelgacamento do epitélio local; ou nédulo de aspecto cistico
(MARBACK et al., 2007) em alguns casos ainda é possivel observar focos de hemorragia, coloragéo
azulada ou azul avermelhada na pele (YAP; HOHBERGER; BREMER, 1983; SHIELDS et al., 1999;
SILVA, 2020). As dimensdes macroscépicas variam em didmetros de 0,5 a 3cm, com mediana de
apresentacdo em 0,6cm. (LAN et al., 2003; YENCHA, 2001; THOMAS et al., 1999).

Apesar da apresentacado solitaria ser a mais comum, a manifestagdo de lesées em varios
locais e/ou recorréncia tém se associado a sindromes genéticas, apesar de raras. (FONSECA et al.,
2012). Os pilomatricomas mdaltiplos ocorrem em 2-4% dos casos (ADAM; HUDGINS, 2005). A
recorréncia cirdrgica gira em torno de 2-6% dos casos, devendo alertar para variantes malignas do
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pilitmatricoma (GUINOT-MOYA et al, 2011; YOSHIMURA et al., 1997; BRENN; MCKEE, 2005).
Tumores multiplos s&o associados a sindrome de Gardner, sindrome de Turner, distrofia miotdnica,
sarcoidose, trissomia do 18 e Doenca de Steinert, dentre outras sindromes genéticas. (PETERSON;
HULT, 1964; AGOSTON et al., 2010). Ainda embora a associagcdo com sindromes genéticas, o
pilomatrixoma n&o é de transmisséo hereditaria (PAPADAVID et al., 2010).

A base genética da etiopatogenia parece estar associada a mutagdes do gene CTNNPB1
responsavel pela codificagdo de B-catenina, uma proteina responsavel pelo desenvolvimento normal
do pelo, porém ainda é carente de estudos devido a raridade dos casos e a literatura basear-se
majoritariamente em relatos de caso (AGOSTON et al., 2010).

A degeneragdo maligna é chamada de carcinoma pilomatrixial e € ainda mais raro que o
pilomatrixoma e acomete usualmente pacientes idosos, fugindo das caracteristicas habituais. Os
sinais de alerta para essa forma, além da idade, sdo: crescimento rapido recente, fixagdo em
estruturas adjacentes e infiliracao cutanea, margens mal definidas, infiltragdo capsular, nervosa e
vasculo-linfatica, atipias, necrose central, e atividade mitdtica alta (GUINOT-MOYA et al, 2011;
YOSHIMURA et al, 1997; BRENN; MCKEE, 2005; HARDISON et al, 2002). As metastases
provaveis acometem sitios como pulmdes, 0ssos, cérebro, érgdos abdominais, linfonodos e pele.
(AUTELITANO et al., 2009).

A suspeigao clinica apenas com exame fisico € dificil devido a raridade de relatos. Cabem a
suspeigao ainda os carcinomas, cistos epidermoides, dermoides e de inclusdo, reagbes de corpo
estranho, formacOes 6sseas secunddarias e metaplasicas, tricoepitelioma, carcinoma basocelular,
hemangioma capilar e rabdomiossarcoma (ZAMAN; MAJEED; REHMAN, 2009; CHUANG, 2004;
MATHEN; OLVER; CREE, 2000; FONSECA et al. 2012).

Exames de imagem nao sido especificos também para o diagnoéstico. A ultrassonografia
apresenta-se geralmente como nédulo totalmente calcificado ou nédulo hipoecoico com focos
internos de calcificacdo. Com base na ultrassonografia, criou-se cinco classificagbes das lesdes:
parcialmente calcificadas, completamente calcificadas, forma complexa ou mista, forma pseudocistica
e forma pseudotumoral. A tomografia computadorizada fica reservada para diagndsticos diferenciais
de grandes tumores de face e neoplasias de glandula parotida (LAN et al., 2003).

Dessa forma, a Unica certeza diagnoéstica € dada através de exame de anatomopatolégico da
lesdo excisada que geralmente se apresenta como nédulo de demarcagédo nitida circundado ou néao
de uma (pseudo) cépsula fibrosa localizada na derme reticular até gordura subcutédnea com focos de
calcificagao, e até ossificacdo, e areas de reacdo granulomatosa tipo reacido de corpo estranho com
células gigantes multinucleadas em &reas de restos queratinizados. Ademais, os tumores
apresentam dois tipos de células predominantes arranjadas em ilhas de configuracédo circular com
células basaloides na periferia e centro com células-sombra ou células-fantasmas anucleadas
(FORBIS; HELWIG, 1961; LAN et al., 2003;). A identificagdo das células basaloides ou basofilicas
assemelha-se as células do carcinoma basocelular possuindo nicleo basofilico e citoplasma esparso.
Ja as células-fantasma mostram-se como células pdlidas e eosinofilicas anucleadas, e tendem a
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predominar em tumores mais antigos (BONIUK; ZIMMERMAN, 1963; DOXANAS et al., 1976; LEVER,;
SCHAUMBURG-LEVER, 1990; FORBIS; HELWIG, 1961; LAN et al., 2003). Vale destacar que as
células-fantasmas ndo sdo exclusivas do pilomatrixoma podendo ocorrer também em cistos
epidermoides e dermatoses cronicas que degeneram em hiperceratose. (FORBIS; HELWIG, 1961).
Por fim, o tratamento da lesdo é de excisdo cirlirgica completa visto que a regressao
espontdnea ndo é observada. Indica-se ainda margens laterais de 1cm e retirada da pele
suprajacente ao tumor devido a sua proximidade (MARBACK et al., 2007; YOSHIMURA et al., 1997).

3 - CONCLUSOES

Os anexos de pele derivados das células basais da epiderme podem sofrer mutagbes durante
sua formacao embrionéria, causando altera¢des tumorais chamadas de pilomatrixomas. Apesar de
raras, essas lesdes devem ser retiradas cirurgicamente e analisadas microscopicamente devido ao
risco de malignizagdo na idade avangada. Essas tumoragbes costumam nao apresentar sintomas
sistémicos, tornando-se apenas uma queixa estética em criangas e jovens. Apés a retirada da lesédo
com margens e confirmagdo histopatolégica, o paciente é considerado curado da condicdo. A
recorréncia € baixa e a transformag@o maligna € muito rara. Apesar de geralmente ser um nédulo

Unico e movel, pode-se apresentar em diversas partes do corpo e ter diferentes graus de calcificagéo.
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