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RESUMEN

El tumor pilar proliferante se origina en el istmo de la vaina radicular
externa del foliculo piloso. Ademas de una extensa proliferacion epitelial,
comparte otras caracteristicas con el quiste pilar, como atipia celular y
actividad mitética variable. Se presenta en 80% de los casos en mujeres
adultas. La topografia predominante es la cabeza y de ésta las regiones
frontal y parietal de la piel cabelluda. Aparece de novo o se desarrollan
a partir de un quiste triquilemal. Es considerado como tumor de compor-
tamiento bioldgico benigno, aunque puede ser localmente agresivo y en
ocasiones, malignizar. Su tratamiento es la extirpacion quirdrgica amplia.

Palabras clave: tumor pilar proliferante, vaina radicular externa, quiste
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INTRODUCCION

Descrito por Wilson Jones en 1966 como quiste epi-
dermoide proliferante,’ el tumor pilar proliferante (TPP)
ha sido denominado de diversas formas, las cuales
reflejan las diferentes interpretaciones de su naturaleza
bioldgica. Algunos de los términos utilizados para de-
nominarlo son: tumor pilar de la piel cabelluda, quiste
triquilémico proliferante, tumor pilar triquilémico, quiste
epidermoide proliferante, tricoclamidocarcinoma, tumor
gigante de la matriz pilosa, tumor invasivo de la matriz
pilosa, pilomatrixoma invasivo, tumor pilar triquilemal y
tumor pilar.?®
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ABSTRACT

Proliferating pilar tumor is originated from the isthmus of the outer root
sheath of the hair follicle. Apart from extensive epithelial proliferation, it
shares some characteristics with pilar cyst, such as cellular atypia and
variable mitotic activity. In 80% of cases it affects adult women. It usually
presents in the frontal and parietal regions of the scalp. It can arise de
novo or develop from a trichilemmal cyst. It is considered a benign tumor,
although it may be locally aggressive and sometimes become malignant.
Surgical removal is the treatment of choice.

Keywords: proliferating pilar tumor, outer root sheath, trichilemmal cyst.

Representa 0.1% de los tumores cutdneos benig-
nos.2 Ochenta por ciento de los casos se manifiesta en
mujeres adultas entre los 50 y 75 afios, con media de
edad de 65 afnos.*®

El tumor pilar proliferante se origina en el istmo de la
vaina radicular externa del foliculo piloso, también llama-
do triquilema.®” Comparte algunas caracteristicas con
el quiste pilar como una extensa proliferacion epitelial,
atipia celular y actividad mitética variables.®

CASO CLINICO

Se trata de una mujer de 46 afos de edad, quien
acudié por una dermatosis localizada en la cabeza,
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de la que afectaba la piel cabelluda en la region
parietal derecha (Figura 1). La dermatosis estaba
constituida por una neoformacioén exofitica de 2 x 2
cm, de aspecto quistico, eritemato-rosada, con areas
traslucidas amarillentas, consistencia firme, bordes
discretamente infiltrados y area queratésica en la
superficie de seis meses de evolucion, no dolorosa,
pruriginosa ni friable (Figura 2).

Con el diagndstico clinico de quiste triquilémico, se
realiz6 extirpacion quirargica, con cierre directo. Se
envid la pieza para realizar estudio histopatoldgico.
Las imagenes mostraron pared hialina y revestimiento
externo de células basales, células espinosas al centro
con disqueratosis y formacion abrupta de queratina
paraqueratésica (H&E 25x).

Con los hallazgos histopatologicos se establecio el
diagnoéstico definitivo de tumor pilar proliferante (Figura
3). El aspecto cosmético postratamiento es aceptable
(Figura 4).

EPIDEMIOLOGIA

En la serie publicada por Sau, 71% de los casos afec-
taban a pacientes del sexo femenino. Sin embargo,
el quiste epidérmico proliferante (subtipo histologico
del tumor pilar proliferante) predomina en hombres
(64%). Los tumores pilares proliferantes con carac-
teristicas histopatologicas atipicas predominan en
mujeres, con media de edad de presentacion a los
65 anos.®

Figura 1: Neoformacidn en la region temporal derecha, cupuliforme,
eritematosa con un drea queratdsica en la superficie y bordes infiltrados.
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Figura 2: Acercamiento de la lesion.

PRESENTACION CLINICA

La topografia predominante es la cabeza (78-90% de
los casos) y de ésta las regiones frontal y parietal de la
piel cabelluda son las més afectadas.2®® La segunda
topografia méas afectada es el tronco (13%). Otras lo-
calizaciones reportadas en la literatura incluyen: labio
superior, extremidades superiores y vulva.?'® Setenta
y nueve por ciento de los casos de quistes epidérmicos
proliferantes se asientan en topografias distintas a la piel
cabelluda, predominando en la regién pélvicay genital.®

En etapas iniciales se manifiesta como neoformacién
subcutanea que después puede ser exofitica, de aspec-
to lobulado, bien circunscrita o de bordes mal definidos
e infiltrados.2”"" Su superficie suele ser lisa o ulcerada
y sangrar o presentar secrecién purulenta.2'® El creci-
miento del tumor llega a comprimir tejidos adyacentes
y generar necrosis e infeccidén secundaria.® Miden hasta
16 cmy por lo general, estas lesiones de mayor tamafio,
muestran datos de atipia en la histopatologia.®

El tumor pilar proliferante puede aparecer de novo
o desarrollarse a partir de un quiste triquilemal. El
traumatismo o infeccién locales son posibles factores
desencadenantes.?®'?2 Usualmente presentan evoluciéon
lenta, con periodo de crecimiento que va de meses a
afnos y tienden a recidivar después de la extirpaciéon
quirdrgica.®

Es raro que el tumor pilar proliferante se considere
como primera posibilidad diagnéstica después de eva-
luar su aspecto clinico. El quiste triquilémico es quiza el
diagnéstico clinico sospechado con mayor frecuencia.
Otros diagnosticos diferenciales incluyen: cilindroma,
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tricoepitelioma, pilomatrixoma (sobre todo en lesiones
de superficies firmes y multilobuladas), hidradenoma
de células claras, metastasis cutaneas, carcinoma
sebaceo, hiperplasia pseudoepiteliomatosa, carcinoma
de células escamosas y angiosarcoma. La mayoria de
estos diagnésticos diferenciales se plantean para las
lesiones que aparecen en la piel cabelluda.?®1?

HISTOPATOLOGIA

El dato distintivo del tumor pilar proliferante es la quera-
tinizacion triquilemal.” La neoformacién puede ocupar
la dermis y extenderse al tejido celular subcutaneo.
Esta constituida por lébulos circunscritos de epitelio
escamoso delimitados por una membrana basal hialina.?
Las células epiteliales son semejantes a las de la capa
espinosa en la parte central y estan rodeadas por célu-
las basales. Algunos cordones muestran pleomorfismo,
disqueratosis, mitosis y perlas corneas. El estroma suele
tener areas de calcificacién en 25% de los casos, asi
como infiltrado de células plasmaticas y linfocitos.?'2

Sau describié dos subtipos histoldégicos con base
en el grado de queratinizacién y el origen tumoral: el
quiste epidérmico proliferante y el quiste triquilemal
proliferante, siendo el Gltimo el mas frecuente. Todos
los casos estudiados fueron subepidérmicos, algunos
con extension a la dermis, los cuales solian presentar
ulceracion. A 94% de los casos se les dio seguimiento
durante una media de cuatro afnos; s6lo un caso recidi-
vO, 10 presentaron cambios carcinomatosos y ninguno
desarroll6 metastasis. En la mayoria de los casos, la
histopatologia revel6 comunicacion de la lesién con
la superficie, invasion profunda y numerosas figuras
mitéticas.®

Figura 3: Histopatologia que muestra pared hialina y revestimiento externo
de células basales, células espinosas al centro con disqueratosis y forma-
cién abrupta de queratina paraqueratésica (H&E 25x).
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Figura 4: Resultado posterior a extirpacion.

Tanto el quiste epidérmico proliferante, como el quiste
triquilemal proliferante pueden desarrollar transformacion
maligna, en cuyo caso tienden a ser infiltrantes.'® Los
datos que indican riesgo de transformacién maligna son:
topografias distintas a la piel cabelluda, crecimiento rapi-
do, tamafio mayor a 5 cm, tendencia a la infiltracién con
marcada atipia celular y figuras mitéticas facilmente iden-
tificables.?'° El Unico criterio inequivoco de malignidad es
la presencia de metéstasis regionales o a distancia. Se
han reportado metastasis a nédulos linfaticos cervicales y
mediastinales, asi como a pulmén, pleura, higado y hue-
s0.° Las caracteristicas a considerar en tumores pilares
proliferantes con caracteristicas estructurales atipicas
incluyen: tamafio, patrébn de crecimiento, celularidad,
atipia citologica y actividad mitética.®

En las lesiones malignas se observan masas tumora-
les de aspecto sdlido con nidos de células escamosas y
queratinizacién abrupta de tipo pilar, con areas de dege-
neracion central, hemorragia, calcificacion y necrosis mul-
tifocal, asi como infiltracion importante de la dermis con
0 sin extension al tejido celular subcutaneo. Las células
neoplasicas tienen nicleos pleomorficos, hipercromati-
cos y membranas nucleares irregulares con citoplasma
amorfo y numerosas mitosis. En el centro del tumor hay
queratina acelular eosinofilica, homogénea, con detritos
necréticos.'® El estroma adyacente puede ser desmo-
plasico y mostrar infiltrado inflamatorio mononuclear.?1°

Para comprender las caracteristicas histopatolégi-
cas que se observan durante la evolucién del tumor
pilar proliferante, es Gtil considerar tres fases, que
no deben confundirse con los subtipos histol6gicos
descritos por Sau:'2'3
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1. Fase adenomatosa (comportamiento benigno): ca-
racterizada por queratinizacion triquilemal, infiltrado
mononuclear de células plasmaticas y linfocitos,
calcificacién y ausencia de infiltracion del estroma
circundante, con atipia nuclear minima o ausente.

2. Fase epiteliomatosa (comportamiento maligno de
bajo grado): se considera localmente invasivo pero
con alteraciones citolégicas moderadas. El infiltrado
de células mononucleares es minimo.

3. Fase carcinomatosa (comportamiento maligno fran-
co): tiene un patrén de crecimiento invasivo local y
a distancia, con anaplasia, figuras mitéticas y areas
de necrosis.®

En 2004, Jay Ye analiz0 las caracteristicas histopa-
tolégicas de 76 casos de tumores pilares proliferantes
y los clasific6 en tres grupos, de acuerdo al grado de
alteraciones encontradas' (Tabla 1).

Cabe destacar que en el grupo 1 no se encontraron
recurrencias después de la extirpacion quirargica, mien-
tras que en el grupo 2, 15% de los casos recidivo. En el
tercer grupo la tasa de recidivas fue significativamente
mayor que para el grupo 1 (p = 0.039), ademas de
que se identificaron un caso de metéastasis a distancia
que caus6 la muerte del paciente y otro de metéastasis
locorregional.™

Algunos autores afirman que ciertas caracteristicas
del quiste pilar proliferante lo hacen similar al carcinoma
basocelular.®'®* También el carcinoma espinocelular ha
llegado a ser considerado como diagnéstico diferencial
histopatologico de este tumor. Ko y colaboradores,
mencionan a la UEA-I (Ulex europaeus agglutinin-I)
como marcador seroldgico que puede ser de utilidad
para distinguir ambas entidades.?

Algunos cambios adicionales que permiten diferen-
ciar al tumor pilar proliferante benigno del maligno y al

maligno del carcinoma espinocelular son: la determina-
cién inmunohistoquimica del patrén de expresion de p53
y la expresion de CD34. Tanto el tumor pilar proliferante
maligno, como el carcinoma espinocelular expresan p53
con una tasa de proliferaciéon elevada. En cambio, los
tumores pilares proliferantes benignos y los quistes son
negativos para p53. Los tumores pilares proliferantes
malignos son inmunorreactivos para CD34, lo que in-
dica diferenciacion triquilémica y permite descartar un
carcinoma espinocelular.”® En 2013, Rangel propuso
la Ki67 como método para evaluar el grado histoldgico
del tumor, ya que es marcador de proliferacion y en
apariencia, se asocia con bajo riesgo de recidiva.®

Estudios adicionales

Aungue no son necesarios, algunos estudios de imagen
complementan el diagnéstico del tumor pilar proliferante.
Estos incluyen la tomografia computarizada y la reso-
nancia magnética nuclear."”

EVOLUCION

Apesar de su potencial metastéasico, el tumor pilar proli-
ferante es considerado como tumor de comportamiento
bioldgico benigno, aunque llega a ser localmente agresi-
vo.” El nUmero de quistes pilares proliferantes malignos
reportados hasta el momento es de 90 y de éstos, 47
casos se presentaron en mujeres y 33 en hombres. En
el resto no se reportd el género.'®

TRATAMIENTO

Conociendo la gran cantidad de hallazgos histopatol6-
gicos que puede presentar el tumor pilar proliferante, es
evidente que la extirpacion quirdrgica completa, con un
margen de seguridad, es el tratamiento de eleccion en

Tabla 1: Caracteristicas histopatologicas del tumor pilar proliferante.

Grupo 1 Grupo 2 Grupo 3
Caracteristica (n=48) (n=20) (n=8)
Arquitectura Circunscrita Irregular (localmente invasivo) Invasiva
Grado de atipia celular Leve Leve Marcada
Actividad mitética Ausente Ausente Si, atipica
Necrosis Ausente Ausente De aspecto geogréfico
Invasién perineural o angiolinfatica Ausente Ausente No reportado
Tamafio (promedio) 23cm 2.3cm No reportado

Modificado de: Ye J et al.™
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todos los casos en los que se sospeche esta entidad y
por supuesto, en aquellos en los que el diagnostico cli-
nico de sospecha sea el de lesiones morfol6gicamente
similares, como el quiste triquilémico.

Algunos autores recomiendan extirpar la lesion con
margenes libres de tumor de 1 a2 cm y en las lesio-
nes de piel cabelluda, se sugiere incidir hasta la galea
aponeurdtica.>® Ademas de la extirpacién quirurgica
simple, se han reportado casos tratados con cirugia
microgréafica de Mohs, sin evidencia de recurrencia tras
un ano del procedimiento.®

PRONOSTICO

Las tasas de recidiva se han reportado de 3.7% cuando
afecta piel cabelluda y de hasta 6.6% si afecta otras
topografias. Las tasas de metéastasis varian desde 1.2%
en piel cabelluda hasta 2.6% en otras localizaciones.'®
Por tanto, es necesario el seguimiento a largo plazo en
todos los pacientes.

COMENTARIO

El tumor pilar proliferante es un tumor raro, inicialmente
de naturaleza benigna, que se ubica en la piel cabelluda.
Enlos casos en los que éste se presenta, dificiimente se
tiene la sospecha clinica inicial y debido a su potencial
maligno y metastésico se recomienda la extirpacion
de tumores que afecten la piel cabelluda y enviarlos a
estudio histopatoldgico, en especial en pacientes de
edad avanzada. La extirpacion debe realizarse con un
margen de 1 a 2 cm. Sin embargo, debido a que los
margenes del tumor suelen extenderse més alla de lo
que es clinicamente apreciable, se debe utilizar cirugia
microgréafica de Mohs con probable disminucion de
recurrencias y metastasis.
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