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Piloleiomioma simulando morfea en un niilo
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Resumen

Los piloleiomiomas son tumores cutaneos raros que tienen origen en el musculo erector del pelo.
Presentamos el caso de un nifio de tres anos de edad con una placa indurada en el gliteo izquierdo,
asintomatica, que estuvo presente desde los tres meses de edad. El examen anatomopatoldgico mostro un
piloleiomioma. Este tumor benigno es raro en ninos y suele ser confundido con otras dermatosis. En este
articulo revisamos los casos pediatricos publicados y los aspectos genéticos actuales de esta enfermedad.
Ademas, llamamos la atencion para el diagndstico diferencial con otras patologias en la edad pedidtrica.
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Abstrat

Piloleiomyomas are rare benign smooth muscle tumors arising from the aerector pili muscles in the skin. We
describe a three year-old boy presenting with an asymptomatic hard plaque on the left gluteus, which was
present since 3 months of age. The anatomopathological examination evidenced a piloleiomyoma. There are
few previous reports of piloleiomyomas in children and so they are frequently confounded with other disorders.
In this paper, we review the literature on the pediatric cases reported and the current genetics aspects of
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this disease. Moreover, we make the differential diagnosis with other entities in children.

Keywords: Leiomyoma; Piloleiomyoma; Smooth muscle tumor,

Introduccion

El piloleiomioma es una neoplasia benigna, dolo-
rosa, descrita por primera vez por Virchow en
1854. El tumor esta compuesto por células mus-
culares lisas derivadas del musculo erector del
pelo™. Al contrario de los angioleiomiomas,
estos tumores son poco frecuentes y suelen
consistir en lesiones de localizacion dérmica, ais-
ladas y dolorosas, ubicadas mas comunmente en
la cara extensora de las extremidades®. Los pilo-
leiomiomas pueden ser solitarios, pero en hasta

un 80% de los casos son multiples®. Estos tumo-
res pueden ocurrir en cualquier edad e incluso
ser congeénitos; sin embargo, son mas frecuentes
en el adulto joven®*’.

Caso clinico

Paciente de sexo masculino, de tres afnos de
edad, quien acude a la consulta externa del
Hospital da Crianca Santo Antonio- ISCMPA
en Porto Alegre, Brasil, con placa indurada en
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region glutea izquierda que se extendia al
surco intergluteo del mismo lado. Los padres
notaron la lesion a los tres meses de edad. La
lesion presentaba un crecimiento proporcional
al del nino. Al examen, la placa media 5.3cm x
2.5cm en su mayor diametro, acompanada de
una lesion satélite de Tcm de diametro. La
lesion tenia aspecto esclerodermiforme y no
era dolorosa. El diagnostico inicial fue esclero-
dermia en placa o nevus del tejido conectivo.
No fueron encontradas otras anormalidades
en el examen fisico y no habia historia de
lesiones cutaneas similares en los familiares
del nino, tampoco habia historia familiar de
miomatosis uterina.

Fig. 1. Placa de piel indurada en gluteo. Los limites de la lesion
fueron marcados con una pluma para su mejor definicion. La
cicatriz circular marca el lugar de la bidpsia.

El ultrasonido del area afectada mostré una
lesion intradérmica hipoecoica, sin evidencia de
coleccion liquida o de flujo sanguineo (Fig. 2). La
biopsia incisional de la lesion mostré un tumor
dérmico, compuesto por haces de células fusi-
formes con citoplasma eosinofilico sin atipias
celulares, siendo la immunohistoquimica posi-
tiva para actina-musculo-liso y desmina (Fig. 3
y 4). La immunohistoquimica para proteina S-
100 fue negativa.

El nino fue observado durante un afno, poste-

riormente se solicito evaluacion por cirugia
plastica para el tratamiento respectivo.

Discusion

Se han utilizado diferentes clasificaciones para
los leiomiomas. Segun el origen de las células
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Fig. 2. Ultrasonido mostrando lesion intradérmica hipoecoica,
delimitada por las flechas.
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Fig. 3. La fotografia muestra el tumor dérmico con fibras

musculares lisas, eosinofilicas, mezclados con haces colagenos
(H/E 200x).
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Fig. 4. Immunohistoquimica para el anticuerpo monoclonal
actina-musculo-liso (40x).

musculares lisas, se dividen en: piloleiomiomas,
leiomiomas genitales, angioleiomiomas genita-
les y leiomiomas con diferentes elementos
mesenquimatosos®*. Si consideramos el nume-
ro de lesiones, podemos dividirlos en dos gru-
pos: leiomiomas solitarios y leiomiomas multi-
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ples. A su vez pueden ser zonales, lineales o
agrupados en una placa, o diseminados por
amplias superficies de la piel (leiomiomatosis
miIiar)S. Finalmente, segun el momento de la
aparicion, podemos dividir estos tumores en
congénitos (muy raros) y adquiridos.

Las lesiones adquiridas suelen ser esporadicas o
familiares. En la presentacion familiar, general-
mente las lesiones son multiples. En los hom-
bres las lesiones son con frecuencia solitarias y
en mujeres son a menudo multiples**'°,

Clinicamente, los piloleiomiomas surgen como
papulas de consistencia firme, cuya coloracion
varia desde el color de la piel hasta rosado o
rojo-castano. Son variables en tamano, pero en
general son menores de 15mm de diame-
tro®""2 El crecimiento es lento y casi nunca se
ulceran®™, Es frecuente que el paciente refiera
episodios de dolor en el sitio de la lesion, prin-
cipalmente al tacto, frio o por razones emo-
cionales**®, Las zonas mas comprometidas son
las extremidades, principalmente regiones pro-
ximales y extensoras de los miembros. Las
lesiones multiples unilaterales o diseminadas
son mas frecuentes que las solitarias™™. Los
leiomiomas cutdneos multiples pueden pre-
sentarse como lesiones difusas, simétricas, seg-
mentarias o en banda y aun siguiendo lineas de
Blaschko®**™°. A pesar de las caracteristicas tipi-
cas del tumor, el diagnostico clinico es realiza-
do raramente™™ En el caso presentado, la
unica alteracion encontrada fue la induracion
cutanea. Esta parece ser una presentacion
excepcional®,

La leiomiomatosis cutdnea y uterina multiple
(OMIM 150800) es una enfermedad genética,
trasmitida por un gen autosomico dominante.
Todos los casos familiares descritos son multi-
ples'. Ademas, recientemente, han sido des-
critas diferentes formas de cancer renal en
asociacion con esta enfermedad. Este sindro-
me es ahora referido como leiomiomatosis
hereditaria y cancer renal (OMIM 605839).
Ambas resultan de mutaciones heterozigoticas
en células germinales del gen de la fumarato
hidratasa, que puede funcionar como un gen
supresor tumoral™. Como existe la asociacion
entre piloleiomioma y miomatosis uterina, las
mujeres deben ser examinadas en busca del
tumor®”?, No hay referencia en la literatura
que apoye la existencia familiar del piloleio-
mioma solitario”. En nuestra revision encon-
tramos solamente nueve casos de piloleiomio-
mas en ninos®’'*## y la mayor parte de ellos
fueron multiples (77%), muy probablemente
heredados (Tabla 1).

Es probable que muchos casos no sean repor-
tados, dificultando un analisis exacto de esta
patologia en la edad pedidtrica. En las series
publicadas la frecuencia de casos pediatricos
vario de 5 al 20% (Tabla 2). Los datos disponi-
bles sugieren una distribucion muy similar
entre ambos sexos, sea en las lesiones solita-
rias o multiples' . Entre los nueve casos
reportados, cuatro fueron ninas y tres ninos,
en los demas, el sexo no fue descrito®'5%%,
Otra observacion es la tendencia a ser multi-
ples, al contrario de lo que ocurre en adultos
(Tabla 1).

Tabla 1. Caracteristicas clinicas de los piloleiomiomas en nueve pacientes pediatricos.

o Edad de diagnéstico L Numero de )
Caso Sexo Edad de inicio Localizacion i Referencia
(afos) lesiones
1 Femenino 1 ano 37 Antebrazo Multiples 6
2 Masculino Desde la nifiez 63 Brazos e tronco Multiples 6
3 Masculino Desde la nifez 25 Antebrazo Multiples 6
4 Femenino Congénito 10 Nariz y labio superior Maultiples 6
5 Femenino 4 anos 24 Antebrazo Multiples 15
6 Femenino Congénito 1 Axila Solitario 7
7 ? En el primer ano ? ? Multiples 22
8 ? En el primer ano ? ? Multiples 22
9 Masculino 3 meses 2 Brazo Maultiples 23
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Tabla 2. Piloleiomiomas en pacientes pediatricos.

Numero de casos en

Autor, afno de publicacion Numero de casos estudiados . Referencia
Ormsby, 1925 21 4 6
Jansen, 1952 6 1 15
Montgomery & Winkelmann, 1959 23 1 7
Fisher, 1963 22 2 22
Hendersen, 1997 1 1 23

La histopatologia del piloleiomioma es bastan-
te caracteristica y muestra un tumor dérmico
mal delimitado, integrado por haces entrelaza-
dos de fibras musculares lisas, eosinofilicas,
mezclados con haces colagenos. Las fibras
musculares son rectas o discretamente ondu-
ladas y contienen un nucleo delgado y muy
largo. Ni pleomorfismo ni figuras mitoticas son
visualizados'. En la immunohistoquimica estas
células son positivas para actina-musculo-liso y
desmina®® y negativa para proteina S-100"2%%,

Los piloleiomiomas son tumores tipicamente
benignos. Debido al hecho de que pueden ser
dolorosos y porque hay relatos de degenera-
cion maligna, la escision quirurgica es reco-
mendada. Desgraciadamente, las recidivas son
frecuentes®®. Nuevas lesiones pueden aparecer
cercanas a la lesion retirada o en otro lugar,
después de la cirugia®**""". No hay datos del
seguimiento de los pacientes pedidtricos.

En conclusion, existen pocos casos reportados
de piloleiomiomas en ninos y no hay datos de
seguimiento. El caso presentado es de especial
interés pues ademds de simular una esclero-
dermia en placa, tuvo su aparicion muy tem-
prano, lo que también nos hizo pensar en
tumores congénitos. Por tratarse de una lesion
unica y sin historia familiar de leiomiomas,
pensamos que se trataba de la forma solitaria.
Cuando el piloleiomioma es solitario, el diag-
nostico diferencial incluye otros tumores
dolorosos como neuroma, espiroadenoma
écrino, angiolipoma y tumor glémico. Cuando
es asintomatico el diagnostico diferencial
incluye el dermatofibroma, neurofibromas, gra-
nulomas a cuerpo extrano, quistes e histioci-

tomas’. Las formas congénitas deben ser dife-
renciadas del hamartoma de musculo liso con-
génito y del dermatomiofibroma®?. Otros
diagnosticos diferenciales en ninos incluyen el
nevus de tejido conectivo, esclerodermia y
leiomiosarcoma®. El tratamiento de estas lesio-
nes depende del numero y su sintomatologia.
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