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RESUMO

Introducao: Pilomatricoma (epitelioma calcificante de Malherbe) representa cerca de 1%
dos tumores benignos de pele. O objetivo deste estudo retrospectivo é rever as caracteristicas
clinicas e histopatologicas dessa lesdo em pacientes tratados nos Departamentos de Cirurgia
Plastica e Anatomia Patologica de um hospital geral. Método: Dados relacionados a 68
lesdes, presentes em 56 pacientes, foram revisados. Todos os pacientes foram submetidos
a excisdo cirurgica dos tumores. Os seguintes aspectos foram estudados: género, idade,
localizagdo e tamanho das lesdes, diagndstico pré-operatério, recorréncia e caracteristicas
peculiares a histopatologia. Resultados: Trinta e um pacientes eram do sexo masculino
(55,4%) e25,do feminino (44,6%). As lesdes estavam localizadas na face (42,4%), membros
superiores (19,7%), tronco (13,6%), membros inferiores (12,1%), pescogo (9,1%) e couro
cabeludo (3,1%). Em um paciente, foi observada recorréncia ap6s o primeiro tratamento
cirargico. Outra paciente apresentou lesdes em varios locais, em cinco ocasides diferentes.
Um terceiro paciente teve o diagnostico de pilomatricoma proliferante. Todos os tumores
eram benignos. O diagnostico clinico de pilomatricoma foi realizado pelo cirurgido em ape-
nas 19,7% dos casos. Conclusdes: Pilomatricomas devem ser considerados no diagndstico
diferencial, especialmente dos n6dulos de cabeca e pescogo. Exame clinico cuidadoso e
conhecimento da lesdo favorecem o diagndstico preciso e, portanto, o tratamento adequado.

Descritores: Pilomatrixoma. Neoplasias cutaneas. Doencas do cabelo.

ABSTRACT

Background: Pilomatricoma (calcifying epithelioma of Malherbe) represents approxi-
mately 1% of all benign skin tumors. The aim of this retrospective study was to review
the clinical and histopathological characteristics of this lesion in patients presenting to
the Departments of Plastic Surgery and Pathology of a general hospital. Methods: Data
regarding 68 lesions in 56 patients were reviewed. All patients underwent surgical excision
of the tumors. The medical records were reviewed for gender, age, lesion location and
size, preoperative diagnosis, recurrence, and particular histopathological characteristics.
Results: Thirty-one patients (55.4%) were male and 25 (44.6) female. The lesions were
distributed in the face (42.4%), upper limbs (19.7%), trunk (13.6%), lower limbs (12.1%),
neck (9.1%), and scalp (3.1%). In one patient, the condition recurred following the first
surgical treatment. Another patient had multiple presentation of her lesions, that appeared
in several locations and five different occasions. A third patient was diagnosed with proli-
ferating pilomatricoma. All neoplasms were benign lesions. Pilomatricomas were clinically
diagnosed by the surgeons only in 19.7% of the cases. Conclusions: Pilomatricoma should
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be considered in the differential diagnosis of nodules, especially those on the head and
neck. Careful clinical examination and familiarity with the condition may lead to accurate
diagnosis and appropriate treatment.

Keywords: Pilomatrixoma. Skin neoplasms. Hair diseases.

INTRODUCAO

Em 1880, Malherbe & Chenantais', na Franga, publi-
caram o artigo “Note sur [’epitheliome calcifié des glandes
sebacées”, supondo que as lesdes fossem derivadas das
glandulas sebaceas. Desde entdo, a lesdo recebeu o nome de
epitelioma calcificado (depois calcificante) de Malherbe. Em
1922, Dubreuilh & Cazenave? descreveram os aspectos his-
topatologicos do tumor, incluindo ilhas de células epiteliais e
células-sombra. Em 1961, Forbis & Helwig? introduziram o
termo pilomatrixoma, definindo a neoplasia como uma lesdo
derivada de célula do pelo e evitando o termo “epitelioma”,
que tem conotagdo com malignidade. Posteriormente, por
razdes de ordem fonética, a palavra foi modificada para
pilomatricoma®.

Em 1966, Hashimoto et al.’ publicaram estudos histoqui-
micos ¢ de microscopia eletronica, considerando a lesdo
como derivada das células basais primitivas da epiderme,
que se diferenciam em células da matriz do pelo.

Clinicamente, pilomatricomas sdo tumores subcutaneos
solitarios, indolores e bem delimitados. As lesdes crescem
lentamente, sem dor, prurido ou outros sintomas. A pele sobre
a neoplasia pode ter aparéncia normal ou mudangas na cor,
do palido ao avermelhado ou azulado. A lesdo ¢ fixa a pele
que a cobre e mével em relagdo aos planos profundos. Pode
ocorrer adelgacamento do epitélio ou mesmo ulceragdo.
Os pilomatricomas demonstram predilecdo pela face, mas
podem se apresentar em qualquer regido do corpo, exceto
genitélia e regides palmares e plantares®.

O diagnéstico ¢ feito pelo exame clinico. A consisténcia
da lesdo apresenta extensa variacdo, dependendo do grau de
calcificagdo’. O exame pela ultrassonografia pode auxiliar no
diagnostico. Caracteristicas classicas na ultrassonografia sdo o
nddulo totalmente calcificado ounodulo hipoecoico, com focos
internos de calcificagdo. Foram relatadas novas caracteristicas
ultrassonograficas e a lesdo pode ser classificada em cinco
tipos: parcialmente calcificada, completamente calcificada,
forma complexa ou mista, pseudocistica e pseudotumoral’.
Em grandes tumores da face, a tomografia computadorizada
pode ser ttil, especialmente para diferencar pilomatricomas
pré-auriculares de neoplasias da glandula par6tida®.

O exame anatomopatoloégico demonstra ndédulo com
demarcagdo nitida, circundado por uma capsula fibrosa,
localizada na derme reticular ¢ se estendendo a gordura
subcutanea. As células apresentam arranjos em ilhas de

configuracgdo circular, com células basaloides na periferia e
células-sombra anucleadas no centro. As células-sombra sdo
também denominadas células-fantasma. Derivam de células
basaloides e sdo células mortas que preservam a forma, com
uma area central que ndo se cora, correspondente a perda do
nucleo. Células de transi¢ao sdo vistas entre as células basa-
loides e as células-fantasma. Calcificagdes sdo observadas
nas regides de células-fantasma. Reagdes de corpo estranho,
caracterizadas pela presenca de células gigantes, sdo vistas
nas areas de restos queratinizados®®.

O objetivo do presente estudo retrospectivo € rever os
aspectos clinicos e anatomopatologicos do pilomatricoma,
nos Departamentos de Cirurgia Plastica e Anatomia Patold-
gica de um hospital geral.

METODO

Dados de 56 pacientes, correspondendo a 68 pilomatri-
comas tratados entre abril de 2003 e julho de 2012, foram
revistos, objetivando determinar género, idade, localizagao
¢ tamanho do tumor, diagnostico pré-operatorio, aspectos
histopatoldgicos e achados na proservacao.

Vinte e seis pacientes, correspondendo a 37 lesdes, foram
operados e seguidos no periodo pds-operatorio na Clinica de
Cirurgia Plastica do Hospital Felicio Rocho (Belo Horizonte,
MG, Brasil).

Trinta pacientes, correspondendo a 31 lesdes, foram tra-
tados alhures ou em outras clinicas do mesmo hospital, mas
as pegas cirurgicas foram examinadas no Departamento de
Anatomia Patologica da mesma instituigdo.

Todos os espécimes foram submetidos a coloragdo de
hematoxilina-eosina. Somente os pacientes tratados na Cli-
nica de Cirurgia Plastica foram submetidos a proservagao.

Os dados foram inseridos em planilha do software Mi-
crosoft Office Excel. Os graficos foram criados por meio do
software Sigma Plot, versao 10.0 (Systat, 2006).

A literatura relacionada foi revista, empregando-se como
palavras-chave e descritores os termos pilomatricoma, piloma-
trixoma, calcifying epithelioma of Malherbe, epitelioma cal-
cificado de Malherbe, e epitelioma calcificante de Malherbe.

RESULTADOS

Foram estudados 56 pacientes, sendo 31 (55,4%) do
sexo masculino ¢ 25 (44,6%) do feminino, resultando
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numa relacdo sexo masculino/sexo feminino de 1,24, como
representado na Figura 1. A idade dos pacientes a época
da cirurgia variou de 1 ano a 71 anos, com média de 26,5
anos. Os tumores ocorreram principalmente na primeira e
na segunda décadas de vida, correspondendo a 59,3% dos
casos, ¢ foram distribuidos num padrdo progressivamente
descendente entre os outros grupos etarios. A idade-pico de
incidéncia ocorreu antes dos 10 anos. As subdivisdes com
relagdo a idade sdo demonstradas na Figura 2. Em 2 casos, a
idade ndo foi registrada.

Do total de 68 lesdes, em 2 casos os espécimes foram
processados sem informacgao sobre a localizagdo da lesdo.
Dentre os espécimes de localizagdo conhecida, 28 (42,4%)
ocorreram na face, 13 (19,7%) nos membros superiores, 9
(13,6%) no tronco, 8 (12,1%) nos membros inferiores, 6
(9,1%) no pescogo ¢ 2 (3,1%) no couro cabeludo (Figura 3).

A dimensao das lesdes variou de 0,2 cm a 1,3 cm, com
tamanho médio de 0,6 cm. Em 3 casos, o tamanho da lesao
ndo foi informado pelo patologista. Em 13 de 66 lesdes, que
corresponde a 19,7% dos casos, o diagndstico correto foi sus-
peitado pelo cirurgido. O erro diagndstico mais frequente foi
carcinoma (12,1%) e cisto epidermoide (9,1%). Em 2 casos,
a hipotese diagnostica ndo foi informada pelo médico.
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Figura 1 — Distribui¢do dos pacientes em relagdo ao sexo.
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Figura 2 — Distribui¢do dos pacientes em relagdo a idade.

Uma paciente do sexo feminino teve recorréncia da lesdo
supraciliar, 3 meses apds a operagdo. Uma menina, com diag-
nostico de sindrome de Kabuki, foi submetida a remogao de
8 lesdes: 4 na face, 3 no tronco ¢ 1 no membro inferior; as
operagdes ocorreram aos 5 anos, 7 anos, 9 anos, 11 anos e 14
anos. Finalmente, um paciente com lesdo no tronco recebeu
o diagnostico de pilomatricoma proliferante (Figuras 4 ¢ 5).

As caracteristicas histopatologicas da neoplasia podem
ser bem demonstradas nas Figuras 6 a 8. Pode ser observado
padrao circular da distribui¢ao celular, com células basaloi-
des na periferia e células-sombra anucleadas, também deno-
minadas células-fantasma, no centro.
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Figura 3 — Distribui¢do dos pacientes em relagdo a localizagdo.
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Figura 4 — Caso 7, masculino, 70 anos de idade, lesdo em
regido inguinocrural esquerda. Em A, pingamento da lesdo,
evidenciando-se aderéncia a pele suprajacente.

Em B, espécime cirurgico com inclusdo de pele suprajacente.
Em C, espécime cirurgico mostrando lesdo calcificada.

Figura 5 — Caso 20, feminino, uma lesdo em bochecha direita.
Em A, coloragdo azulada da lesdo. Em B, espécime cirirgico
com inclusdo da pele suprajacente.
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Figura 6 — Pilomatricoma. O tumor é composto por ilhas
periféricas de células basaloides e células-sombra (fantasma),
vistas no centro do campo.

- i
- 3 i e 1 ‘\:m n-.;‘ﬁ
Figura 7 — Pilomatricoma. Campos de células basaloides a
esquerda e células-sombra a direita.

Figura 8 — Pilomatricoma. A transformagao de células basaloides
em células-sombra é caracterizada pela perda dos niicleos.

Atransformacéo de células basaloides em células-fantasma
¢ caracterizada pela perda dos nucleos. Esse aspecto pode ser
visto, numa perspectiva mais detalhada, nas Figuras 7 e 8.

DISCUSSAO

Segundo Hashimoto et al.’, o pilomatricoma ¢ um tumor
derivado das células basais primitivas da epiderme, que se
diferenciam em células da matriz do pelo. A lesdo ¢ atual-
mente classificada como tumor benigno de anexo cutaneo.

Mocehlenbeck’revisou 140 mil casos de tumores cutdneos
e observou que os pilomatricomas correspondem a 0,1% dos
casos. As lesdes podem ocorrer em pacientes de qualquer
idade, mas sdo mais propensas a se desenvolver em criangas
e adultos jovens!®. Com exce¢do de linfonodos, constituem
o segundo tumor mais excisado em criangas, atras apenas de
cistos epidermoides. Quarenta por cento dos casos ocorrem
em pacientes abaixo de 10 anos de idade!®. Neste trabalho,
foram observados tumores em pacientes com idades entre 1
ano e 71 anos, com média de 26,5 anos. Os tumores ocor-
reram principalmente na primeira e na segunda décadas de
vida, correspondendo a 59,3% dos casos, com o pico de
incidéncia ocorrendo antes dos 10 anos, o que confirma os
dados da literatura.

Nao hé consenso na literatura quanto a preponderancia
de género na ocorréncia das lesdes. Alguns estudos demons-
tram ligeira preponderancia do género feminino®, enquanto
outros estudos apontam o oposto®. No presente trabalho,
55,4% dos pacientes eram do género masculino ¢ 44,6%,
do feminino, resultando numa relagdo sexo masculino/sexo
feminino de 1,24.

Em geral, as regides mais frequentemente atingidas sdo
face e pescoco, seguidas de membros superiores, tronco e
membros inferiores®. Regides palmar, plantar e genitalia ndo
sdo afetadas®. O presente estudo reforga esses dados, em que
42,4% das lesdes ocorreram na face, 19,7% nos membros
superiores, 13,6% no tronco, 12,1% nos membros inferiores,
9,1% no pescogo e 3,1% no couro cabeludo.

Na maioria dos casos reportados na literatura, o didmetro
das lesdes varia de 0,5 cm a 3 cm®!*!", No presente estudo,
o tamanho das lesdes foi, em média, de 0,6 cm.

Histopatologicamente, os pilomatricomas sdo caracte-
rizados por ilhas de células arranjadas em configuracio
circular, com células basaloides nucleadas localizadas na
periferia e células-sombra anucleadas, também denominadas
células-fantasma, no centro. E importante enfatizar que as
células-fantasma nao s@o exclusivas do pilomatricoma, ocor-
rendo em cistos epidermoides e em dermatoses cronicas com
hiperceratose’.

Embora desconhecida, a etiopatogénese dessa lesdo tem
sido relacionada a mutacdes do gene CTNNPBI, respon-
savel pela codificagao da B-catenina, que desempenha papel
importante no desenvolvimento normal do pelo. Um estudo
recente demonstrou trissomia 18 como alteragdo citogenética
no pilomatricoma'?. Os pilomatricomas podem estar asso-
ciados a distrofia miotdnica (doenca de Steinert), sindromes
de Gardner, Turner, Rubinstein-Taybi e Soto, assim como a
deficiéncia de 21-hidroxilase, trissomia 9, polipose MYH,
doenga celiaca, xeroderma pigmentoso, sarcoidose e angio-
mixoma'®, Relagdo com doengas cronicas ndo foi reportada’,
apesar da correlagdo com hipercalcemia e niveis elevados
da proteina relacionada ao hormoénio da paratiroide'. O
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pilomatricoma nao ¢ condicdo hereditaria, embora haja
relatos na literatura de casos de ocorréncia familiar'®.

O diagndstico ¢ eminentemente clinico'® e frequente-
mente dificil, em decorréncia de extensas possibilidades de
diagnostico diferencial, que envolvem cistos dermoides,
cistos epidermoides, cisto branquial, lipoma, sinus pré-auri-
cular, reagdo a corpo estranho, adenopatia e hemangioma, o
que leva a taxa de diagndstico pré-operatdrio correto entre
0 e 30%*. No presente estudo, o diagndstico clinico correto
foi suspeitado pelo cirurgido em 19,7% dos casos, o que esta
de acordo com a literatura.

O erro diagnostico mais frequente foi carcinoma (12,1%)
e cisto epidermoide (9,1%). Os pilomatricomas podem apre-
sentar microcalcificagdes a mamografia, simulando cancer
de mama'’. Métodos de imagem, tais como ultrassonografia
e tomografia computadorizada, t€ém pouco valor, sendo re-
servados para diferencar massas pré-auriculares e tumores
de glandula parétida, ou na avaliagdo de lesdes agressivas®.
Biodpsia aspirativa com agulha fina, com a presenca de cé-
lulas-fantasma, pode fazer o diagndstico correto; entretanto,
na auséncia das mesmas, pode levar a falso negativo ou
mesmo a interpretacdo errénea no pilomatrix-carcinoma''.

Pilomatricomas multiplos sdo raros, ocorrendo entre 2%
e 4% dos casos. Sua reconhecida associagdo com as desor-
dens genéticas citadas pode acarretar extensa investigacao
propedéutica. No presente estudo, uma paciente do sexo
feminino apresentou 8 lesdes, removidas em face (n = 4),
tronco (n = 3) e membro inferior (n = 1), aos 5 anos, 7 anos, 9
anos, 11 anos e 14 anos de idade. Esse caso de pilomatricoma
multiplo representou 1,8% do total de casos, corroborando
os achados da literatura. Essa paciente teve o diagnostico
clinico de sindrome de Kabuki, condigdo que apresenta raras
anomalias congénitas multiplas e retardo mental. A sindrome
¢ de causa desconhecida'®.

As recorréncias apds o tratamento cirirgico sdo raras
(cerca de 2% a 6% dos casos). Recorréncias devem alertar
o cirurgido sobre a possibilidade da variante maligna do
pilomatricoma, o pilomatrix-carcinoma. Sinais de alerta a
serem considerados incluem predominancia em homens mais
velhos, crescimento rapido recente, fixacao a estruturas adja-
centes, infiltracdo cutanea, margens mal definidas, infiltragao
do tecido capsular, atividade mitética alta, atipias, necrose
central e alteragdes vasculares linfaticas®'>'. Locais mais
frequentes de metastases incluem pulmoes, ossos, encéfalo,
orgdos abdominais, pele e linfonodos®. No presente estudo,
uma (1,8%) paciente teve recorréncia da lesdo apenas 3
meses apos a operagao. Um paciente do sexo masculino, com
43 anos de idade ¢ les@o em tronco, recebeu diagndstico de
pilomatricoma proliferante. Seu exame anatomopatologico
apresentou células atipicas, com nucleos hipertroficos e
numerosas figuras de mitose. Essa condigdo ¢ caracteri-
zada por numero maior de figuras de mitose, mas a lesao
apresenta relativa simetria, lobulos basaloides delineados

de forma regular, auséncia de envolvimento perineural ou
linfatico, constituindo, portanto, uma entidade benigna. Nao
ha evidéncias na literatura de que essa variante constitua
forma precursora do pilomatricoma maligno®.

O tratamento indicado ¢ a excisdo cirurgica completa da
lesdo, pois aregressdo espontanea ndo ¢ observada. As margens
laterais de 1 cm sdo essenciais na ressecgdo, para minimi-
zar recorréncia local. A pele suprajacente ao tumor deve ser
incluida no espécime, em face da aderéncia do tumor a derme'®.

CONCLUSOES

Os pilomatricomas sdo tumores benignos de anexos
cutaneos, derivados de células basais primitivas da epiderme,
que se diferenciam em células da matriz do pelo. Constituem
afeccdo relativamente rara, sendo mais frequentemente ob-
servados em criangas.

O diagnostico ¢ eminentemente clinico e métodos de
imagem ndo sdo normalmente usados, a ndo ser que os
sintomas ou localizagdo da lesdo exijam complementacdo
diagnostica.

O tratamento de escolha ¢ a completa excisdo cirurgica da
les@o, com margens laterais de 1 cm, incluindo-se no espé-
cime a pele que cobre a lesdo. A recorréncia ¢ infrequente,
bem como as apresentagdes multiplas e a ocorréncia da va-
riante maligna da lesdo.

Considerando-se o alto grau de diagnosticos clinicos er-
rados, o pilomatricoma deve ser considerado no diagnostico
diferencial de nodulos cutaneos, especialmente aqueles de
cabeca, pescogo ¢ membros superiores.

Assim, o exame clinico cuidadoso e o conhecimento da
lesdo levam ao diagnostico correto e ao tratamento apropriado.
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