
Sr. Editor: El pilomatrixoma es un tumor benigno de la 
piel derivado del folículo piloso. Exponemos un caso 
de una niña de 10 años que presenta una masa en 
cuero cabelludo, que tras su extirpación y estudio 
anatomo-patológico se diagnostica como pilomatrixo-
ma.

Paciente de 10 años sin antecedentes personales ni familia-
res de interés que acudió a nuestra consulta por presentar 
una lesión nodular de 0,5 cm, situada en la región temporal 
del cuero cabelludo, de más de 6 meses de evolución. Ha-
bía sido vista por su dermatólogo, quien realizó como tra-
tamiento la expresión manual del mismo, con expulsión de 
líquido sanguinolento sin diagnóstico concreto.

En la exploración se observó una lesión dura con una costra 
hemática en su superfi cie, indolora, bien delimitada y no ad-
herida a plano profundo. Con un probable diagnóstico previo 
de quiste dermoide, procedimos a la extirpación ambulatoria 
de la lesión. Con la exéresis completa del mismo, se desmo-
ronó en varios fragmentos de consistencia pétrea y aspecto 
blanquecino que se remitieron para estudio anatomopatoló-
gico, dudando del diagnostico previo de quiste dermoide.

El estudio anatomopatológico nos ofreció el diagnóstico de 
pilomatrixoma, con una descripción macroscópica de frag-
mentos irregulares que reagrupados medían 0,3 x 0,4 cm., 
con inclusión total. La evolución ha sido a la curación.

El pilomatrixoma, también denominado epitelioma cal-
cifi cado de Malherbe o epitelioma benigno de Malher-
be, es un tumor que fue descrito en 1880 por Malherbe 
y Chenantais, quienes pensaban que se originaba de 
las glándulas sebáceas. Posteriormente, los estudios 
inmunohistoquímicos y de microscopia electrónica de-
mostraron que es originario de las células de la matriz 
del folículo piloso.

Es un tumor benigno que se presenta principalmente 
en niños por debajo de los 10 años, aunque puede 
aparecer a cualquier edad. Parece haber predominio 
del sexo femenino en su incidencia. Es posible que 
otros miembros de la familia del niño afectado presen-
ten pilomatrixomas, lo que puede sugerir un compo-
nente genético.

Este tumor de la piel, derivado del folículo piloso, es 
duro, subcutáneo, móvil y de crecimiento lento. Se 
trata de una masa sólida y encapsulada, situado en 
la dermis inferior. Está recubierto de piel normal y es 
generalmente único, midiendo generalmente entre 3 
y 30 mm, aunque hay descritos pilomatrixomas múl-
tiples asociados a distrofi a muscular miotónica. La 
localización preferente es en cara (más frecuente en 
región zigomática, periórbita y ceja), cuero cabelludo, 
cuello o extremidades superiores. Existen variantes 
poco frecuentes de este tumor: pilomatrixoma ampo-
lloso, pilomatrixoma perforante, pilomatrixoma híbrido 
y pilomatrixoma multinodular.
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Pilomatrixoma: a propósito de un caso El diagnóstico rara vez se hace por la clínica (menos 
del 49%), siendo el estudio histopatológico (por  BAAF 
o extirpación completa) el que da el diagnóstico defi -
nitivo. Lo mas frecuente es que se confunda en niños 
con quiste dermoide y en adultos con quiste sebáceo 
o ateroma. Otros diagnósticos diferenciales deben 
hacerse con quiste epidermoide, absceso, queratosis 
folicular, hemangioma, papiloma, tricolemoma, granu-
citosis, queloides y chalación cuando se sitúan en pár-
pados. Se ha observado que la ecografi a puede ser 
útil para mejorar el diagnostico preoperatorio.

Histológicamente es un tumor constituido por lóbu-
los con células basófi las en su periferia, con núcleos 
grandes y numerosas mitosis. Hacia el interior van 
perdiendo los núcleos y se denominan células tran-
sicionales y, por último, carecen completamente de 
núcleo convirtiéndose en células sombra o fantasma. 
La proporción de estás células es mayor cuanto más 
evolucionado esté el tumor. El estroma suele contener 
calcifi cación y osifi cación

Está descrita una alta incidencia de mutaciones del 
gen beta-catenin, teniendo un papel importante en 
la generación de tumores tipo pilomatrixoma, quiste 
odontogénico calcifi cado o craneofarngioma, sin ser 
confi rmados estos hallazgos por algunos autores.

El tratamiento de elección es la extirpación completa, 
ya que es muy rara la regresión espontanea. El pilo-
matrixoma no se relaciona con malignidad ni mortali-
dad. Las recidivas son infrecuentes (menor del 3%).
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Cuadro sincopal como debut 
de Mastocitosis

Sr. Editor: El síncope se defi ne como una perdida 
brusca y transitoria de conciencia, asociada a pérdida 
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de tono postural, seguida de una rápida y completa 
recuperación, sin que para ello sea necesario habi-
tualmente ninguna intervención. En ocasiones existen 
síntomas que preceden al cuadro sincopal (prodrómi-
cos) que pueden alertar el paciente sobre la inminente 
pérdida de conocimiento. Esta se debe a la interrup-
ción transitoria del fl ujo sanguíneo cerebral.

El síncope es un problema médico importante debi-
do a su alta frecuencia y a la gran variedad de cau-
sas responsables de dicho cuadro y cuyo pronóstico 
está relacionado con la etiología del mismo. Aunque 
las alteraciones del tono vascular sean la etiología de 
aproximadamente el 50% de los síncopes, son mu-
chas las posibles causas que pueden desencadenar 
el cuadro sincopal (tabla 1). Por ello puede ser la ma-
nifestación inicial de una patología grave, puede ser 
causante de daños personales (traumatismos por 
caídas) y puede condicionar la vida del paciente (por 
ejemplo síncopes vasovagales benignos en profesio-
nes de riesgo)

Presentamos el caso clínico de un paciente que, tras 
sufrir cuadros sincopales de repetición, fue diagnosti-
cado de mastocitosis sistémica.

Se trata de un varón de 36 años sin alergias medicamen-
tosas, con rinoconjuntivitis polínica como única patología 
conocida y sin presentar otros antecedentes personales, ni 
familiares de interés.

Fue estudiado por presentar cinco episodios sincopales en 
un año (los dos últimos con ingreso hospitalario). Los sínco-
pes eran precedidos de intensa sensación de inestabilidad, 
sin giro de objetos, con sudoración profusa y palpitaciones. 
Se acompañaban de dolor abdominal tipo “retortijón” con 
deposiciones diarreicas. No relajación de esfínteres ni movi-
mientos convulsivos. No dolor torácico, pero sí cierta difi cul-
tad para respirar. Interrogado por posibles factores desen-
cadenantes de los cuadros sincopales, refi rió haber tenido 
discusiones familiares previamente a los episodios.

El paciente se encontraba algo obnubilado, aunque respon-
dió de manera adecuada a las preguntas, relatando cómo 
habían sido los síntomas prodrómicos del cuadro sincopal. 
En la exploración física (último ingreso) presentó: TA 90/50, 
FC: 86 l.p.m. temperatura: 37.3, FR: 40 r.p.m., satO: 62%, 
buen estado de hidratación y de nutrición, cianosis labial y 
periférica. Exploraciones complementarias: pH 7,26, pCO 
49 mm Hg, pO 39,7 mm Hg, HCO 21,6 mmol/L, hemograma, 
bioquímica, coagulación, enzimas cardiacas, ECG, Rx tórax 
y TAC torácico sin hallazgos.

El paciente pasó a ser estudiado por el Servicio de Alergia, 
al parecer por un cuadro compatible con un shock anafi lác-
tico, donde se realizó un completo estudio inmunoalérgico. 
En éste se observaron niveles de triptasa elevados, 24.8 
mcg/L el primer día de ingreso y 34.2 mcg/L al tercer día, 
como hallazgos más importantes, por lo que el paciente fue 
remitido a la Unidad de Mastocitosis del Hospital Ramón y 
Cajal para valoración por su parte. Allí se realizó una biopsia 
de médula ósea, confi rmándose poco después el diagnós-
tico de mastocitosis. Desde entonces, el paciente es trata-
do con cromoglicato disódico, encontrándose asintomático 
hasta el momento.

ALTERACIÓN TONO VASCULAR
 1- Vasovagal
 2- Hipotensión ortostática
 3- Hipersensibilidad seno carotídeo
 4- Situacional
 5- Neuralgia glosofaríngea

TRASTORNOS CARDIOVASCULARES
 1- Bradiarritmias
 2- Taquiarritmias
 3- Cardiopatía isquémica
 4- Insufi ciencia cardiaca
 5- Obstrucción en VI (Estenosis aórtica. 
 Miocardiopatía hipertrófi ca obstructiva)
 6- Obstrucción en VD (Estenosis pulmonar, 
 taponamiento cardiaco)

NEUROLÓGICO 
 1- Hemorragia subaracnoidea
 2- AIT vertebrobasilar

PSICÓGENO
 1- Hiperventilación
 2- Trastorno conversivo

MISCELÁNEA
 1- Tóxicos (alcohol y otras drogas)
 2- Sd de Addison
 3- Hipoglucemia
 4- Anafi laxia
 5- Idiopático

Tabla 1. Etiología cuadro sincopal.

La originalidad de este caso clínico radica en la pe-
culiaridad de la etiología causante. Es muy frecuente 
pensar en un mecanismo vasovagal como factor res-
ponsable de la mayoría de los síncopes que atende-
mos (una vez razonablemente excluida la etiología 
de origen cardiológico), ya que la clínica así nos lo 
sugiere.

En este caso clínico, al aparecer sintomatología com-
patible con un shock distributivo, han sido necesarios 
los ingresos hospitalarios, que han facilitado la reali-
zación de un estudio más exhaustivo. Por tanto, cabe 
pensar si detrás de esos sincopes que etiquetamos de 
idiopáticos se encuentran entidades tan infrecuentes 
como la mastocitosis, pero, en cualquier caso, de ac-
cesible diagnóstico. 
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