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TRICOEPITELIOMA
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DEFINICION

El tricoepitelioma se considera un hamartoma
pobremente diferenciado, derivado de la matriz
germinal del foliculo piloso. Algunos autores como
B. Ackerman lo consideran una variedad cribifor-
me del tricoblastoma. La lesién se puede presentar
de forma multiple y familiar o solitaria.

ETIOLOGIA

Los tricoepiteliomas se originan en la unidad
pilosebéacea, y estan constituidos fundamental-
mente por células de la matriz germinal del folicu-
lo pilosebaceo que tienden a disponerse en un
patrén cribiforme caracteristico. Los tricoepitelio-
mas multiples tienen un modo de herencia auto-
sémico dominante con menor expresividad y
penetrancia en varones. En el sindrome de Broo-
ke-Spiegler se ha localizado una alteracién genéti-
ca en el locus 16g12-q13.

CLINICA

El tricoepitelioma solitario clinicamente se ca-
racteriza por una placa o papula facial, sin cambios
de coloracién y generalmente menor de 2 cm. Sue-
le aparecer en la cara en la segunda década de la
vida (Fig. 1).

Los tricoepiteliomas multiples forman parte de
una enfermedad autosémica dominante, aunque
también se han descrito casos esporadicos. Se
caracteriza por el desarrollo desde la infancia de
papulas multiples sin tendencia a la ulceracion,
generalmente faciales (Fig. 2). Es rara la transfor-
macion maligna de estas lesiones. Otra forma de
presentacion infrecuente es la asociada a nevus
epidérmicos de distribucién lineal, a cilindromas
y a veces a espiradenomas, fibromas ungueales,
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distrofia congénita ungueal y formando parte del
sindrome de ROMBO (atrofiodermia vermiculada,
milia, hipotricosis, tricoepitelioma, carcinoma ba-
socelular y vasodilatacion periférica). También se
ha descrito la aparicién simultanea de tricoepite-
liomas y carcinoma de mama. Otra forma de pre-
sentacion es el sindrome de Brooke-Splieger que
consiste en tricoepiteliomas multiples y cilindro-
mas.

En el caso del tricoepitelioma desmoplasico, la
presentacion clinica mas caracteristica es la de una
lesion indurada, generalmente menor de 1 cm, de
aspecto anular y centro deprimido, no ulcerado,
gue suele aparecer en la tercera o cuarta década
de la vida.

HISTOPATOLOGIA

Las caracteristicas histoldgicas del tricoepitelio-
ma solitario y maltiple son idénticas, sin embargo,
el tricoepitelioma desmoplésico constituye una
entidad clinicopatoldgica diferente.

Los tricoepiteliomas son tumores de la dermis
papilar y reticular alta, que presentan continuidad
con la epidermis en un tercio de los casos (posi-
blemente a través de infundibulos preexistentes).
Estan constituidos por tres elementos: a) nidos epi-
teliales de células basaloides, a veces con empali-
zada periférica, que forman estructuras cribiformes
gue recuerdan a pequefios foliculos pilosos atrofi-
cos (Fig. 3). Es frecuente la presencia de estructu-
ras infundibulo-quisticas, que ocasionalmente se
rompen y dan lugar a granulomas de cuerpo extra-
fio en la dermis; b) Estroma mesenquimal laxo,
poco celular, que se dispone entre y alrededor de
los nidos epiteliales, dejando hendiduras entre el
mesénquima del tumor y el estroma propio de la
dermis. Hasta en un 33% de los casos se advierten
calcificaciones y depdsitos de amiloide; y c) estro-
ma denso y prominente constituido por cumulos
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Figura 1. Tricoepitelioma solitario: Papula de 0,7 cm de diametro, de color piel, en
la cara lateral de la nariz.

Figura 2. Tricoepiteliomas multiples: Papulas multiples, pequefias, de color piel,
distribuidas en la piel de la nariz. La paciente tenia historia familiar de tricoepite-
liomas mdltiples.
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Dermatologia: Correlacién clinico-patolégica

Figura 3. Tricoepitelioma: Apariencia a pequefio aumento de la lesién caracteri-
zada por una buena delimitacion y constituida por I6bulos de células basaloides.
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Figura 4. Tricoepitelioma: Detalle de los nidos de células basaloides con empaliza-

da periférica, inmersos en un estroma fibroso laxo. Notese la ausencia de hendi-

duras epitelio-estroma.

de células fusiformes que recuerdan a papilas del
foliculo piloso y que se disponen proximas a los
bulbos incipientes de los foliculos pilosos tumora-
les (Fig. 4). Los tricoepiteliomas presentan una tin-
cién inmunohistoquimica similar a la que se obser-
va en las células de la raiz externa del pelo (fuerte
positividad para CK5/6 y CK8).
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El tricoepitelioma desmoplasico es un tumor
circunscrito, simétrico que ocupa la dermis papilar
y reticular alta, con una depresion central. El
aspecto histolégico del tricoepitelioma desmopla-
sico es bastante diferente del tricoepitelioma con-
vencional. Estd compuesto por cordones y nidos
de pequefias células basaloides, con escaso cito-
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plasma, y aisladas estructuras infundibulo quisti-
cas, a veces con formas abigarradas. Ocasional-
mente, aparecen estructuras que recuerdan a con-
ductos de glandulas ecrinas. La caracteristica
histologica predominante es el estroma, que es
muy denso e hipocelular, con menos fibras elasti-
cas y mas mucopolisacaridos que la dermis nor-
mal, a veces con granulomas a cuerpo extrafo,
calcificaciones y excepcionalmente osificacion.
Aungue el nombre de tricoepitelioma desmoplasi-
co estd plenamente consolidado en la literatura, no
corresponde al tipo de estroma que lo constituye,
gue es mas esclerotico y colagenizado que real-
mente desmoplasico, este dato es muy importante
para distinguirlo de otros tumores anexiales malig-
nos.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El principal diagnostico diferencial del tricoepi-
telioma es el carcinoma basocelular. En el caso del
tricoepitelioma multiple es fundamental la infor-
macioén clinica, pues la distribucién de las lesiones,
su localizacién y la historia familiar son basicos.
Aln con todos estos datos, el diagnostico es a
veces complicado. Desde un punto de vista histo-
I6gico datos que apoyan el diagnéstico de tricoe-
pitelioma son la diferenciacién hacia bulbos folicu-
lares, quistes infundibulares y papilas foliculares
rudimentarias asi como la ausencia de atipias y
mitosis. Sin embargo, la presencia de un estroma
mixoide o realmente desmoplasico y la formacion
de hendiduras tumor-estroma son datos muy
importantes para el diagnéstico de carcinoma
basocelular. La inmunohistoquimica puede ayudar
ya que el estroma de los tricoepiteliomas es focal-
mente CD 34 positivo, mientras que en los carcino-
mas basocelulares es negativo, aunque con alguna
excepcion.

En el caso del tricoepitelioma desmoplasico el
diagnostico diferencial se puede plantear con el
carcinoma anexial microquistico y con el siringo-
ma, sobre todo si la biopsia en estudio es muy

superficial. El carcinoma anexial microquistico pre-
senta, al igual que el tricoepitelioma desmoplasico,
quistes epidérmicos y cordones de células basaloi-
des, sin embargo, a diferencia del tricoepitelioma,
presenta estructuras ductales, infiltracion méas pro-
funda y a menudo invasién perineural. El estroma
de ambos tumores es diferente, el del carcinoma
anexial microquistico es verdaderamente desmo-
plasico, es decir, con proliferacion fibroblastica y
colagenizacion fina, similar al del carcinoma de
mama, mientras que el del tricoepitelioma es un
estroma escleroso. El siringoma puede tener un
parecido histologico con el tricoepitelioma, pero
las estructuras ductales con secrecién y la ausencia
de quistes infundibulares, granulomas a cuerpo
extrafio o calificaciones permiten distinguirlos.

Otro importante diagnéstico diferencial histolo-
gico del tricoepitelioma desmoplasico es el carci-
noma basocelular de tipo morfea o fibrosante. En
este Ultimo no suelen existir quistes epidérmicos,
pero tampoco son frecuentes las mitosis, necrosis
celulares, estroma mucinoso ni hendiduras tumor-
estroma. La inmunohistoquimica no es definitiva
pero puede ayudar, puesto que se ha demostrado
la presencia de células de Merkel en los tricoepite-
liomas desmoplésicos y no en los carcinomas
basocelulares de tipo morfea. El dato histoldgico
mas importante estriba en las caracteristicas del
estroma. En el carcinoma basocelular este estroma
es verdaderamente desmoplasico, mientras que en
el tricoepitelioma desmoplasico es escleroso. No
obstante, algunos casos de tricoepitelima desmo-
plésico pueden llegar a ser indistinguibles de un
carcinoma basocelular de tipo morfea, en esta
situacion se recomienda una escision completa de
la lesion.

TRATAMIENTO

El tratamiento de eleccién es quirdrgico. Aun-
que se trata de tumores benignos pueden dar lugar
a recidivas locales por lo que se debe realizar esci-
sion completa de la lesion con méargenes libres.



