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CONCEPTOS ANATOMICOS

CLASIFICACION *

Malformaciones

e Nevus comedoniano

e Hamartoma folicular nevoide
Malformacién: Error de desarrollo embriolégico que involucra solo
una estructura o estructura .El grado de proliferacion celular es escaso
o inexistente (Ej.: Nevus comedoniano).



Hamartomas

Nevus del foliculo pilosebaceo

Tricofoliculoma

Papula fibrosa de la nariz

Tricoadenoma

Fibrofoliculoma

Tricodiscoma

Hamartoma: Errores del desarrollo embriolégico caracterizados por la
presencia de una combinacion de tejidos normales en un determinado
organo, ordenadas o distribuidas de manera anémala. (Ej.: Nevo
sebaceo). A diferencia de las neoplasias el hamartoma no tiene
capacidad de crecimiento autbnomo sino en proporcion al individuo

Quistes
e [nfundibular
e Triquilémico ( istmo-catagen)
e Poro dilatado

Hiperplasias

e Induccién folicular

e Queratosis folicular invertida

e Triquilemoma
Hiperplasia: Proliferacion celular benigna como respuesta a un
estimulo conocido o desconocido y que tiende a regresar cuando el
estimulo desaparece. (Ej.: Verrugas).

Neoplasias benignas
e Tricoepitelioma
Tricoepitelioma desmoplasico
Tricoblastoma adamantoide (Linfadenoma cutaneo)
Panfoliculoma
Acantona de la vaina folicular
Tumor del infundibulo folicular
e Tumor triquilemal proliferante
Neoplasias malignas
e Carcinoma basocelular con diferenciacion folicular
¢ Pilomatricoma maligno



Neoplasia: Proliferacién celular descontrolada cuyo estimulo puede
ser o no conocido pero que continua creciendo a pesar de que el
estimulo haya cesado. Es benigna cuando es incapaz de dar
metastasis o de destruir agresivamente en una determinada
localizacion.

* Tomado de Neoplasias Anexiales Cutaneas: Luis Requena. Aula
Médica Ediciones. 2004

Nevus Comedoniano: Multiples lesiones asintomaticas de aspecto
comedoniano de distinto tamano, generalmente unilaterales o
agrupados en areas zonales o lineares. Prefieren zonas pilosas pero
se han descrito en mucosas y palmas o plantas poniendo en duda su
naturaleza infundibular. Pueden aparecer después de los
traumatismos y a veces se asocian a malformaciones como espina
bifida, polidactilia, cataratas. Hay casos familiares descritos y se cree
que su trasmision se debe a un mosaicismo genético.
Histolégicamente es una malformacion producida a partir del
componente infundibular del foliculo pilosebaceo que tiene
dilataciones quisticas con paredes laterales delgadas y queratina
laminar y concéntrica ortoqueratdsica; en la porcion inferior tiene
estructuras semejantes a bulbos pilosos con pseudoglobos cérneos.
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Nevus comedoniano Nevus comedoniano Histologia

Hamartoma Folicular Basaloide: Raro, tiene 5 variantes clinicas a)
adquirida y generalizada asociada a Alopecia difusa y Miastenia gravis b)
hereditaria congénita asociada a hipotricosis, Alopecia difusa, etc. ¢) familiar
generalizada sin otra anomalia asociada. d) forma lineal unilateral localizada.
e) localizada y solitaria de cuero cabelludo (Alopécica). Histologia: Existen
varios foliculos vellosos que son reemplazados por cordones que nacen a
partir del eje infundibular del foliculo en forma de candelabros invertidos (Fig.



1). El estroma es muy pobre sin aumento de fibrositos. Algunos pequefios
quistes foliculares son visibles ( Fig. 2).
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Tricofoliculoma: Lesion solitaria o nédulos multiples con orificio
central del que emergen o un tapén de queratina o multiples vellos
blancos o ambos. Se localiza en la cara y preferentemente en la nariz.
Histologia: Una cavidad central que contiene un tapon de queratina 'y
muchos tallos pilosos vellosos. En la pared de la cavidad se notan
algunos foliculos vellosos bien formados que desembocan en el centro
de la cavidad. El estroma es fibroso y lamelar.
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Nevus del foliculo pilosebaceo: Proliferacion bien delimitada en
dermis superior que tiene multiples foliculos vellosos rodeados de un
estroma fibroso que no muestran una cavidad central a diferencia del
tricofoliculoma.

Papula fibrosa de la nariz: Papula dura, hemisférica, pequefia, del
color de la piel, localizada en nariz. Histologia: Tiene foliculos
pilosebaceos mal formados, estroma fibroso ricamente vascularizado
y células gigantes multinucleadas que fueron interpretadas como
névicas. Algunos piensan que la Papula fibrosa es en realidad un
angiofibroma o un Nevus en involucion. Se considera actualmente a la
Papula fibrosa un verdadero Fibroma perifolicular.

e =g
Papula fibrosa de la nariz PapuI‘a fibrosa

Histologia

Tricoadenoma: Papula o nédulo de hasta 2.5 cm. de diametro
localizado principalmente en cara, raro, benigno, hemisférico, a veces
translucido, asintomatico, diagnosticado como Carcinoma Basocelular
clinicamente, recubierto por telangiectasias, afecta a personas de
ambos sexos entre los 12 y los 80 afios de edad aunque casos
congénitos han sido descritos. Histologia: Lesion nodular bien
delimitada, redondeada, sin contacto con la epidermis, compuesta por
abundantes estructuras quisticas rellenas de queratina concéntrica,
estas estructuras contienen todas las capas del epitelio infundibular;
otro componente son cordones epidérmicos pequenos de tamano y
forma variable.

El estroma es fibroso y rico en vasos sanguineos, hay hendiduras
entre el colageno y ocasionalmente se observa una reaccion de
gigantocelular de cuerpo extrafno. La diferenciacion es eminentemente
infundibular.



Fibrofoliculoma y Tricodiscomas: Son indistinguible entre si,
clinicamente se manifiestan como papulas numerosas, pequefas,
aplanadas, lisas, del color de la piel o amarillas e hipocromicas. Se
encuentran en todas las areas de piel con pelos pero mas
comunmente en cara y cuello. Son parte del Sindrome de Birt-Hogg-
Dube (Fibrofoliculoma + Tricodiscomas + Fibromas blandos +
adenocarcinoma papilar de tiroides) o al Sindrome de Hornstein vy
Krickemberg (Fibrofoliculomas multiples y poliposis del colon). Suele
haber incidencia familiar y asociacién con tumores renales, lipomas,
angiolipomas, nevus del tejido conjuntivo. Aparecen en la tercera
década de la vida. Histologia: Ambas patologias son aparentemente
la misma lesion en diferentes estadios evolutivos. El Fibrofoliculoma
aparece centrado por un foliculo bien desarrollado con orificio
infundibular dilatado y proyecciones de cordones epiteliales que se
anastomosan entre si y con el epitelio del foliculo formando un patron
retiforme. Un estroma laxo con abundantes fibroblastos y vasos
sanguineos esta presente. Otro nombre usado para describir esta
tumoracion es el de fibroma perifolicular.

El Tricodiscoma tiene epidermis aplanada y la dermis esta constituida
por fibras de colageno finas y jévenes que expanden la dermis papilar
tomando un patrén estoriforme, hay fibrositos estrellados y mucina a
veces se notan abundantes capilares.

El Fibrofoliculoma, el Tricodiscoma y el Fibroma perifolicular parecen
ser una sola entidad en diferentes estadios evolutivos o en diferentes
secciones histoldgicas.

Fibrofoliculomas Fibrofoliculoma



Fibroma Perifolicular Tricodiscoma

Quiste infundibular: Representan del 80 al 90% de todos los quistes
foliculares son lesiones solitarias o multiples en forma de nddulos
intradérmicos asintomaticos recubiertos de piel normal que alcanzan
hasta 5cms de diametro, tienen un orificio central por el que eliminan
un material blanco cremoso maloliente. Aparecen en sindromes como
el de Gardner —Richards (poliposis intestinal, tumores del tejido fibroso
y osteomas) o el sindrome de Gorling (quistes + nevos basocelulares,
depresiones puntiformes palmo plantares y quistes odontogénicos
mandibulares). Histologia: Una cavidad unilocular revestida de
epitelio poliestratificado que tiene toda las capas y produce una
queratinizacioén reticular como la de la epidermis normal o el
infundibulo; puede atrofiarse con el tiempo. Se han descrito cambios
asociados como disqueratosis focal acantolitica, psoriasis, liquen
plano, queratosis seborreica, carcinoma espinocelular por VPH.

Quiste Infundibular

Quiste Triquilémico (Istmo-Catageno): Corresponden al 15% de
quistes extirpados; son grandes hasta 10cms, duros y no tienen
orificio, ocurren en el cuero cabelludo habitualmente, son multiples,
trasmision autosdmica dominante visible y se extirpan enteros.
Histologia: Es una cavidad redondeada bien delimitada rodeada de



epitelio poliestratificado sin granulosa que produce una queratina
basodfila compacta. La pared es idéntica al epitelio de la vaina externa
del istmo folicular o al foliculo involucionando a la fase de catagen.

Quiste Triquilemal

Poro dilatado de Winner: Clinicamente semeja a un comedon
gigante, solitario, habitualmente localizado en la cara en individuos de
mas de 40 anos. Esta taponado por una masa de queratina que
cuando es extraida deja un orificio que se llena nuevamente.
Histologia: Es una cavidad alargada que se extiende hasta la dermis
reticular media o profunda, tapizada por un epitelio poliestratificado
gue tiene crestas epidérmicas redondeadas en toda su extension y
que produce queratina laminar infundibular. No se observan glandulas
sebaceas. A veces un tejido cicatrizal rodea la lesion.
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Poro dilatado de Winner

Queratosis Folicular Invertida: La Queratosis Folicular Invertida
aparentemente no tiene caracteristicas tipicas que permitan su
diagndstico clinico. El diagndstico definitivo se hace histolégicamente.
Histologia: Tiene arquitectura de verruga vulgar pero presenta
abundantes remolinos escamosos que estan rodeados por un epitelio
escamoso. Aparentemente estos remolinos se derivan de una
hiperplasia de los infundibulos foliculares, hay hiperqueratosis
compacta con focos o columnas paraqueratésicas, la capa granulosa



es gruesa y en la dermis papilar se notan capilares dilatados e
ingurgitados. En 1991 se encontr6 DNA de HPV en una lesion de
Queratosis Folicular Invertida por lo tanto esta y la siguiente entidad, el
Triquilemoma son considerados realmente como verrugas virales con
hechos histoldgicos particulares.
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Tricolemoma: Se acepta en general que al igual que la lesion
anteriormente descrita el tricolemoma es también una verruga viral.
Clinicamente son pequenas papulas hemisféricas de superficie lisa o
verrucosa, de 3-8mm. de diametro localizadas principalmente en cara.
Son generalmente unicas, cuando son multiples se asocian al
Sindrome de Cowden (enfermedad fibroquistica de la mama, adenoma
tiroides, quistes de ovarios, lipomas, neuromas cutaneos, poliposis
intestinal, carcinomas viscerales (mama, tiroides y pancreas). Los
pacientes con Cowden parecen tener un trastorno del sistema inmune
que compromete sobre todo a los linfocitos T. Por PCR se ha
demostrado HPV en todos los casos de un estudio reciente en 1997.
Histologia: la arquitectura es de una verruga pueden ser exo —
endofiticas, tienen principalmente células claras de diferenciacion
triquilemal y ocasionalmente remolinos escamosos, areas de
hipergranulosis e hiperqueratosis con pocas columnas de
paraqueratosis, collarete de epitelio Se ha descrito una variedad
desmoplasica, en ésta el estroma es fibroso a diferencia del anterior
que tiene escaso estroma y venas dilatadas y congestivas. No hay
atipias ni mitosis, pero se nota una membrana vitrea prominente
debajo de la capa basal en empalizada.



Panfoliculoma: Se han descritos solo 12 casos, sus caracteristicas
clinicas no son muy reconocidas, aparece en la cabeza y tronco,
afecta ambos sexos por igual, el crecimiento es lento, han sido
descritos como papulas translucidas o nédulos quisticos solitarios.
Histologia: Es una neoplasia benigna, simétrica de bordes lisos, hay
hendiduras entre la tumoracién y el estroma, alternan estructuras
soélidas, quisticas o solidoquisticas. Su diferenciacion puede realizarse
a todas las porciones del foliculo incluyendo la papila dérmica, los
islotes epiteliales estan compuestos basicamente de células
germinativas con algunas matriciales, las partes quisticas son de
diferenciacién infundibular, matricial o triquilémica, el colageno no es
prominente.

Tricoblastoma: (Requena cree que el Tricofoliculoma, el
Tricoepitelioma .Desmoplasico y el Linfadenoma cutaneo o
Tricoblastoma adamantoide son variantes histoldégicas de
Tricoblastoma por su tendencia a producirse a partir de células
marginales y del estroma). Clinicamente es posible que aparezcan en
cualquier parte del cuerpo donde existan foliculos pilosebaceos, como
nodulo unico, bien delimitado de extirpacion facil que mide entre 1y
2cms. Es la neoplasia mas comun en el Nevus Sebaceo donde suele
ser pigmentado. Histologia: Es benigna con diferenciacién
germinativa folicular, generalmente afecta la dermis reticular profunda
y la hipodermis, es simétrica, redondeada de bordes lisos, bien
delimitados con hendiduras estromales; se han descrito 5 variedades,
nodulos grandes, pequenos, cribiformes, racemosos vy retiformes. Los
islotes son basaloides con células germinales abundantes y quistes
infundibulares. En todas las variantes el estroma predomina sobre el
componente epitelial.

Tricoepitelioma: (Variante de Tricoblastoma). Son pequefias papulas,
translucidas que pueden confluir en surcos nasogenianos, mejillas y
labio superior. Se han descrito tres variantes: solitario, multiple y
desmoplasico. La variante solitaria es una pequefa papula
hemisférica, brillante localizada en la cara. Las multiples son una
genodermatosis de transmision autosdomica dominante con menor
expresividad y penetrancia en varones; el cromosoma afectado
parece ser el 9p21, Se pueden asociar al Sindrome de Rombo
(atrofodermia vermiculada, quistes de milio, hipotricosis,
tricoepiteliomas, carcinomas basocelulares, dilatacion capilar).



Histologia: Tumoracion benigna, simétrica, bien delimitada
generalmente no conectada con la epidermis que muestra agregados
de células germinativas basaloides. El componente estromal
predomina los islotes tienen empalizada en la periferia y son capaces
de inducir la formacién de bulbos pilosos y papilas dermicas, tienen un
componente quistico con queratina laminar infundibular, hay reaccion
granulomatosa de cuerpo extrafo y calcificaciones. El estroma es
densamente fibroso con células fusiformes y triangulares
abundantes, hay hendiduras entre los haces del colageno.

Tricoepiteliomas multiples | 'I:fiéopitelioma -
Histologia

Tricoepitelioma desmoplasico: Lesién generalmente Unica
redondeada, bordes limitados, localizada principalmente en mejillas de
mujeres jovenes con un diametro entre 0.3-1 cm. Lesiones multiples
han sido descritas. Histologia: Tumoracion simétrica con depresion
central que tiene cordones e islotes de células basaloides conectadas
a un infundibulo o a la epidermis, ademas quistes infundibulares y
granulomas por cuerpo extrafio consecutivos a la ruptura de los
quistes. Calcificaciones ocasionales y anillos de colageno escleratico
mas eosinofilico que rodean los islotes. Estroma fuertemente
esclerdtico, fibrositos abundantes.




Tricoepitelioma desmoplasico Tricoepitelioma
desmoplasico Histologia

Linfadenoma cutaneo (Tricoblastoma Adamantoide): Pequefio
nodulo solitario de crecimiento lento en cara o extremidades de
personas jovenes. Tiene un comportamiento bioldgico benigno.
Histologia: Nédulo bien delimitado con islotes basaloides de centro
claro y cordones epiteliales entremezclados, el estroma es fibroso y
denso y contiene abundantes linfocitos esparcidos que
ocasionalmente penetran en los islotes. No hay conexidn con la
epidermis. Se nota diferenciacion folicular con presencia de bulbos y
papilas.

Pilomatrixoma: (Epitelioma Calcificado de Malberbe). Tumor unico
o multiple, duro, localizado en cuero cabelludo, cara, cuello y otras
regiones, asintomatico, recubierto por piel sana o anetodérmica de
color normal, azulada o eritematosa, bien delimitado; una variedad
perforante habitualmente erosionada a sido descrita. En formas
multiples se asocia a Distrofia Miétonica. Histologia: Nodulo quistico
benigno. localizado en dermis profunda o hipodermis sin conexion con
epidermis, bien delimitado, de bordes suaves y lisos que contienen
islotes de células matriciales baséfilas con nucleos y nucleolos
prominentes que gradualmente retransforman en células claras
eosindfilas transparentes (células sombras o fantasmas) en las que
solo sus contornos son visibles. Ademas granulomas por cuerpo
extrafio y focos de calcificacion o metaplasia ésea. Abundantes
mitosis en el estroma. Las lesiones viejas solo muestran células
sombras.




Pilomatrixoma Pilomatrixoma
Histologia

Acantoma de la vaina folicular: tumor pequefio no mayora 1 cm.,
localizado en cara, especialmente alrededor de la boca y que se
presenta como: a) una cavidad o depresion semejante al poro dilatado
o b) un tumor solido, hemisférico recubierto de piel sana con una
depresion central. Histologia: Nodulo bien delimitado centrado por
una cavidad llena de queratina compacta y reticular, esta cavidad esta
tapizada por un epitelio que emite prolongaciones que contienen
células eosinfilicas con diferenciacion hacia la vaina radicular a nivel
del istmo. Se ven cavidades con una cuticula irregular y semejante a
la del conducto sebaceo. Hay quistes infundibulares. Es benigno y
puede extenderse hasta el celular subcutaneo.

Acantoma de la vaina folicular Histologia

Tumor del infundibulo folicular: Es una lesion pequefia en forma de
papula del color de la piel normal no mayor de 1cm, asintomatica que
prefiere cabeza y cuello. Casos multiples han sido descritos.
Histologia: tumor pequefio, bien circunscrito, localizado en la dermis
reticular compuesto por cordones y columnas epiteliales que se
anastomosan entre si, tienen dos tipos de células, unas claras de
citoplasma abundante y otras basaloides en la periferia de estos
cordones los cuales se conectan con la epidermis ocasionalmente.
Muy raramente se pueden ver dentro de estos cordones estructuras
que remedan bulbos pilosos, yemas pilosas y ductos tapizados de
forma similar a los conductos sebaceos. El estroma es
frecuentemente fibroso.
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Tumor triquilemal proliferante: Tumor habitualmente solitario
localizado en la cabeza, exulcerado, lobulado, de tamano variable
alcanzando hasta 25cms. Se presenta en mujeres y en ancianos.
Histologia: Tumoracién sdlida o quistica, redondeada u ovoidea a
veces lobulada, grande, no encapsulada, bien delimitada y simétrica.
El epitelio de este tumor imita al de la vaina radicular externa a nivel
del istmo o del segmento inferior de un foliculo en catageno. La capa
externa basaloide se contintua con células espinosas eosinofilicas que
queratinizan abruptamente de forma triquilemal, algunas células
pleomorficas y disqueratdsicas son visibles ocasionalmente.

Pilomatrixcarcinoma (Pilomatrixoma maligno — Pilomatricoma
maligno): Es un tumor solitario en forma de nddulo exofitico que
prefiere la cara y cuero cabelludo de varones ancianos. Tiene
tendencia a la ulceracion y consistencia dura o blanda. El
comportamiento bioldgico es generalmente benigno aunque se han
reportado 5 casos de metastasis comprobadas. Histologia:
Tumoracion asimétrica, mal delimitada, ulcerada frecuentemente;
presencia de células basales inmaduras agrupadas en islotes o en
cordones que pueden extenderse hasta la fascia. Células basaloides
pequefias ovoides, picnoticas, nucleolos prominentes y habitualmente
mucha atipia. Espacios quisticos entremezclados que contienen
células sombras, detritos celulares, material queratinico y calcio. Hay
reaccion gigante multinucleada, puede causar destruccion localmente
y dar metastasis.

Carcinoma Basocelular de diferenciacion folicular: Es una
neoplasia que clinicamente luce como cualquier carcinoma
basocelular pudiendo ser papulas transparentes, nédulos o lesiones
anulares. Ocasionalmente son parte del sindrome de Gorlin (Sindrome



del nevus Basocelular) pero han sido descritas como tumoraciones
multiples en cara de varios familiares y consideradas como
enfermedad de trasmision autosémica dominante sin ninguna otra
alteracion como quistes odontogénicos o depresiones puntiformes de
palmas y plantas. Histologia: la diferenciacion folicular de esta
tumoracion puede hacerse en sentido infundibular (Carcinoma
Basocelular infundibulo-quistico), la mas frecuente y que consiste en
una tumoracion pequefia con cordones finos epiteliales entrelazados y
quistes foliculares en el fondo del tumor. El estroma es pobre y
habitualmente hay poca empalizada; matricial inclusive con intento de
formar células “sombra”, vaina radicular externa (Triquilemal), vaina
radicular interna. EI comportamiento biolégico es considerado benigno
a pesar de haber sido descritos casos con infiltracion local hasta
celular subcutaneo y musculo.
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