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CASOS CLINICOS

Piloleiomiomas faciales multiples no familiares

Resumen.—El leiomioma es una neoplasia benigna de fibras
musculares lisas. La variante més frecuente de leiomioma
cutdneo es el piloleiomioma, originado a partir del musculo
piloerector. Los piloleiomiomas pueden ser solitarios o
multiples. Todos los piloleiomiomas solitarios y la gran mayoria
de los piloleiomiomas multiples son esporddicos, pero en
algunos casos de piloleiomiomas multiples se ha descrito un
modo de herencia autosdémico dominante. Los piloleiomiomas
suelen localizarse en extremidades superiores e inferiores y
tronco. La cabeza yel cuello son las regiones que se afectan con
menor frecuencia. Presentamos el caso de un varén de 75 afios
que presentaba en la mejilla derecha una placa de 4 X 3 cm por

confluencia de multiples nédulos constituidos por musculo liso.
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INTRODUCCION

El leiomioma es una neoplasia benigna de fibras
musculares lisas descrita originalmente por Virchow
en 1854 (1). Existen tres variantes de leiomioma cuta-
neo que por orden de frecuencia son el piloleio-
mioma, que se desarrolla a partir del musculo piloe-
rector; el angioleiomioma, originado a partir de la
capa media muscular de los vasos sanguineos, yel leio-
mioma genital, dartoico o mamilar, desarrollado a par-
tir del musculo dartos en el escroto, labios mayores,
pene, pezones o areolas mamarias. Los piloleiomiomas
a su vez se clasifican en solitarios, multiples esporddi-
cos y multiples familiares (tabla I). Presentamos un

TABLA I: CLASIFICACION DE LOS LEIOMIOMAS
CUTANEOS

Piloleiomiomas Solitarios Esporadicos
Multiples Esporadicos

Familiares
Leiomiomas genitales Solitarios Esporéadicos
Angioleiomiomas Solitarios Esporéadicos
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caso esporadico de piloleiomiomas multiples con lesio-
nes afectando unilateralmente a la cara.

DESCRIPCION DEL CASO

Paciente del sexo masculino de 75 afios de edad que
presentaba en la mejilla derecha una placa de 4x3 cm
formada por la confluencia de miltiples nédulos de
consistencia firme, mds palpables que visibles, sin cam-
bios en la coloracién de la piel suprayacente (Fig. 1).
No se detectaron otros hallazgos patolégicos de inte-
rés en la piel de tronco y extremidades. El paciente
aseguraba que las lesiones descritas aparecieron
durante la adolescencia como consecuencia de la
manipulaciéon de lesiones de acné vulgar en la misma
localizacidn. Las lesiones no eran dolorosas esponta-
neamente, por el roce o tras la exposicién a bajas tem-
peraturas, y el paciente afirmaba ser el inico miem-
bro de la familia afecto.

Se realizé una biopsia de uno de los ndédulos y el
estudio histopatolégico demostré la presencia de fas-
ciculos de fibras musculares lisas dispuestas irregu-
larmente y ocupando todo el espesor de la dermis. A
mayor aumento se observaba que estas fibras muscu-
lares lisas mostraban un amplio citoplasma eosin6filo
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FIG. 1.—Placa de morfologia arciforme formada por la confluencia
de multiples nédulos en la mejilla derecha.

y un ntcleo alargado de extremos romos. Algunas
células mostraban vacuolizacion paranuclear (Fig. 2).
Dada la benignidad de las lesiones yla ausencia de sin-
tomatologia se decidi6 la abstencién terapéutica.

DISCUSION

El piloleiomioma es la variante cutdnea de leio-
mioma mas frecuente (24) ypuede presentarse a cual-
quier edad, aunque generalmente se desarrolla en la
segunda ytercera décadas de la vida en el caso de lesio-
nes multiples (5) o en edades mas avanzadas en el ca-
so de tumores solitarios. En la mayoria de las series
publicadas existe un ligero predominio en el sexo fe-
menino (6,7), aunque algunos autores sostienen que
ambos sexos se afectan con igual frecuencia (2).

Los piloleiomiomas multiples son ligeramente maés
frecuentes que los solitarios y suelen afectar a mds de
una regién anatémica. Raj y cols. han descrito afec-
tacion de més de un drea topogréafica en casi la mitad
de los pacientes con lesiones multiples de piloleio-
miomas (8). La gran mayoria de piloleiomiomas mul-
tiples son esporddicos (5). Sin embargo, se han publi-
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FIG. 2—A pequefio aumento se observa una proliferacion de fas-
ciculos de fibras musculares lisas que ocupan todo el espesor de la
dermis.

cado diversos casos en distintas generaciones de una
misma familia y gemelos idénticos, lo que sugieren un
modo de herencia autosémica dominante con baja
penetrancia (3, 5-13). Todos los casos descritos con
antecedentes familiares mostraban lesiones multi-
ples (3). La asociacién de leiomiomas multiples fami-
liares ymiomas uterinos constituye el denominado sin-
drome de Reed. Los piloleiomiomas pueden consti-
tuir también una de las manifestaciones del sindrome
de Gardner (5), yse han descrito asociaciones de pilo-
leiomiomas con dermatitis herpetiforme, neoplasias
endocrinas miultiples tipo I, leiomiomas viscerales y tri-
somia 9p/ monosomia 18p terminal (3, 5).

Clinicamente las lesiones se presentan en forma de
multiples pdpulas y nédulos subcutdneos, de consis-
tencia firme y tamafio variable entre escasos milime-
trosy 1,5 cm de didmetro, del color de la piel normal
o eritematoparduscos, agrupados en placas lineales,
arciformes, irregulares o zosteriformes. Suelen estar
adheridos a la superficie de la piel que los recubre,
pero son méviles con respecto a los planos profundos.
Las dreas mds comtinmente afectadas son, por orden
de frecuencia, las extremidades superiores e inferio-
res, las caras anterior y posterior del tronco, la cabeza
y el cuello (14). En general las lesiones comienzan
como un pequeio nédulo de crecimiento progresivo
ycon el tiempo aparecen lesiones similares en la vecin-
dad o en otras localizaciones. Las lesiones no mues-
tran tendencia a laregresion espontdnea (3). Aunque
pueden ser asintomadticos, lo mas frecuente es que
produzcan dolor paroxistico espontdneo o como res-
puesta a estimulos tactiles, bajas temperaturas o sobre-
saltos emocionales (3, 4, 6, 7). El dolor es descrito por
los pacientes como sensacién de «pinchazos», «que-
mazén» o «pellizcos» de intensidad moderada o
intensa y en ocasiones es incapacitante. Aunque el
dolor puede preceder a la aparicién del tumor, lo
habitual es que los tumores sean asintomaticos ini-
cialmente y se hagan dolorosos con el tiempo.
Durante el episodio de dolor algunas lesiones pali-
decen yse contraen. Se han descrito movimientos ver-
miformesdel tumor (11) (el denominado seudosigno
de Darier) yraramente se asocian manifestaciones sis-
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TABLA II: CASOS PUBLICADOS EN LENGUA INGLESA DE PILOLEIOMIOMA CON AFECTACION FACIAL

Autor Ndmero Solitario (S) o N Tiempo de . L
(referencia) de casos Sexo Edad miiltiple (V) Localizacién evolucion Sintomas Clinica
Grzybowski (21) 1 D D D Cara (E). D D D
Montgomery y Win- 2 F 35 M Cara (E). 8 afos. Prurito;no dolor.  Placa lineal.
kelman (11)
M 44 M Frente, tronco, pecho. Varios afios. Dolor. Papulas agrupadas.
Fishery Helwig (12) 2 casos fa- M 55 M Cara, cuello, brazos, D D D
miliares. tronco, muslo.
M 35 M Cara, espalda, hom- D D D
bro.
8 casos es- D D D D D D D
poradicos.

Bart y Kopf (22) 1 M 33 M Mejilla derecha (E). 12 afios. Ligero dolor. Papulas y nddulos erite-
matososy del color de
la piel normal.

Orellana 'y Hernéan- 8 D D D D D D D

dez (6)
Tatnall y Leigh (14) 1 M 34 M Mejillaizquierda (E). 20 afios. Dolor con expo-  Placa formada por multi-
sicion al frio ples pdpulasy nddulos.
o0 al calor.
Tiffee y cols. (4) 1 M 35 M Cara, unilaterales (E). 20 afos. Dolor.
Ataman y cols. (23) 1 M 65 S Pabellén auricular 2 meses al Asintoméatica. ~ Masa dura bien delimi-
izquierdo (E). menos. tad, fija, no pulsatil de
1x1,5cm.
Ferndndez-Pug- 1 M 39 M Mejilla izquierda, D Leve dolor y Placaconstituidapor mul-
naire y Delgado- tronco y brazos. palidez con tiples tumores de apro-
Florencio (3) la exposicion ximadamente 0,5 cm
al frio. de diametro.

Harford y cols. (18) 1 M 48 S Cara (E). 10 semanas. No dolor. Nédulo ulcerado y cos-
troso de 1,2 x 1,2 cm
de diametro.

lzumiy cols. (24) 1 M 66 S Frente (E). 2 meses. Asintomatico. ~ Nédulo  cupuliforme,
firme, de 15 mm de
didmetro, parcialmen-
te ulcerado, de super-
ficie costrosa.

2 D D S Caray cuello (E). D D D

Raj y cols. (8)

5 D D M Caray cuello (E). D D D

Presente caso 1 M 75 M Mejilla derecha (E). Desdelaado- No dolor. Placa arciforme formada

lescencia. por la confluencia de
papulas y nédulos

D: desconocido. E: exclusivamente. M: masculino. F: femenino.

témicas como midriasis, palidez, hipotension, nduseas, vo- determinar una eritrocitosis clinica (3, 15), y se han des-

mitos, micciéon o defecacion (3, 11). Algunos leiomiomas crito dos ejemplos de piloleiomiomas solitarios desarro-

cutdneos y uterinos producen eritropoyetina, que puede llados en lesiones de nevo sebaceo de Jadassohn (16, 17).
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El diagnéstico diferencial desde el punto de vista cli-
nico debe establecerse con otros tumores cutdneos
dolorosos como neuromas, espiradenomas, tumores
de células granulares, dermatofibromas y angiolipo-
mas (3). Los piloleiomiomas miltiples pueden con-
fundirse clinicamente con lesiones del denominado
hamartoma de musculo liso, que constituye una mal-
formacién del musculo erector del pelo. Este hamar-
toma de miusculo liso suele estar presente en el
momento del nacimiento, puede mostrar hiperpig-
mentacién y/ o hipertricosis que disminuye con el
tiempo y habitualmente se asocia a un nevo de Bec-
ker. Desde el punto de vista histopatolégico el hamar-
toma de musculo liso estd constituido por haces de
fibras musculares lisas que se distribuyen por la der-
mis de manera mds dispersa y peor delimitada que las
del piloleiomioma (4).

El estudio histopatolégico de los piloleiomiomas
muestra una proliferacién intradérmica de fibras mus-
culares lisas dispuestas en fasciculos multidirecciona-
les pobremente delimitada con respecto a la dermis
circundante. La epidermis habitualmente estd apla-
nada, aunque puede ser normal o discretamente acan-
tosica y estd separada del tumor por una estrecha
banda de dermis papilar respetada (12). A pequefio
aumento la lesion puede confundirse con una reac-
cion fibrosa hipertréfica. Debido a la separacién por
retraccion entre el coldgeno de la dermis y las fibras
musculares lisas, la mayoria de los tumores muestran
apequeflo aumento una apariencia fisurada (12). Las
fibras musculares neopldsicas muestran un nicleo cen-
tral fusiforme y alargado, de extremos romos que le
confieren forma de «cigarro puro» o «anguila», ycon-
tiene grdanulos de cromatina de tamafo irregular y
membranas nucleares bien definidas. El citoplasma en
los cortes longitudinales aparece finamente fi-
brilar, con escasa o ninguna ondulacién y presenta
una vacuolizacién perinuclear en grado variable (12). En
ocasiones el tumor parece originarse directamen-
te a partir de las fibras musculares lisas de un
musculo erector del pelo y no se observa encapsula-
cioén (12).

El tratamiento del piloleiomioma estd condicionado
por el nimero de lesiones y por la presencia o ausen-
cia de sintomatologia (6). La intensidad del dolor es
la causa en numerosas ocasiones de que el paciente
solicite tratamiento. La extirpacién quirtrgica estd
indicada en lesiones solitarias 0 poco numerosas, aun-
que con frecuencia se producen recurrencias. Se han
ensayado numerosos tratamientos farmacolégicos
para el alivio sintomético del dolor en casos de lesio-
nes multiples irresecables. Estos tratamientos incluyen
el nifedipino, la nitroglicerina oral, la fenoxibenza-
mina y el tratamiento tépico con hidrobromuro de
hioscina al 9%. Otros tratamientos ensayados como la
electrocoagulacidn, la crioterapia yla radioterapia han
sido ineficaces (3, 6, 11).
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El caso descrito en este articulo consistia en multi-
ples piloleiomiomas no dolorosos con afectacidon
exclusiva de la cara de un paciente vardn, y se trataba,
por tanto, de una forma de presentacion atipica. El
paciente atribuia la aparicion de los ndédulos a la
manipulacién durante la adolescencia de lesiones de
acné vulgar en la misma localizacién. En nuestra revi-
sién de la literatura no hemos encontrado ningtin caso
descrito de piloleiomioma desarrollado secundaria-
mente a lesionesde acné vulgar yel papel patogénico
de esta enfermedad juvenil en el desarrollo posterior
de los piloleiomiomas faciales de nuestro paciente es
incierto. Se han publicado tres casos de piloleiomio-
mas desarrollados en 4reas traumatizadas. Harford y
cols. publicaron un caso de un piloleiomioma facial
con apariencia clinica de nédulo ulcerado en el que
el paciente afirmaba que la lesion comenzé a partir
de una herida de afeitado. Es posible, no obstante, que
el paciente lacerase al afeitarse un pequefio piloleio-
mioma asintomadtico preexistente que mads tarde se
ulcerd y aumenté de tamafio (18). Baj y cols. descri-
bieron un caso de un piloleiomioma originado a par-
tir de una oreja perforada (19). Gergeker y cols. pre-
sentaron el caso de un piloleiomioma desarrollado en
la cavidad oral en probable relacién con el trauma-
tismo secundario a una proétesis de ortodoncia (20).
En nuestro caso es posible que las lesiones residuales
de acné hayan inducido una proliferacion de las fibras
musculares lisas de los foliculos pilosos de la cara. Sin
embargo, también es posible que las pdpulas que el
paciente manipulaba en su adolescencia fueran
pequeiios leiomiomas desde el principio. La tabla II
retine nuestra revision en la literatura de habla inglesa
de piloleiomiomas con afectacién facial, incluyendo
tanto los casos de piloleiomiomas solitarios o multiples
con afectaciéon exclusivamente facial como aquellos
casos de piloleiomiomas multiples en los que sélo algu-
nas de las lesiones estaban localizadas en la cara.

Abstract.—Piloleiomyoma is a benign neoplasm of
smooth muscle fibers. Piloleiomyoma originated
from arrector muscle of hair follicles is the more
prevalent variant of cutaneous leiomyoma.
Piloleiomyoma may be solitary or multiple.

All solitary piloleiomyomas and most of

multiple piloleiomyomas are sporadic, but an
autosomal dominant pattern of inheritance has
been reported previously in some cases of multiple
piloleiomyomas. Piloleiomyomas usually involve
upper and lower limbs and trunk. Head and neck
are the anatomic sites less commonly affected. We
report the case of a 75-year-old man that presented
on the right cheek a plaque, 4 X 3 cm in size,
composed of multiple confluent nodules formed by
smoth muscle. He related this lesion with his
juvenile acne. In this patient the multiple sporadic
piloleiomyomas of the face were painless
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despite having been present for a long time. We
review the English literature about piloleiomyomas
with facial involvement.

Pastor MA, Carrasco L, Izquierdo MJ, Fariiia MC, Martin L,
Requena L. Multiple nonhereditary facial piloleiomyomas. Actas
Dermosifiliogr 2001;92:510-514.

Key words: Leiomyoma. Facial piloleiomyoma.
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