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Menina de 9 anos, sem antecedentes médicos pessoais ou
familiares de relevo, é avaliada por tumefagdes cutaneas assin-
tomaticas com 12 meses de evolugdo. Ao exame objetivo ob-
servavam-se nédulos violaceos méveis com cerca de 0.5 a 1cm,
consisténcia dura e limites bem definidos ao nivel da hemiface
esquerda, regido cervical lateral esquerda, brago direito e face
anterior da perna direita (Figura 1). Foi efetuada uma ecografia
de uma das lesdes que evidenciou uma estrutura hipoecogénica
subcutanea com cerca de 8mm.

Qual o seu diagnéstico?

Figura 1 - Noédulos violaceos com cerca de 0.5-1cm, consisténcia dura e limites bem definidos ao nivel da hemiface esquerda (A) e
braco direito (B). Tumor nodular com dareas calcificadas ao nivel da derme e do tecido subcutaneo (H&E 2.5x) (C).
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DIAGNOSTICO
Pilomatricomas multiplos

COMENTARIOS

O pilomatricoma ou tumor calcificante de Malherbe é uma
neoplasia benigna dos anexos cutaneos. Foi inicialmente des-
crito em 1880 por Malherbe como um tumor de diferenciacéo
sebdcea, etiologia posteriormente afastada por Forbis et al apds
comprovagao histologica da sua origem folicular.

O pilomatricoma é mais frequentemente encontrado em
criangas e adolescentes do sexo feminino. Caracteriza-se por
um nédulo duro, ndo aderente aos planos profundos, com pele
suprajacente normal ou eritemato-violacea, predominantemente
localizado ao nivel da cabeca, pescogo ou membros superiores.
O estiramento da pele podera evidenciar a superficie calcificada
multifacetada do pilomatricoma (sinal de Tent). O seu cresci-
mento é geralmente lento e assintomatico.

Os pilomatricomas multiplos sdo raros e podem estar
associados a multiplas patologias (distrofia miotonica, sindrome
de Turner, sindrome de Gardner, gliomatose cerebral, sarcoido-
se e doenca celiaca). A maior frequéncia de pilomatricomas nos
doentes com distrofia miotdnica ou doenca de Steinert tem sido
associada a uma desregulagao do metabolismo fosfocalcico in-
duzido pela mutagéo do gene DMPK.

A regressdo espontanea dos pilomatricomas é pouco
frequente e o risco de transformacgao maligna é baixo. A exérese
cirdrgica é geralmente necessaria para confirmacgao diagnosti-
ca. O caso clinico descrito pretende salientar a importancia de
um seguimento prolongado em criancas com pilomatricomas
multiplos para exclusdo de recidivas e/ou desenvolvimento de
patologias associadas.

RESUMO

O pilomatricoma € um tumor benigno dos anexos cutaneos
de diferenciagé@o folicular, mais frequentemente encontrado em
criangas e adolescentes, com predominio do sexo feminino.
Clinicamente, caracteriza-se por um nédulo eritemato-violaceo,
movel, de consisténcia dura ao nivel da cabega ou pescogo. Em-
bora raros, pilomatricomas multiplos podem estar associados
a outras patologias, particularmente a distrofia mioténica ou
doenca de Steinert. Nestes casos sugere-se um seguimento
mais prolongado para exclusdo de recidivas e/ou desenvolvi-
mento de outras doengas. Descrevemos o caso clinico de uma
menina com 9 anos de idade e pilomatricomas multiplos

Palavras-chave: pilomatricomas, tumor de Malherbe, infan-
cia.

ABSTRACT

Pilomatrixoma is a benign tumor of skin appendages with
follicular differentiation most frequently found in children and
adolescents, predominantly female. Clinically it is characterized
by an erythematous-violaceous mobile nodule of hard
consistency located on the head or neck. Although rare, multiple
pilomatrixomas can be associated with other pathologies,
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particularly myotonic dystrophy or Steinert’s disease. In these
cases, a prolonged follow-up should be maintained to rule out
relapses and/or development of other diseases. We describe the
case of a 9-year-old girl with multiple pilomatrixomas.
Key-words: pilomatrixoma, tumor of Malherbe, childhood.
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