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Resumo

Pilomatricomas sdo tumores benignos de origem pilossebacea que medem em média menos de um
centimetro de didmetro. Nosso caso apresenta um homem de 20 anos com um nddulo expansivo em
topografia da pardtida direita, em crescimento ha 1 ano, com quadro clinico inicialmente sugestivo
de neoplasia maligna de parotida. Apos a bidpsia excisional da lesdo, a analise anatomopatologica
revelou se tratar de um pilomatricoma medindo 5,0 x 3,5 x 2,5 centimetros e pesando 25 gramas.
Pilomatricomas gigantes sdo raros, mas devem ser considerados no diagnostico diferencial de nodulos
rigidos e expansivos na regido parotidea.
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Abstract

Pilomatricomas are benign tumors of pilosebaceous origin that typically measure less than one
centimeter in diameter. Our case describes a 20-year-old man presenting with an expansive nodule in
the right parotid region, growing over the course of one year, with an initial clinical picture suggestive
of malignant parotid neoplasm. After excisional biopsy of the lesion, histopathological analysis
revealed a pilomatricoma measuring 5.0 x 3.5 x 2.5 centimeters and weighing 25 grams. Giant
pilomatricomas are rare but should be considered in the differential diagnosis of firm, expansive
nodules in the parotid region.
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1. Introducio

Pilomatricomas sdo tumores benignos raros que se desenvolvem a partir das células da
matriz do foliculo piloso. Sua manifestacdo clinica comumente se d4 na forma de nédulos dérmicos
firmes, bem circunscritos, assintomaticos, de crescimento lento, com ou sem cianose ¢ ulceracao
epidérmica(Aydin et al., 2016; Jones et al., 2018; Koh; Cho; Kim, 2020; Mundinger et al., 2011;
Sabater-Abad et al., 2020).

Em média, esses tumores medem menos de um centimetro em seu didmetro maximo, muito
raramente ultrapassando os 3 cm (Aydin et al., 2016; Jones et al., 2018; Koh; Cho; Kim, 2020;
Mundinger ef al., 2011; Sabater-Abad et al., 2020). Quando esta medida alcanga 5 centrimetros ou
mais de comprimento, o tumor pode ser classificado como um pilomatricoma gigante(Aydin et al.,
2016; Koh; Cho; Kim, 2020; Sabater-Abad et al., 2020). Até 2020, apenas 71 casos de pilomatricomas
medindo >4 centimetros haviam sido relatados na literatura(Sabater-Abad et al., 2020).

O relato a seguir acompanha a trajetoria clinica de um paciente com uma neoplasia de rapido
crescimento em topografia da regido parotidea. Apesar da impressao inicial de malignidade, a lesao

revelou se tratar de uma apresentacdo rara de um tumor incomum.
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2 Resultados

Paciente do sexo masculino, 20 anos, apresentava nodulacdo em topografia de pardtida
direita de surgimento ha 8 meses, que acompanhou com o servigo de Cirurgia da Cabega e Pescogo
pelos 4 meses subsequentes. O exame fisico inicial revelou um nodulo de cerca de 1 cm, moével,
fibroelastico, indolor a palpagdo, associado a dor e dorméncia em hemiface direita, com preservacao
da mimica facial e aspecto de aderéncia ao tecido subcutineo e derme. O ultrassom cervical mostrou
que o nodulo estava localizado na paroétida direita, sem invasdo de estruturas circundantes ou
linfonodomegalia associada. Houve crescimento acentuado da lesdo nos 4 meses de
acompanhamento, durante os quais o didmetro aumentou de 1 cm para 5 cm. No ultimo més iniciou
quadro algico a palpacdo. Devido a extensdo do tumor, ao crescimento acelerado, a manifestacdo de
dor e a aparéncia de infiltracdo tecidual, a principal suspeita clinica da equipe de Cirurgia da Cabega
e Pescogo foi de neoplasia maligna de parotida.

Foi agendada parotidectomia, sendo esta realizada pela equipe no mesmo més. A abordagem
cirargica foi realizada com a incisdo de Blair. Contudo, durante a dissec¢@o do retalho de pele, foi
identificado que o ndédulo ndo estava aderido a parétida, mas sim restrito ao tecido subcutaneo. A
ressec¢do da lesdo ocorreu com facilidade devido ao nitido plano de clivagem, sem invasdo as
estruturas adjacentes. As figuras 1 e 2 correspondem ao aspecto externo e interno da lesdo,
respectivamente, no ato intraoperatorio. A totalidade do tumor foi ressecada (Figura 3) e enviada para
analise anatomopatologica.

Figura 1. Aspecto externo da lesdo no intraoperatorio.
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Figura 2. Aspecto interno da lesdo no intraoperatério.

Fi

A avaliacdo anatomopatoldgica revelou nodulo irregularmente arredondado de tecido
pardacento, medindo 5,0 x 3,5 x 2,5 cm e pesando 25g, cuja histopatologia ¢ compativel com
pilomatricoma, havendo ressec¢do marginal.

Em consulta pos-operatoria, o paciente relatou regressdo completa dos sintomas,
apresentando excelente recuperacdo e cicatrizacdo. Nao haviam linfonodomegalias cervicais

palpaveis ou sinais de comprometimento do nervo facial.
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3. Discussao

O pilomatricoma ¢ uma neoplasia benigna rara que se origina na camada basal da epiderme
a partir de células-tronco na matriz do foliculo piloso(Aydin et al., 2016; Jones et al., 2018; Koh;
Cho; Kim, 2020; Mundinger et al., 2011; Sabater-Abad et al., 2020). A fisiopatologia ndo ¢
totalmente compreendida, mas estd associada a mutagdes no gene CTNNBI, o qual codifica a beta-
catenina, um efetor na via de sinalizacdo WNT que modula multiplos processos celulares da formagao
do foliculo piloso(Jones et al., 2018; Koh; Cho; Kim, 2020). Existem também associa¢cdes bem
documentadas entre pilomatricomas e doengas genéticas, sugerindo anormalidades em outros
caminhos de sinalizagao celular(Aydin et al., 2016; Jones et al., 2018).

A andlise anatomopatoldgica ¢ indispensavel para o diagnostico(Aydin ef al., 2016; Jones et
al., 2018; Koh; Cho; Kim, 2020; Mundinger et al., 2011; Sabater-Abad et al., 2020).
Histologicamente, pilomatricomas consistem em noédulos dérmicos encapsulados, compostos por
células da bainha radicular externa organizadas em uma configuracdo circular, com células
germinativas basaloides na periferia e células fantasmas (“ghost” ou “shadow” cells) anucleadas no
centro(Jones et al., 2018; Koh; Cho; Kim, 2020; Mundinger ef al., 2011; Sabater-Abad et al., 2020).
Estas células sao interpretadas como remanescentes apoptdticos de pilares queratindcitos
ectodérmicos que falham em se desenvolver em foliculos capilares maduros, exibindo calcificacao
distréfica ao longo do tempo(Mundinger et al., 2011).

O tratamento foi cirurgico em todos os casos identificados na literatura(Jones et al., 2018;
Sabater-Abad et al., 2020). Quando pilomatricomas gigantes se localizam na regido parotidea, uma
parotidectomia superficial pode ser necessaria em >50% dos casos(Sabater-Abad et al., 2020).
Felizmente, isso ndo aconteceu no nosso caso. Recorréncias ndo sdo frequentes e, se ocorrerem, estao
relacionadas a excisdo incompleta do tumor(Jones et al., 2018; Sabater-Abad et al., 2020).

O quadro clinico dos pilomatricomas, em especial na sua variedade gigante, tende a ser
confundido com outras neoplasias(Aydin et al., 2016; Jones et al., 2018; Koh; Cho; Kim, 2020;
Mundinger ef al., 2011; Sabater-Abad et al., 2020). Isso se justifica pela por sua baixa prevaléncia e
devido a presenca de caracteristicas como tamanho exacerbado, crescimento rapido, aparéncia de
infiltracdo tecidual, rigidez, sintomatologia algica e hemiparesia. Até 40% dos pilomatricomas
gigantes sdo ulcerados(Sabater-Abad et al., 2020), o que refor¢aria a hipdtese de malignidade neste
tipo de apresenta¢do. Em tumores grandes de topografia da regido parotidea, ¢ comum que a suspeita
clinica inicial seja de neoplasia maligna de pardtida(Aydin et al., 2016; Koh; Cho; Kim, 2020;
Mundinger et al., 2011).

A regido parotidea parece ser uma localizagio comum para a incidéncia de
pilomatricomas(Aydin et al., 2016; Jones et al., 2018; Koh; Cho; Kim, 2020; Mundinger et al., 2011).

Jones et al revisaram 2189 casos, concluindo que os sitios de maior incidéncia sdo cabeca e pescoco
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(64% dos casos), de modo que a localiza¢do mais afetada € a regido centro-facial. As lesdes ocorreram

mais comumente na primeira e segunda décadas (média de 16 anos e 7 meses). Em revisdo de 1910
casos, 94% dos tumores eram solitarios (Jones et al., 2018).

Sendo assim, a conduta adotada pela equipe de cirurgia de cabega e pescogo foi a exérese
simples seguida de analise anatomopatologica para confirmacdo diagnostica e eliminagdo da

possibilidade de malignidade.

Consideracoes Finais

O pilomatricoma ¢ uma afeccdo benigna de pele, rara, de multiplas apresentacdes.
Pilomatricomas gigantes podem apresentar caracteristicas similares a malignidades e devem ser
considerados como um diagnoéstico diferencial para nodulagdes rigidas e expansivas em regido
parotidea. O tratamento de escolha, assim como para outros tumores benignos da epiderme, ¢ a

excisdo cirurgica simples. A analise anatomopatolodgica ¢ indispensavel para confirmacao da doenga.
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