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Resumen

Introduccidon: el onicomatricoma es un tumor fibroepitelial
originado en la matriz ungular, es infrecuente y suele presentarse
alrededor de la quinta y sexta década de la vida. Métodos: se
presenta el caso de un paciente masculino de 57 afos, sin
antecedentes patoldgicos, quien consulté por una lesién no
dolorosa en la ufia del tercer dedo de la mano derecha. Al examen
fisico presentaba cromoniquia amarilla longitudinal, estrias
blanquecinas y hemorragias en astilla. Se realizd onicectomia y
matricectomia proximal y se envidé el especimen resecado a
estudio histopatoldgico. Resultados: el examen histopatoldgico
reporté una lesion fibroepitelial, con invaginaciones del epitelio y
ausencia de la capa granulosa. En el estroma se observaban
células ondulantes y fusocelulares acompanadas de mastocitos.
Se realizaron tinciones de inmunohistoquimica, confirmando el
diagnéstico de onicomatricoma, variante micropapilifera.
Conclusiones: debido a los multiples diagndsticos diferenciales de
esta condicidn, es importante para el dermatdlogo familiarizarse
con la clinica, hallazgos dermatoscépicos y manejo de esta
entidad.

Palabras clave: onicomatricoma; onicoscopia; trastornos
ungulares.
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Abstract

Introduction: onychomatricoma is a fibroepithelial tumor originating in the nail matrix, it is
infrequent and usually presents around the fifth and sixth decades of life. Methods: we present
the case of a 57-year-old male patient, without relevant past medical history, who complained
of a non-painful lesion in the nail of the third finger of the right hand. Physical exam revealed
longitudinal yellow chromonychia, whitish striae, and splinter hemorrhages. Onychectomy and
proximal matricectomy were performed and the resected specimen was sent for
histopathological study. Results: the histopathological study reported a fibroepithelial lesion,
with invaginations of the epithelium and absence of the granular layer. Undulating and spindle
cell cells accompanied by mast cells were observed in the stroma. Immunohistochemical
staining was performed, confirming the diagnosis of onychomatricoma, micropapiliferum
variant. Conclusions: due to the multiple differential diagnoses of this condition, it’s important
for the dermatologist to become familiar with the clinic, dermoscopic findings and
management of this entity.

Keywords: onychomatricoma; onicoscopy; nail disorders.

Introduccion

El onicomatricoma es un tumor fibroepitelial originado en la matriz ungular, es infrecuente y
suele presentarse alrededor de la quinta y sexta década de la vida. A pesar de la naturaleza
benigna del onicomatricoma, este puede ser recurrente y debe garantizarse seguimiento a
largo plazo en los pacientes que lo padezcan V),

Debido a los multiples diagndsticos diferenciales de esta condicion, es importante para el
dermatdlogo familiarizarse con la clinica, hallazgos dermatoscdpicos y manejo de esta
entidad 2.

Caso clinico

Se presenta el caso de un paciente masculino de 57 aiios, sin antecedentes patolégicos, quien
consultd por un cuadro clinico de varios meses de evolucién consistente en aparicion de una
lesidon no dolorosa en la uia del tercer dedo de la mano derecha. Negaba traumas o infecciones
locales previas y no se observaban lesiones en otras ufias. Al examen fisico presentaba
cromoniquia amarilla longitudinal, estrias blanquecinas y hemorragias en astilla (Figura 1A). A
la onicoscopia se apreciaban lineas blancas y amarillas, hemorragias en astilla y cavidades en
panal de abejas (Figura 1B-C). Se realizé onicectomia y matricectomia proximal, durante el acto
quirurgico se evidencié una pequefia masa blanquecina, papilomatosa, de 0.5 cm de didmetro
a nivel de la matriz ungular (Figura 2A). Se envié el especimen resecado a estudio
histopatoldgico, el cual reportd una lesidon fibroepitelial, con invaginaciones del epitelio y
ausencia de capa granulosa. En el estroma se observaban células ondulantes y fusocelulares
acompafadas de mastocitos. Se realizaron tinciones de inmunohistoquimica con SOX10y S100
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negativas, CD10 y CD34 positivos, confirmando el diagndstico de onicomatricoma, variante
micropapilifero (Figura 2B-F). El paciente presentd una evolucion satisfactoria dos meses
posteriores al procedimiento quirdrgico (Figura 1D).

Figura 1. A. Cromoniquia amaralla longitudinal, estrias blanquecindas y hemorragias
en astilla. B-C. Lineas blancas y amarillas, hemorragias en astilla y cavidades
en panel de abejas a la onicoscopia. D. Evolucidon de la [dmina ungular
2 meses posterior al procedimiento quirudrgico.

Figura 2. A. Hallazgos intraoperatorios. B. Lesidn fibroepitelial, con invaginaciones del
epitelio y ausencia de capa granulosa. En el estroma se observan células ondulantes
y fusocelulares acompafiadas de mastocitos. C. SOX10 negativo.

D. S100 negativo. E. CD10 positivo. F. CD34 positivo.
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Comentario

El onicomatricoma es un tumor benigno poco comun, hasta el afio 2017 menos de 80 casos
habian sido reportados en la literatura (). Esta neoplasia se origina en la matriz ungular y se
debe a una diferenciacion celular de origen desconocido. Sin embargo, se han propuesto como
posibles desencadenantes la onicomicosis y el trauma ungular previo ). Se describe con mayor
frecuencia en pacientes de sexo femenino y la edad promedio de presentacidn oscila entre la
quinta y sexta década de la vida, caracteristicas que coinciden con las del paciente
anteriormente presentado .

La fisiopatologia engloba varias teorias; una de ellas argumenta que se debe a una metaplasia
y que ante una inflamacién crdénica en la unidad ungular se genera un cambio en el fenotipo
celular en la porcién ventral del pliegue ungular proximal y del lecho ungular ). Otra teoria
expone que no se trata de una metaplasia, sino de un fendmeno de expansion de la matriz hasta
la superficie ventral del pliegue ungular proximal % Por otro lado, se propone que el
onicomatricoma se derive de la onicodermis, ya que su estroma expresa marcadores como
CD10y CD34 ©),

El tumor suele ser de crecimiento lento y usualmente afecta las ufias de las manos, aunque
hasta un 36% se ha descrito en los dedos de los pies (). El cuadro puede ser levemente doloroso
0 asintomatico como el de nuestro paciente. Clinicamente se describe una tétrada clasica que
incluye engrosamiento de la ldmina ungular, xantoniquia, aumento de la curvatura transversa
y hemorragias en astilla ). Dicha tétrada estd presente en el 50% de los casos de
onicomatricoma, la otra mitad de los casos podria cursar con una clinica muy variable, se ha
descrito melanoniquia longitudinal, distrofia ungular, eritroniquia, leuconiquia, pterigion dorsal
e incluso hematoma subungular al momento de presentacién!?. Lo anterior hace que para
confirmar el diagndstico se deban emplear otras herramientas como la onicoscopia, técnicas
imagenoldgicas y el estudio histopatolégico 7.

A la onicoscopia se observa una lamina ungular con lineas longitudinales, amarillas, blancas y
grises, hemorragias en astilla y puntos negros configurando un patrén en panal de abejas, lo
cual es de gran utilidad para diferenciarlo de otros posibles diagndsticos ®). En la dermatoscopia
intraoperatoria se observan vasos punteados, sagitales e irregulares en la zona comprometida;
en la ldnula se observan extensiones digitiformes. Ademas, se describe el signo de la sagrada
familia, que corresponde a criptas hiperbdlicas regulares en la parte proximal de la ldmina
ventral y el signo del espejo que se refiere a la simetria de los componentes en el pliegue
ungular proximal ¢,

En cuanto a las técnicas imagenoldgicas se ha propuesto la resonancia magnética contrastada

y ecografia, como las principales ayudas diagndsticas ”). Sin embargo, el pilar del diagndstico
continua siendo los hallazgos clinicos sumados a la histopatologia ).
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Los hallazgos histolégicos caracteristicos del onicomatricoma comprenden un tumor
fibroepitelial con proyecciones gruesas extendidas hasta la |[dmina ungular engrosada,
encontrando papilomatosis e invaginaciones en la zona proximal y digitaciones en dedo de
guante en la zona distal 9. Las tinciones de inmunohistoquimica suelen ser positivas para E
cadherina, CD 34 y Queratina 14 19. En el caso del paciente presentado se diagnosticé un
onicomatricoma micropapilifero, variante que se distingue por presentar un patron de
queratinizacion matricial con quistes similares a los del matricoma onicocitico, hiperplasia
epitelial papilada, pequefias cavidades en el borde libre de la lamina ungular distal y ausencia
de cavitaciones en el borde proximal de la [dmina ungular. Es importante recalcar que en caso
de realizar una biopsia de un onicomatricoma micropapilifero, que no incluya la lamina ungular,
los hallazgos histolégicos podrian ser similares a los de un tricoblastoma o un carcinoma
basocelular, siendo mandatorio descartar dichos diagndsticos en estos casos 1),

En la Tabla 1 se mencionan algunos de los diagndsticos diferenciales que deben considerarse
en los pacientes con onicomatricoma y sus caracteristicas dermatoscdpicas (& 1215,

Tabla 1. Diagnésticos diferenciales del onicomatricoma y sus caracteristicas
dermatoscépicas ¢ 12719,

Entidad Hallazgos dermatoscépicos

Borde dentado

Muescas blanquecinas longitudinales
Onicomicosis Estrias longitudinales
Pigmentacidn irregular
Puntos negros
Area rojo azulada sin estructura
Vasos lineales
Banda originada en la [inula con borde proximal
convexo
Multiples hemorragias en astilla
Queratosis subungular focal distal
Convergencia de surcos
Liguen plano ungular Hemorragia en astilla

Distrofia o anoniquia

Tumor glédmico

Onicopapiloma

Fibroqueratoma subungular  Estructuras homogéneas blancas o blanco lechoso

La reseccidn quirurgica es el tratamiento de eleccidn, esta debe ser amplia y completa para asi
evitar recurrencias. Solo en pocos casos se ha reportado distrofia ungular posterior a la
reseccion quirudrgica del onicomatricoma, efecto adverso que debe advertirse a los pacientes
previo al procedimiento .
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