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ESTEATOCISTOMA MULTIPLE
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EL ESTEATOCISTOMA MULTIPLE DE BOSELLINI Y PRINGLE

 Jaramillo Ayerbe, Felipe

RESUMEN

El Esteatocistoma Multiple (EM), es un hamartoma
quistico de la porcién media de las unidades foliculo-
sebaceas que afecta principalmente el ducto sebaceo.
Comunmente se presenta de manera miiltiple y se
transmite en forma autosémica dominante; en algunos
casos se presenta en un contexto no familiar y en otros
puede ser solitario. En el presente articulo se describen
y discuten los antecedentes histéricos y se analizan los
aspectos clinicos y patolégicos, haciendo énfasis en es-
tos ultimos.

Palabras Clave: Esteatocistoma, Tumor adnexial, Quis-
te folicular, Ducto sebaceo.

SINONIMIA

Quistes grasosos sudoriparos, quistes foliculares cutaneos
multiples, esteatocistoma multiple, esteatoquiste multiple del
foliculo pilosebaceo, esteatoma generalizado, sebocistomatosis,
nevus quistico tricosebaceo difuso, esteatomatosis, esteatomas
multiples, quistes sebaceos multiples, esteatocistomatosis, en-
fermedad poliquistica epidérmica hereditaria, esteatocistoma
multiple congénito, esteatocistoma multiple familiar, esteato-
cistoma multiple supurativo, esteatocistoma multiple conglo-
bata, esteatocistoma simple, quistes pilosebaceos multiples.

ASPECTOS HISTORICOS

La primera descripcion del esteatocistoma multiple (EM) muy
probablemente corresponde a Jamieson' quien en 1873, bajo
el titulo "Caso de numerosos quistes cutaneos diseminados
sobre el cuerpo", describi6 a un paciente irlandés, de 45 anos
de edad, el cual, abruptamente, desarrollé alrededor de 250
tumores cuyo tamano oscilaba entre el de una arveja y el de
una nuez grande; algunas de las lesiones eran amarillo verdosas,
otras eritematosas y, la piel que las recubria era, en general,
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de aspecto normal. La mayoria de los quistes estaban situados
sobre el tronco, aunque algunos se localizaban en las extre-
midades, en la cara y en el cuero cabelludo. Muchos quistes
habian desaparecido espontaneamente y ninguno de ellos se
habia exteriorizado; Jamieson extirpd uno de los mas grandes
y encontro que estaba lleno de "un liquido espeso de color
marrén que contenia numerosas células epiteliales”.

Pollitzer’, en 1891, parece haber descrito uno de los primeros
casos de EM a juzgar por los aspectos clinicos de un articulo
publicado bajo el titulo "Un caso de multiples quistes dermoi-
des simulando xantomas tuberosos". El caso era el de una
joven mujer sifilitica que presentaba alrededor de 150 quistes
asintomaticos diseminados en todo su tegumento los cuales
habian estado presentes durante 7 anos. Los quistes aparecie-
ron inicialmente en las regiones retroauriculares, luego, en el
cuello, en los brazos, en el cuero cabelludo, en el torax, en
la espalda y en los glateos. Pollitzer escribio: "en el momento
el pecho y la espalda se encuentran plagados con pequenos
tumores que varian en tamano desde un poco mas de la
cabeza de un alfiler hasta el de una pequena avellana, y en
color desde amarillo limén hasta color piel normal" Algunos
quistes se extirparon para estudio histologico y se encontrd
que "los tumores eran tipicos quistes dermoides” y que su
contenido estaba compuesto por "epitelio cornificado y dege-
nerado, y, en la mayoria de los casos, por pelo rizado. La
mayoria de ellos contenia, ademas, una gran cantidad de pig-
mento pardo y negro"; no se mencionaba la presencia de
acinos sebaceos en la pared del quiste. Pollitzer argumentaba
que los quistes dermoides eran de muy comuin ocurrencia: al
menos una de cada cinco personas presentaria una de tales
lesiones en un examen cuidadoso; parece obvio que el autor
asimilaba "quiste dermoide” con los que hoy conocemos como
quistes foliculares (que incluyen los quistes infundibulares -o
epidermoides- y los triquilemales, mal llamados "quistes seba-
ceos" incluso actualmente). Pollitzer resaltaba que la enferme-
dad de la paciente habia sido previamente diagnosticada como
‘xantoma tuberoso multiple" por el médico remitente, un
miembro del "Comité de Xantomas" de la Sociedad Patologica
de Londres, y anadia que errores similares habian sido come-
tidos anteriormente: dos de los dieciséis especimenes de la
clinica de Neisser en Breslow, en los que Touton basara su
elaborado estudio sobre xantomas, resultaron ser "quistes der-
moides".

Dubreuilh y Auché’, en 1896, reportaron tres pacientes de
77. 71 y 40 anos de edad con multiples quistes cutaneos
diseminados durante anos sobre sus cuerpos. Los autores de-



Felipe Jaramillo Ayerbe

nominaron tales lesiones "quistes grasosos sudoriparos" y afir-
maron que luego de puncionarlos extraian una materia sebacea
inodora semejante a aceite de oliva, espeso en unos casos v,
en otros, semejante a crema y mantequilla. Los autores reali-
zaron estudios histolégicos en algunos de los quistes y por
primera vez describieron glandulas sebaceas en estrecha re-
lacion con la pared de éstos en los siguientes términos: "En
algunas areas las glandulas sebaceas basicamente normales
estan simplemente en contacto con la superficie externa del
quiste; en otras partes estan distorsionadas, elongadas y apla-
nadas sobre el quiste, pero separadas de la capa epitelial por
una pared mas o menos gruesa de tejido conectivo. En otros
sitios no existe esta separacion de tejido conectivo, dado que
la glandula sebacea esta en contacto directo con el tapizamiento
epitelial del quiste". Sorprendentemente, y a pesar de sus ob-
servaciones, Dubreuilh y Auché relacionaron los quistes con
el aparato ecrino y de alli el nombre de "quistes grasosos
sudoriparos".

La mayoria de autores dan el crédito de la primera descripcion
inequivoca del EM a Pier Ludovico Bosellini®, quien, en 1898,
publicé el caso de un paciente de la Clinica dermatolégica
del Profesor Majocchi de Bolonia, bajo el nombre de “quistes
foliculares multiples”. El paciente era un recio obrero de 40
anos de edad quien en los Ultimos 8 anos, habia notado el
desarrollo gradual de quistes cutaneos redondos y ovales de
tamano variable entre una semilla de millo y una cereza; ex-
cepto una de las lesiones situada en la regién genitocrural
que era dolorosa, las lesiones eran asintormnaticas y nunca ha-
bian supurado ni formado cicatrices. No habia historia familiar
de lesiones similares El contenido de los quistes era descrito
como una sustancia amarillenta y grasosa, como aceite de
oliva a medio congelar o vaselina liquida. Analisis quimicos
del contenido evidenciaron la presencia de sustancias lipidicas,
principalmente "oleina y palmitrina". El examen histologico de
los quistes mostré "una parcial y constante dilatacion en la
mitad del foliculo, dénde se fusionan el ducto sebaceo v el
pilar. Las glandulas sebaceas, en si mismas, no mostraban
cambios. Lo que pasaba con ellas era debido a la presion
mecanica producida por el quiste”; basado en tales hallazgos
Bosellini concluy6 que los quistes eran formados por un pro-
ceso anormal de queratinizacion que obstruia el flujo del ma-
terial secretado por la glandula sebacea y producia una dila-
tacién del foliculo en el punto de insercién del ducto sebaceo,
tal dilatacion permaneceria confinada al foliculo de tal manera
que nunca la glandula, en si misma, formaria parte del tapi-
zamiento epitelial del quiste. Bosellini excluyo, con certeza, la
participacion de glandulas sudoriparas en la formacion del
quiste, tal como lo habfan propuesto Dubreuilh y Auché. Seis
antos después, en 1904, Bosellini se referiria a esta condicion
como "esteatoquiste multiple del foliculo pilosebaceo’.

Hoy en dia, el término mas ampliamente utilizado para referirse
a la condicion descrita por Bosellini es "esteatocistoma mul-
tiple”, (EM) un término acunado por John James Pringle* en
un articulo publicado en octubre de 1899 y titulado "Un caso
de multiples quistes sebaceos (Esteatocistoma Multiple)". El
caso era el de un hombre joven, 21 anos de edad, quien 4
anos antes de su consulta habia desarrollado multiples quistes
cutaneos; el paciente afirmaba que durante las Gltimos 18
meses, sus quistes disminuyeron en nimero, algunos de ellos
supuraron y otros simplemente “fueron absorbidos". No habia
antecedentes familiares de similar afeccién y la salud del pa-
ciente era por lo demas, buena. El examen fisico descubri6
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"un innumerable nimero de pequenos y prominentes tumores
sobre el cuello, el torax, el abdomen y la espalda; algunos
pocos, dispersos sobre las ingles y los muslos. Estos variaban
en tamano, desde el de una semilla de millo hasta el de una
arveja grande; unos pocos algo mas grandes: todos eran mas
o menos redondos, hemisféricos o semiovales, protruyendo
llamativamente sobre la superficie general de la piel. Todos
eran libremente movibles sobre los tejidos subcutaneos”. Prin-
gle agregaba que "las diferencias con pequenos lipomas, mio-
mas, o asi llamados quistes sebaceos, moluscos y neurofibro-
mas eran obvias'. Al puncionar uno de los quistes se obtuvo
un liquido que semejaba "leche descremada”. Este paciente fue
presentado en la reunion de la Sociedad Dermatologica de
Londres en junio de 1898 como un caso probable de quistes
grasosos sudoriparos de Dubreuilh y Auché’; en esa oportu-
nidad se sugirié una biopsia escisional de una de las lesiones.
Un estudio histolégico completo fue realizado por Galloway®
quien claramente consigné que a los lados del quiste "pueden
verse en algunos sitios l6bulos de estructura glandular, que
al examen cuidadoso parecen ser lobulos de glandulas seba-
ceas, en algunos sitios atrofiadas por presion, en otros apa-
rentemente sanos". Galloway concluyé que los quistes “parecen
ser causados por la hipertrofia de una glandula sebacea, la
liquefaccion de su contenido, y la retencién de su secrecion”
Finalmente en su articulo, Pringle homolog6 su caso con el
de Bosellini y sugirié el término "Esteatocistoma Multiple"
como adecuado para designar tal entidad.

Hans Gunter’, en 1917, acund el término “sebocistomatosis"
para referirse al caso de un joven paciente de 22 anos de
edad, con numerosos quistes cutaneos pequenos y superfi-
ciales. Gunter, basado en estudios histologicos, postuld que
dada la estrecha relacion de los quistes con la glandula sebacea
y la presencia de muchos acinos sebaceos aplanados por su
pared, los quistes, indudablemente, eran el resultado de un
taponamiento y dilatacion del ducto de la glandula sebacea.

También Klausner®, en 1917, describié tres casos bien docu-
mentados de EM. Los primeros dos pacientes eran hermanos,
y el tercero, a su vez, tenia a un hermano, a su madre y a su
abuela con lesiones similares sobre sus cuerpos. Con base en
tal presentacion de la condicion, en dos hermanos y en tres
generaciones, Klausner, por primera vez, sugirio un factor he-
reditario en la patogénesis del EM.

Reportes de casos individuales de EM fueron publicados por
McPhedran’, en 1905, como "multiples quistes sebaceos”; y
por Cady'® y Orr", en 1924, como "esteatoma generalizado"
y "quistes cutaneos multiples simétricos", respectivamente.

En 1930, Orimsby y Finnerud", publicaron los casos de dos
hombres jovenes y con base tanto en sus resultados histopa-
tolégicos como en la revision de la literatura, concluyeron que
los quistes se formaban primariamente en el ducto de la glan-
dula sebacea de un "foliculo piloso lanuginoso”, debido a una
obstruccién en el punto de unién del ducto sebaceo con el
canal folicular, lo que causaria la retencion de la secrecion
sebacea y, subsiguientemente, la compresion y atrofia de los
acinos sebaceos. Este punto de vista esta de acuerdo con el
de Giinter’ y el de Cady", ya mencionados.

Lisi" consideré al EM, por primera vez, como una condicién
hamartomatosa y no un quiste de retencién; en 1932 publico
el caso de una mujer joven y propuso el término "nevus
quistico tricosebaceo difuso" como mas apropiado y com-
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prensible que los nombres utilizados por autores previos como
Bosellini, Pringle y Giinter, de acuerdo a la patogénesis de la
lesion.

En 1934, Robinson™, escribi6 sobre una mujer con una con-
dicion similar a aquella descrita por Giinter como sebocisto-
matosis’ e introdujo entonces el término "esteatomatosis'. Ro-
binson llamé la atencién sobre la apariencia histologica de
uno de los quistes de su paciente el cual exhibia "un curioso
contorno tortuoso".

En 1937, Mount", Parkes Weber', Klaber”, y Statenstein'
aportaron nuevos casos de EM. Mount revis6 diecisiete casos
publicados hasta entonces y anadié uno propio. Parkes Weber,
publicé tres casos de "sebocistomatosis’, término que preferia
al de "esteatocistoma multiple" de la misma manera que preferia
el de "mielomatosis" al de "mieloma multiple" y postuld que
la enfermedad se debia a algin tipo de anormalidad del de-
sarrollo de las glandulas sebaceas o de los foliculos pilosos.
Kiaber, present6 el caso de una mujer y resalté la dificultad
para tratar su enfermedad; el estudio histologico de dos de
sus quistes, originalmente esféricos al momento de la escision,
mostrd colapso de los mismos ademas de lanugo y glandulas
sebaceas en la pared en contacto directo con el lumen. Klaber
también adhiri6 al concepto de que tales lesiones eran "nevus
quisticos". Statenstein present6 el caso de una mujer de me-
diana edad cuya enfermedad se habia manifestado también,
en nueve miembros de su familia, incluyendo a dos de sus
hijos. Statenstein titulé su articulo "esteatocistoma multiple
congénito"; sin embargo, estableci6 que el estudio histolégico
‘mostraba ateroma", término empleado en ese entonces, para
referirse al quiste folicular de tipo triquilemal. Mas tarde, en
1938, Sachs” publicd un articulo que describia los casos fa-
miliares ya presentados por Statenstein,18 en la reunién de
la Sociedad de Dermatologia de Manhattan, y concluyé que
el término "esteatocistoma multiple congénito" era adecuado
puesto que todos los miembros de esta familia habian nacido
con la enfermedad y que por el origen de los quistes, "per-
tenecian, probablemente, al grupo de los nevus" del aparato
pilosebaceo "como lo demuestra la presencia de remanentes
de pelo y glandulas sebaceas en la pared del quiste".

Noojin y Reynolds®, en 1948, reportaron la ocurrencia de
“esteatocistoma multiple familiar en 12 miembros de una mis-
ma familia en el curso de tres generaciones; describieron con
detalle el caso de uno de ellos, una mujer de 36 anos, de raza
negra; una de sus lesiones mostrd, en el estudio histologico,
“remanentes de glandulas sebaceas en la pared del quiste” sin
"evidencia de una oclusion del ducto sebaceo o del orificio
folicular". Los autores concluyeron que se trataba de "alguna
anormalidad metabolica lipidica o anatémica transmitida (ge-
néticamente)".

En 1950, Anderson” publicé dos casos de EM en dos her-
manos jovenes e hizo un extenso analisis de la histologia de
las lesiones en el que favorecia el concepto de Lisi" en cuanto
a que probablemente se trataba de una "condicién nevoide"
andloga a los quistes dermoides.

Contreras y Costello”, en 1957, publicaron tres casos de EM,
dos de ellos confirmados por biopsia, en los que, en el con-
tenido del quiste, llamaba la atencién la presencia de tallos
pilosos de tipo velloso que se disponian, segun ellos, “como
pinceles de pelos embrionarios" similares a aquellos encon-
trados en tricostasis espinulosa. Consideraban la enfermedad
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como "quistes neoformados sobre una base nevoide" y, con-
fusamente, establecian que la presencia de esos pelos dentro
de los quistes favorecia "la naturaleza ateromatosa de esta
condicién”.

Tanto la falta de criterios histoldgicos para el diagnostico del
EM como la confusién creada por el absurdo y arraigado
término "quiste sebaceo” ha llegado a diversos autores a pu-
blicar casos de quistes infundibulares multiples ("multiples
quistes sebaceos”) como EM; por ejemplo Schiff y cols.”, en
1958, publicaron 2 de esos casos. Vineyard™, en 1961, report6
el primer caso de EM (con afectacion en 4 generaciones)
asociado con paquioniquia congénita.

Las teorias para explicar la etiopatogénesis del EM establecian
que, o bien se trataba de un quiste de retenciéon o bien de
una neoformacion quistica de tipo hamartomatoso; hasta 1964,
cuando Kligman y Kirschbaum™ propusieron que el EM era,
especificamente, un tipo de tumor dermoide. Elios revisaron
19 especimenes "semi-seccionados" de 5 pacientes y resumie-
ron sus hallazgos y conclusiones asi: "Los tumores de estea-
tocistoma multiple contienen de manera caracteristica, foliculos
pilosos, glandulas sebaceas y glandulas sudoriparas ecrinas.
Estas, especialmente las Gltimas, son escasas y mejor visuali-
zadas en cortes seriados. Los esteatocistomas son tumores
pluripotenciales que producen apéndices maduros y compe-
tentes; estan para ser considerados como una variedad de
quiste dermoide. Una conexién fisica con la epidermis a través
de una columna epitelial indiferenciada niega la falacia coman
de considerar éstos como quistes de retencion. Los esteato-
cistomas son verdaderos tumores que probablemente repre-
senten un erratico desarrollo del germen epitelial primario".
En 1954, Hashimoto y Cols.* publicaron el primer estudio
del EM con microsocopia electrénica y concluyeron que se
originaba en la hoja externa de foliculo piloso anageno. Mas
tarde, en 1981, Kimura” estudiaria, también con microscopia
electronica. 5 quistes de EM de 5 pacientes diferentes, y en-
contré que la ultraestructura del quiste era notablemente ana-
loga al ducto sebaceo y no al de la hoja externa del foliculo
piloso.

Plewig y cols.™, publicaron en 1982 un articulo muy bien
documentado y ricamente ilustrado bajo el titulo: "Esteatocis-
toma multiple: Reevaluacién anatémica, microscopia electré-
nica y autoradiografia”; el estudio comprende los hallazgos,
en especimenes seccionados seriadamente, en 25 pacientes
con EM, clinica e histolégicamente comprobados los cuales
fueron estudiados y reconstruidos tridimensionalmente. Los
hallazgos ultraestructurales confirmaron aquellos de Kimura”,
al reconocer la pared del quiste como similar a la del ducto
sebaceo. Los autores concluyeron que el EM "es un tumor de
la glandula y del ducto sebaceo, una malformacién nevoide
del foliculo sebaceo" y "no es un tumor dermoide y no produce
estructuras glandulares ecrinas o apocrinas".

En 1982, Brownstein” describié 30 pacientes con esteatocis-
tomas solitarios no heredados a los que llamo "esteatocistoma
simple".

En 1987, Urbina y Cols.*’, llamaron por primera vez la atencién
sobre las similitudes entre el EM y el quiste velloso eruptivo;
en 1989, Jerasutus y Suvanprakom®, sugeririan que ambas
condiciones representan una misma enfermedad caracterizada
por una anomalia del desarrollo de diferentes porciones del
foliculo piloso.
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ASPECTOS CLINICOS

El EM es una condicién poco usual caracterizada por la apa-
ricion de multiples quxstes cutdneos heredados de manera
autosémica dominante™. En ocasxones pueden ocurrir de ma-
nera no heredada, o ser tinicos”

Es diticil establecer con certeza la verdadera incidencia del EM,
pero existe consenso general en la literatura de que la enfer-
medad es rara, o al menos poco frecuente. Existen casos re-
portados de EM en distintos paises tanto en blancos, como
en negros, hebreos y japoneses. No existen diferencias signi-
ficativas en cuanto a la incidencia por sexo.

La forma multiple del esteatocistoma se hereda de manera
autosomica dominante; el hecho de existir pacientes con le-
siones multiples sin antecedentes familiares de dolencia similar
sugerirfa aparicion por mutacion del gene dominante. La forma
solitaria de esteatocistoma no tiene caracter heredofamiliar

La enfermedad comienza usualmente por la época en la que
las glandulas sebaceas se encuentran bajo fuerte influjo hor-
monal, es decir, los anos finales de la pubertad y de la ado-
lescencia; puede aparecer tempranc en la nifiez o en la adultez
temprana, e incluso raramente, en personas de edad avanzada.
Una familia, con lesiones de EM que se supone que estaban
presentes desde el nacmnento ha sido reportada en un articulo
pobremente sustentado™

El nimero de quistes es altamentc variable, desde sélo unos
cuantos hasta cientos de ellos; su distribucion es muy similar
en todos los casos. Se localizan gencralmente en la cara anterior
del torax y en el abdomen, principalmente en el area pre-es-
ternal y el epigastrio; sobre las axilas, el cuello, la espalda, el
tercio proximal de las extremidades y menos frecuentemente,
en los aspectos distales de las estremidades y la cara” La
distribucién de los quistes tiende a ser diferente segin el
sexo; en los hombres predominan en el epigastrio, la cara
anterior de térax, y la espalda; en las mujeres son mas comunes
en las axilas y en la mgle la cara es afectada con igual
frecuencia en ambos sexos”. Exisie un reporte tnico en la
literatura de una paciente en edad geriatrica con decenas de
quistes de aparicién abrupta, circunscritos a cuero cabelludo™

Los quistes por lo general aumentan lenta y progresivamente
en nimero y tamafo. La gran mayoria de casos de EM son
asintomaticos. aunque conlleva un obvio problema cosmético;
la ruptura del quiste con la subsiguiente inflamacién dolorosa
y posterior cicatrizacion puede ocurrir, y tales cambios infla-
matorios pueden ser lo suficientemente importantes para con-
figurar un cuadro semejante al del acné conglobata o al de la
hidradenitis supurativa; esta variedad de EM fue llamada "es-
teatocistoma multiple supurativo" por Plewig y cols.®

Los quistes del EM son redondo:, ovales o hemisféricos y
tipicamente varian en tamano desde unos pocos milimetros
hasta varios centimetros. Cuando estan intactos la piel que
los cubre es de aspecto normal, st adhieren de manera laxa
a la piel lo que permite un cierto grado de movilidad dentro
de ella. Esta piel que los recubre puede tener el color de la
piel normal o exhibir variadas tonalidades amarillentas o azu-
losas (Figuras 1y 2). Aunque rararmente puede tenerlo, el EM
esta usuadmente desprovisto del puro central en su superficie
lo cual es de comin ocurrencia en el quiste folicular del tipo
infundibular, (también llamado epidermoide)
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Fig. No. 1. Esteatocistoma Multiple.
Numerosas lesiones quisticas de ta-
maio variable en la espalda de un
hombre adulto; su madre y algunos
de sus hermanos presentaban lesio-
nes similares

Fig. No. 2. Esteatocistoma Multiple.
Lesiones en cuello de una mujer jo-
ven.

La consistencia, el contenido, el color y el tamano de los
quistes pueden variar dependiendo del tiempo de evolucion
de cada uno; algunas lesiones son firmes, y otras, pueden dar
la sensacién de fluctuacion. Su contenido es inodoro y ha
sido descrito de manera variada como grasoso, oleoso, trans-
parente, translicido, opaco, incoloro, amarillento .o blanque-
cino; y ha sido comparado con leche, mantequilla, queso,
aceite de oliva. vaselina, pasta de dientes, etc. Incluso es posible
obtener, al puncionar y extruir el contenido de alguna lesion,
un material negruzco correspondiente a actimulos de tallos
pilosos vellosos

HALLAZGOS HISTOPATOLOGICOS

El EM es cominmente visto en panoramica como una cavidad
irregular localizada en la dermis y tapizada por una delgada
capa epitelial. El contorno irregular o tortuoso del quiste esta
dado por invaginaciones, evaginaciones, y proyecciones de la
pared del quiste producidos por artificios en el proceso de
fijacién del ~especimen y pérdida del contenido que llevan a
su colapso™ (Figura 3). Las lesiones pequenas se localizan en
la dermis reticular, las lesiones mayores a menudo se localizan
a nivel de la interfase dermo-hipodérmica. La epidermus su-
prayacente a la lesién, por lo general, no muestra cambios
patologicos: sin embargo, a menudo, debido a la presion ejer-

Fig. No. 3. Fsleatocnstoma Mattiple. Microfotografia pa-
noramica del especimen que muestra los contornos tor-
tuosos de una lesion en localizacion subdérmica. (H&E,
2X)
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cida por la pared del quiste, se puede presentar aplanamiento
de las crestas interpapilares ademas de hiperpigmentacion lo-
calizada de su capa basal.

Si se hacen cortes seriados a través del quiste se debera
encontrar un foliculo velloso asociado con él y una banda
epitelial o ducto que conecta su pared con la epidermis. La
banda epitelial algunas veces es derecha, sin embargo, a me-
nudo es convoluta; conecta el quiste desde su porcion inferior.
por los lados o por su polo superior y estd compuesta de
queratinacitos los cuales ocasionalmente muestran diferencia-
cion sebacea. El cordén es primordialmente sélido, aunque
en algunas zonas puede presentar un lumen lleno de cormneo-
citos y tallos pilosos vellosos, este Gltimo caso se presenta
cuando el foliculo es continuo al cordon epitelial, mas fre-
cuentemente, el foliculo conecta con la pared del quiste y
arroja continuamente tallos pilosos vellosos dentro de su ca-
vidad. Una apertura poral es visible clinicamente en la super-
ficie cuando la banda que conecta la epidermis presenta lumen
dilatado por células cornificadas y detritos celulares a nivel
de la epidermis™.

La pared del EM semeja estrechamente el tapizamiento epitelial
del ducto sebaceo de las unidades foliculosebaceas normales;
asi la pared del EM esta conformada por un recubrimiento
delgado y disparejo de epitelio queratinizante estratificado,
desprovisto de crestas interpapilares de un grosor que usual-
mente varia entre 3 y 9 capas. La pared del quiste est4 rodeada
por una delgada y delicada capa de haces de colageno periad-
nexial comprimido; aun cuando no existe conexion entre la
pared y las glandulas ecrinas o apocrinas, estas pueden ser
visualizadas en estrecha relacion con la pared del quiste, debido
a la presion y al desplazamiento ejercido por su contenido.
La membrana basal epitelial reposa sobre haces de colageno
comprimido y sirve de asiento a la capa basal la cual esta
compuesta por una hilera simple de células redondeadas, apla-
nadas o dispuestas en empalizada que queratinizan a través
de varias capas de epitelio escamoso, cuyas células se agrandan
y se tornan més palidas en la medida en que maduran, for-
mando un estrato "espinoso” con células que exhiben bordes
poco discernibles sin aparentes puentes intercelulares y que
cornifica usualmente sin la intermediacion de estrato granuloso
produciendo una delgada y brillante capa eosinofilica de cor-
neocitos compactamente dispuestos; este epitelio estratificado
escamoso comparte algunas caracteristicas con el epitelio que
compone la porcion istmica del segmento inferior del foliculo,
difiere, sin embargo, en que tal como ocurre en el ducto
sebaceo normal la capa comea asume un distintivo patrén
ondulado o crenulado (Figura No. 4). De manera no infrecuente
se pueden encontrar areas de la pared del quiste que exhiben
una discreta zona granulosa con células cérneas sobre ella
dispuestas en patrén de cesta. Ocasionalmente, e indepen-
dientemente del tamano del quiste, el patrén ondulado o cre-
nulado de la capa comea se encuentra ausente, y es reempla-
zado por un patron liso que puede presentarse en toda la
extension de la pared, o apenas, en algunas areas.

Un aspecto caracteristico de EM es la presencia de 16bulos
sebaceos o sebocitos individuales entre la pared del quiste o
en estrecha relacion con ella (Figura No. 5); tales acinos se-
baceos son de tamano diverso pero estan invariablemente
presentes; con frecuencia se encuentran aplanados y en directo
contacto con el lumen del quiste. Sin embargo, los l6bulos
sebaceos pueden ser encontrados al lado del quiste, separados
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Fig. No. 4. Esteatocistoma Multiple. Tapizamiento de la
pared del quiste por epitelio escamoso que queratiniza
sin la intermediacidn de un estrato granuloso bien defi-
nido y forma corneocitos que se disponen de manera
compacta en un tipico patrén ondulado o crenulado
semejante al del ducto sebaceo normal.

Fig. No. 5. Esteatocistoma Multiple, La pared del quiste
exhibe dentro de ella acinos sebaceos y sebocitos ma-
duros. (H&E, 100X).

de él por apenas una delgada capa de dermis periadnexial, y
con su configuracion general bien preservada.

La existencia de melanocitos y de células de Langerhans en la
gagfd del EM se ha documgntadp por microsFopia electréniga"'
"~, a pesar de ello, la visualizacion de pigmento melanico
en la pared del EM es, por regla general, negativa en el examen
de microscopia convencional. El contenido del quiste se pierde
en buena proporcién en el procesamiento del especimen y,
por tal razén, es escaso en la valoracion microscopica; esta
compuesto de sebo proveniente de los acinos sebaceos, es-
camas de las células epiteliales cornificadas y, a menudo, tallos
vellosos de los foliculos pilosos que se encuentran en comu-
nicacién con el lumen del quiste. El contenido es estéril; el
hecho de no haber micro-organismos se debe a la ausencia
de una comunicacién abierta y directa entre la cavidad del
quiste y la superficie cuténea ya que el cordon que tiene
contigtiidad con la epidermis es principalmente sélido™.

La pared del EM puede ocasionalmente romperse, como sucede
frecuentemente con los quistes infundibulares, y menos fre-
cuentemente, con los quistes triquilémicos, con el subsecuente
derramamiento de escamas, sebo, y tallos pilosos entre la
dermis adyacente lo cual conduce a una reaccién inflamatoria
de tipo cuerpo extrano de variable intensidad que es carac-
terizada inicialmente por supuracién, seguida de inflamacién
granulomatosa y, finalmente, fibrosis. Los cambios inflamato-
rios pueden ser tan prominentes como para dar el cuadro de
una dermatitis difusa granulomatosa y supurativa con hiper-
plasia epitelial pseudocarcinomatosa caracteristico de la tétrada
de "oclusion” folicular (acné conglobata, hidradenitis supura-
tiva, foliculitis disecante del cuero cabelludo y quiste pilonidal).
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
HISTOPATOLOGICO

El EM debe ser diferenciado del quiste infundibular, cuyas
caracteristicas histopatolégicas, e incluso clinicas, son hasta
cierto punto, similares; tanto el EM como el quiste infundibular
(Figura No. 6) tienen un tapizamiento de epitelio escamoso,
y se encuentran asociados a un foliculo piloso; por tiltimo, el
EM tiene caracteristicamente en su pared estructuras sebaceas;
el quiste infundibular también puede presentarse con acinos
sebaceos, a menudo atroficos y aplanados, en estrecha relacion
con su pared. Sin embargo existen claras diferencias entre
estas lesiones. El tapizamiento epitclial del quiste infundibular
cominmente exhibe proyecciones semejantes a redes de cres-
tas interpapilares en su periferia, estd compuesto de células
que maduran aplanandose y cornifican a través de la formacion
de una bien definida capa granulosa produciendo corneocitos
que se disponen en un patrén laminado o de cesta en la luz
del quiste (Figura No. 7), la presencia de micro-organismos
en el contenido del quiste infundibular constituye la regla ya
que éste presenta comunicacion abierta con la epidermis su-
prayacente. El recubrimiento epitehal de EM esta desprovisto
de proyecciones tipo red de crestas y contiene acinos sebaceos
dentro de él, muy a menudo es de contorno tortuoso y sus
células queratinizan sin la formacién de una capa granulosa
uniforme produciendo células cérneas que se disponen de
manera compacta en un estrato delgado y el cual le da al
lumen quistico un aspecto tipicamente crenulado. El contenido
del EM es estéril.

Otra entidad que debe ser diferenciada del EM es el quiste
dermoide (Figura No. 8). Estos scn lesiones congénitas que
tienden a ser Unicas y a localizarse en la cabeza y en el cuello
a lo largo de lineas de fusién de planos embrionarios. Histo-
légicamente, el quiste dermoide se presenta como una lesion
hipodérmica mas compleja, su recubrimiento epitelial es si-
milar a la epidermis y contiene unidades pilosebaceas maduras
que proyectan sus tallos hacia la cavidad quistica, con fre-
cuencia presentan glandulas ecrinas y ocasionalmente apocri-
nas; su contenido estd compuesto e corneocitos, sebo y, casi
invariablemente, tallos pilosos.

CONSIDERACIONES BIOLOGICAS

El EM, en realidad el tnico "quiste sebaceo" existente, tiene
un comportamiento biolégico completamente benigno, las le-
siones tienden a persistir de mancra estacionaria o van cre-
ciendo lentamente a traveés de los anos, eventualmente, algunos
de ellos pueden desaparecer mediante el proceso de ruptura,
inflamacion y fibrosis. No existe ai un solo reporte de ma-
lignidades asociadas u originadas en un EM.

El EM puede encontrarse de mancra relativamente frecuente
asociado con acné vulgar® y con paquioniquia congénita™
(Figura No. 9); también ha sido descrito en raras ocasiones
como concomitante con otras cordiciones tales como acro-
quetaosis verruciforme de Hopf y liquen plano hipertrofico™,
con hidradenitis supurativa, esta Gltima probablemente corres-
pondiente a EM inflamados; con queratoacantomas multiples
y artritis reumatoidea™; el EM se ha descrito en conjuncién
con hipobetalipoproteinemia familiar y ataxia cerebelar y en
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Fig. No. 6. Quiste folicular tipo infundibular ("Epider-
moide’). Microfotografia panoramica que evidencia la
comunicacion directa y abierta de la cavidad quistica con
la superficie epidérmica. (H&E, 2.5X).

Fig. No. 7. Quiste folicular tipo infundibular ("Epider-
moide”). Microfotografia de la pared del quiste la cual
esta compuesta por un epitelio estratificado plano que
cornifica con la intermediacién de una capa granulosa
bien definida y produce corneocitos que se disponen en
el lumen en patrén de cesta. (H&E, 400X).

Fig. No. 8. Quiste dermoide. Microfotografia en la que
se aprecia una cavidad quistica tapizada por un epitelio
semejante a la epidermis y con la cual comunican varias
unidades foliculo-sebaceas madura; contiene sebo, cor-
neocitos y fragmentos de tallos pilosos terminales.
(H&E, 40X).

Fig. No. 9. Esteatocistoma Multiple. En esta nina, hija
de la paciente que aparece en la Fig. No. 2, las forma-
ciones quisticas incipientes se asociaban a dientes pre-
sentes al nacimiento y paquioniquia congénita.
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un caso con dermoide paramediano en reloj de arena intra-
craneano™.

Esterly y cols.” reportaron en 1977 los quistes vellosos erup-
tivos (QVE). Esta entidad tiene diversos elementos clinicos en
comin con el EM, tales como edad de inicio, localizacion,
apariencia, caracter hereditario, en unos casos, y esporadico,
en otros (Figura No. 10). Ademés, se vienen documentando
casos en los que concurren lesiones en un mismo paciente,
unas presentan caracteristicas histolégicas de EM vy, otras, de
QVE, o bien lesiones que individualmente exhiben aspectos
en los que es imposible dilucidar si se trata de un EM o un
QVE®*“* (Figura No. 11). Por tal superposicién clinico-pa-
tologica parece razonable asumir que estas dos entidades re-
presentan variaciones dentro de un mismo espectro.

A

Fig. No. 10. Quiste Velloso Eruptivo. Lesiones miitiples
en el tronco de un paciente joven.

Fig. No. 11. Quiste Velloso Erupti-
vo. Microfotografia panoramica de
una lesién en la que se aprecian aci-
nos sebiceos en estrecha relacién
con la pared del quiste; en su con-
tenido aparecen corneocitos y frag-
mentos de tallos pilosos vellosos.

(H&E, 2.5X).

TRATAMIENTO

El EM es, por lo general, un problema cosmético moderado;
eventualmente puede ser extremadamente desfigurativo. Su
tratamiento dependera del nimero, del tamano, de la locali-
zacion, y de la presencia 0 no de cambios inflamatorios o
sobreinfeccién bacteriana en las lesiones. Diferentes modali-
dades terapéuticas, ablativas y no ablativas, se han utilizado
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para el tratamiento del EM: 4cido retinoico topico®, radiote-
rapia”, retinoides orales®™ ¥, criocirugfa®, cirugfa escisional™
y aspiracién simple™. En casos en que los quistes se presentan
secundariamente infectados es indicado su drenaje y la ins-
tauracién de terapia antibidtica adecuada. En EM del tipo
inflamatorio, aquel que simula hidradenitis supurativa, el uso
de isotretinoina ha demostrado ser Gtil en la disminucién de
la inflamacién y supuracién de las lesiones aunque no altera
el nimero o tamano de éstas. La escision simple seriada,
aunque impractica en casos de compromiso extenso, ha de-
mostrado ser una modalidad terapéutica satisfactoria® ¥+ *"
Recientemente, se ha recomendado la aspiracién del contenido
quistico al mismo tiempo que se practica un raspado de su
tapizamiento con el bisel de la aguja con la que se hace el
aspirado™.

SUMMARY

Steatocystoma multiplex is a cystic hamartoma of the middle
portion of the folliculosebaceous units wich mainly affects
the sebaceous duct. Commonly, it is multiple and is transmited
in an autosomical dominant trait, however, some cases shows
no heredity pattern, or is solitary. A historical review and a
discussion of its clinicopathologic features is done in this

paper.

Key Words: Steatocystoma, Adnexal tumor, Follicular cyst,
Sebaceous duct.
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