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INTRODGCCION

Los tumores de la piel son padecimientos frecuentes en
la patologia dermatoldgicay en lo que se refiere a los Tumo-
res que derivan de los anexos, constituyen un grupo de derma
tosis a las que no se les ha dado la suficiente importancia
y en muchas ocasiones constituyen un hallazgo histopatolégi-

Cco.

El pretender hacer un diagnéstico basados en la morfolg
gia no siempre es factible, porque los Tumores de Anexos no
tienen caracteristicas clinicas que por si mismas basten pa-
ra establecer un diagndstico de certeza. Por otra parte, la
experiencia ha demostrado que un nQimero importante de la po-
blaciédn gue acude a consulta dermatoldgica presenta uno o --
mas tumores de la piel con poca sintomatologia, lo cual aso-
ciado al bajo porcentaje de transformacidn maligna, condicip
na poco interes clinico y académico.

Debido a lo anterior y a pesar de ser el Centro Dermatg
l1égico "Dr. Ladislao de la Pascua”, una Institucidén de con--
centracidén en la que se estudian numerosos enfermos con patg
logia cutdnea, no se cuenta con una estadistica apropiada sg
bre la frecuencia de los Tumores de Anexos y especialmente -
los originados en las glandulas sudoriparas ecrinas motivo -
del presente estudio, lo que crea un vacio de informacién --
tanto para los médicos en preparacidn como para los ya forma
dos en la Disciplina Dermatoldgica.

Por lo anteriormente expuesto y por la dificultad que -
existe en la clasificacibédn de estos tumores, es gque efectua-

mos el presente trabajo.



EMBRIOLOGIA DE LA PIEL

La epidermis en el estadio mds tempranamente estudiado
que es a las 6 semanas y cuando la longitud cefalocaudal --
del embridén es de 14 mm consiste en algunas areas, de sdlo
una capa de células ectodérmicas; aunque en la mayor parte
del embridn ya existen dos capas: una capa germinativa ba--
sal y una capa externa de células peridérmicas. A las 9 sg
manas, po un movimiento ascendente de las células de la ca-
pa germinativa, se evidencia otra hilera de células entre -
las dos capas antes mencionadas y es el estrato intermedio.
Las células del estrato intermedio son grandes contienen --
glucdgeno y poseen citoplasma claro. En los embriones de -
12 semanas y 6 cm de longitud, el estrato intermedio varia
entre una y tres capas de espesor y entre las 14 y 16 sema-
nas de vida embrionaria se produce la queratinizacidn de --
las células del peridermo. En las células subyacentes al -
‘peridermo pueden verse entonces pequefios grdnulos de quera-
tohialina, y en los embriones de 17 semanas o mas, la epi--
dermis es ya similar a las del adulto. (1)

El estrato germinativo embrionario se diferencia no sd
lo en células basales que dan origen a la queratinizacién -
de la epidermis, sino también en yemas epiteliales prima---
rias, denominadas igualmente yemas del pelo que originan:
el pelo propiamente, las glédndulas sebiceas y las gléndulas
apocrinas, y por otra parte da lugar a yemas glandulares e-
crinas que dan origen a las glindulas sudoriparas ecrinas.
(Cuadro 1: Embriologia de la epidermis).
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EMBRIOLOGIA DE LAS GLANDULAS ECRINAS

Las gléndulas ecrinas se encuentran en todos los mamife
ros solo en las plantas siendo la excepcidén los monos antro-
poides. En el hombre, las glédndulas ecrinas se desarrollan
primeramente en las palmas y las plantas, observandose las -
yemas de las gléndulas sudoriparas ecrinas por primera vez -
en los embriones de 12 a 13 semanas, es decir, tempranamente
en el cuarto mes (2,3). Al principio del quinto mes se desa
rrollan en las axilas y a finales del guinto mes comienzan a
aparecer en otros sitios de la piel. Las yemas de las glén-
dulas ecrinas se inician en la capa basal de la epidermis co
mo dreas de agrupamiento de células intensamente baséfilas.
Difieren de las yemas epiteliales primarias porque son mis -
apretadas y porque muestran menos células mesenquimatosas en
su base. Como en el caso de los foliculos pilosos las glén-
dulas ecrinas se observan en diferentes estadios de desarro-
llo, por ejemplo, en los embriones de 16 semanas algunas ---
glédndulas ecrinas de las palmas y las plantas ya estdn for--
mando glomérulos, mientras que en el mismo momento en la epi
dermis ain se estldn formando nuevas yemas (4). A las 16 se-
manas de vida embrionaria comienzan a formarse los conductos

intraepidérmicos de palmas y plantas.

Con el microscopio electrdnico la formacidn embrionaria
de la luz que se produce en el conducto ecrino dérmico y en
el segmento secretorio, difiere de la formacidn del lumen de
la porcidn intraepidérmica del conducto ecrino. En el con--
ducto ecrino dérmico la formacidn del lumen resulta de una -
separacién de los desmosomas entre las células del lumen yux
tapuestas y la formacidén posterior de microvellosidades en -
la superficie del lumen. En la porcibdn secretoria la forma-
cidn del lumen también comienza con la separacién de las cé-
lulas luminales y le sigue la aparicién de numerosas vesicu-
las secretorias pequefias y gré@nulos secretorios densos en --

4



I. EMBRION DE 14 SEMANAS. Se observan
cuatro células luminales rodeadas
por cinco células periféricas. No
existe luz tubular.

II. EMBRION DE 15 SEMANAS. La luz tubu-
lar esta formada en el centro de --
cuatro células tubulares internas.
La luz esta revestida por microve--
llosidades y contiena pequefias vesi
culas. Esta presente una zona fila-
mentosa periluminal. Los burdes la-
terales de las células basales es--
tdn interdigitados.

III. EMBRION DE 16 SEMANAS. La luz es --

* més amplia, la zona filamentosa pe-

riluminal es mds gruesa y continua,

con un anillo perinuclear de tonofi

lamentos. Las interdigitaciones en

tre las membranas plasmdticas se --

presentan no sblo entre las células

basales, sino también entre las cé-
lulas que revisten la luz.

FIGURA 2:

Esquema que demuestra la formacidén del segmento secretorio y de
la porcién intradérmica del conducto sudoriparo ecrino durante
la primera mitad de la vida embrionaria. (Tomado de Hashimoto K,
Gross BG, Lever WF. The ultrastructure of human embryo skin. J
Invest Dermatol 1966; 46: 513 ~ 529).



las células secretorias (4).

En la porcidn intraepidérmica del conducto ecrino se --
forman vacuolas intracitoplasmidticas por accidn lisosdmica -
dentro de las células internas de las unidades del conducto
ecrino intraepidérmico. Estas vacuolas se agrandan, coales-
cen y se rompen a través de la membrana plasmdtica. Por coa
lescencia con vacuolas producidas en forma similar en las cé
lulas internas adyacentes, se forma una luz extracelular ma-
nifiesta. Después de la formacidén de la luz, las unidades -~
del conducto ecrino intraepidérmico (acrosiringio) sufren --
queratinizacién: las células externas a nivel del estrato --
granuloso y las internas a nivel del estrato cbrneo (3) (Fi-
guras 2 y 3).

En el momento de la formacidén del lumen, el conducto in
tradérmico y el segmento secretorio muestran una pared com--
puesta por dos capas de células, una interna de células lumi
nales y una externa de células basales. Mientras que el con
ducto dérmico sigue constando de estas dos capas celulares -
durante toda la vida, en el segmento secretorio las capas su
fren una diferenciacién. Las células luminales se convier-
ten en células altas, secretorias, columnares, que se extien
den desde la membrana basal hasta el borde del lumen, y las
células basales se diferencian en células secretorias o en -
células micepiteliales que se ven como estructuras piramida-
les, relativamente pequefias, calzadas en la base entre las -
células secretorias (4). En los embriones de 22 semanas, la
diferenciacidn en células secretorias y mioepiteliales del -
segmento secretorio, estd bien avanzada en las palmas y las
plantas. En el momento del nacimiento, la apariencia de las
gldndulas ecrinas se asemeja a las del adulto.



EMBRION DE_14 A 15 SEMANAS:

Se observan dos cdumnas cilindri-
cas compuestas por:

I. Ccélulas internas en las cuales
se inicia la formacidn de la luz.
En el estadio temprano se aprecia
la formacidén de cavidades intraci
toplasmiaticas y el plegamiento —-
del citoplasma. Las cavidades pos
teriormente coalecen y se rompen
a traves de la membrana celular.
Gradualmente numerosas microvello
sidades forman el borde luminal -
de las células internas.

II. Las células del cilindro ex--
terno son alargadas y se curvan -
envolviendo al cilindro interno y
sus niicleos se alargan. Cordones
de tonofibrillas forman un denso
anillo gue junto con la zona fila
mentosa periluminal mantiene pa--
tente la luz.

EMBRION DE 22 SEMANAS;

La maduracidn ha progresado al gra
do de semejar el estado adulto.
El cilindro externo esta compues-
to ahora de 3-4 capas de células
las cuales gradualmente se unen
con las células epidérmicas cir
cundantes. La zona filamentosa
periluminal se vuelve mas eviden
te. La queratinizacidén se inicia
en el cilindro interno a nivel --
del estrato granuloso.

FIGURA 3:

Esquema que demuestra la formacidén de la porcibdn intraepidég
mica del conducto sudoriparc ecrino (Acrosiringio, Unidad --
Ductal Sudoripara Epidérmica), durante la primera mitad de -
la vida embrionarias~ (Modificado de Hashimoto K, Gross BG, -
Lever WF. The ultrastructure of the skin of human embryos. J
Invest Dermatol 1965; 45: 139-151).
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ANATOMIA DE LAS GLANDULAS ECRINAS

Las glandulas ecrinas se encuentran en toda la piel humana,
pero faltan en las &reas de piel modificada que carecen de -
- anexos cutdneos como: el borde rojo de los labios, el lecho
ungueal, los labios menores, glande del pene y la cara inter
na del prepucio. Son mds numerosas en 1ls palmas de las ma--

nos, plantas de los pies y axilas.

Son glandulas tubulares cuyas células secretorias bajo
estimulos apropiados como el calor, pueden producir grandes
cantidades de sudor. Durante el proceso de secresidn la cé-
lulas secretorias no cambian de tamafio ni de forma como sucg
de con las glandulas sudoriparas apocrinas. Con la colora--
cibén con hetatoxilina-eosina, el sudor ecrinoc no se visuali-
za en la luz. Schiefferdecker (1) llamb ecrinas a las glan-
dulas sudoriparas porque como las gldndulas merocrinas sus -
células secretorias simplemente excretan.

Las gldndulas ecrinas poseen un glomérulo basal y lle--
gan directamente a través de la dermis hasta la epidermis. -
Estdn compuestas por tres segmentos: porcidn secretoria, con
ducto intradérmico y conducto intraepidérmico (acrosiringio).
La porcidén secretoria constituye aproximadamente la mitad del
glomérulo basal; la otra mitad estd compuesta por el conduc-
to. El glomérulo basal se ubica en el borde entre la dermis
y el tejido celular subcutdneo o en el tercio inferior de la
dermis. Cuando se ubica en la dermis inferior estd rodeado
de tejido graso que.se conecta con el tejido celular subcutd-

neo (Figura 4).

PORCION SECRETORIA: Presenta solamente una capa de célu

las secretorias. La razén por la cual hay una sola capa es-
triba en el hecho de que Ginicamente la capa externa de célu-

las epiteliales se ha diferenciado en células secretorias o



mioepiteliales lo cual ocurre entre el sexto y el octavo mes

de la vida intrauterina.

Las células secretorias que tapizan la luz son de dos -
tipos: células claras y células escuras, estdn presentes en
cantidades aproximadamente iguales. Generalmente, las célu-
las claras son mds grandes que las oscuras y mas anchas en -
la base que en la luz, contienen grinulos pequefios y tenues
de glucdgeno, secretan grandes cantidades de material acuoso
y glucdgeno.

Por microscopia electrénica se ve que las células cla--
ras contienen numerosos agregados pequefios de grinulos de --
glucbégeno electrdn~-denso. El rasgo mds llamativo es la pre-
sencia de numerosos pliegues vellosos en todos los sitios en
que se encuentran dos células claras juntas. Los pliegues -
vellosos de las células claras adyacentes se interdigitan mu-
tuamente, observdndose ademds canaliculos intercelulares. La
superficie intraluminal de las cé&lulas claras generalmente -
es pequefia, ya que las c&lulas oscuras ocupan la mayor parte
del borde luminal. En la superficie luminal de las células
claras se ven sdlo unas pocas vellosidades cortas. Préctica
mente toda su secrecidn acuosa alcanza la luz secretoria por

via de los canaliculos intercelulares (2).

Las células oscuras son mds anchas cerca de la luz y —--
contienen numerosos graAnulos basdfilos (3), cuyo contenido -
son mucopolisacidridos neutros, diastasa resistentes, y PAS -
positivos, asimismo secretan una sustancia mucoide (4). Las
células oscuras contienen particularmente en su porcidn lumi
nal, grdnulos grandes electrdén-densos, donde se localiza la
sustancia mucoide. Después de que los grénulos se disuelven
en el citoplasma apical, el material mucoide se excreta en -
la luz. La superficie de las células oscuras, como la de --

las claras, muestra solamente microvellosidades cortas.

10



Las células mioepiteliales poseen un nicleo pequefio en
forma de espicula y fibrillas contrdctiles largas. Las fi--
‘brillas son espirilades, con su eje mayor alineado en forma
oblicua con respecto a la direccidén del tibulo secretor. El
paso del sudor a la superficie cutdnea se facilita por la =--
contraccidén mioepitelial. Por fuera de las células mioepite
liales se halla una zona basal hialina, compuesta por fibras
colédgenas y contiene fibroblastos, cuyos nlicleos se asemejan
mucho a los de las células mioepiteliales. La transicidén --

del epitelio secretor al ductal es brusca.

CONDUCTO ECRINO INTRADERMICO: Se compone de dos capas

de células epiteliales pequefias, cuboides, e intensamente ba
sbéfilas, una externa de células basales y una interna de cé-
lulas luminales. Las células de ambas capas muestran un ple
gamiento pronunciado de sus bordes laterales y desmosomas --
bien desarrollados. Las células luminales tienen una zona -
filamentosa periluminal compuesta por tonofilamentos que dan
cierta rigidez a la regién periluminal y aseguran asi la per
meabilidad de la luz ductal. Sus bordes luminales poseen nu
merosas microvellosidades tortuosas, cubiertas por material

amorfo, que forman la cuticula eosinofilica que se ve con el
microscopio de 1luz (6). Es probable que los grénulos PAS po
sitivos y diastasa resistentes de las células oscuras contri
buyan a la formacibén de la cuticula PAS positiva diastasa rg

sistente.

CONDUCTO ECRINO INTRAEPIDERMICO: (ACROSIRINGIO) Se ex
tiende desde la base de los procesos interpapilares hasta la
superficie de la piel y sigue un trayecto espirilado. Las -

células que lo componen son distintas a las de la epidermis
circundante, de manera que el conducto ecrino intraepidérmi-
co se denomina ACROSIRINGIO o UNIDAD DUCTAL SUDORIPARA EPI-~-
DERMICA. E1 conducto ecrino intraepidérmico consta de una -
sola capa de células internas o luminales y varias hileras -

de células esternas que pueden diferenciarse de las células
11
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ESQUEMA QUE DEMUESTRA LA RELACION ENTRE LAS DIFERENTES PARTES
DE LA GLANDULA SUDORIPARA ECRINA Y LOS DIFERENTES ESTRATOS ~-
EPIDERMICOS Y LA DERMIS. (Modificado de Ham A W: Tratado de -
Histologia 7a. Ed. 1977. México, Interamericana).
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CUADRDPO 1

REACCIONES ENZIMATICAS COMPARATIVAS EN LAS
GLANDULAS ECRINAS Y APOCRINAS **

G L A N D U L A
E C R I N A/A P O CUR I N A

Segmento  Conducto Segmento Conducto
secretor secretor
Amilofosforilasas Fehtd * okt + -+
Racemasas ++t+ ++d+ + ++
Deshidrogenasa:
succinica EE ot + -
mélica
Aminopeptidasa
leucinica +t +++ ++ +
Fosfatasa &acida e+ ++ b+ et
B - glucoronidasa - - bt +
Fosfatasa alcalina ettt - 4t +
células Células
mioepi~ mioepi-
teliales teliales
Acetilcolinesterasa ek - ++ -
Rodeando al Rodeando al
segmento segmento

*

*k

Sin reaccidn; reaccidén débil = + ; reaccidn moderada = ++;
reaccidén intensa = +++ ; reaccidén muy intensa = ++++.

Modificado de: Hashimoto K, Lever WF. Histogenesis of the
skin appendage tumors. Arch Dermatol 1969; 100: 360
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malpighianas por su nficleo pequefio, cromatina finamente dis-
persa, ausencia de un nucleolo prominente, ausencia de tono-
filamentos, bordes citoplasmidticos indistinguibles, abundan-
te glucdgeno en el citoplasma y ausencia de melanina aun en
sujetos de piel negra (7). Las células ductales sufren que-
ratinizacidén parcial, tal como lo evidencia la presencia de
grdnulos de gueratohialina en un nivel mds inferior que las
células de la epidermis circundante, y a nivel del estrato -
granuloso de la epidermis estdn completamente queratinizadas
(6). Antes de la queratinizacién, la luz intraepidérmica --
presenta microvellosidades tortuosas recubiertas por material
amorfo, lo que da como resultado la cuticula eosinofilica que
se ve con el microscopio de luz.
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FISIOLOGIA DE LAS GLANDULAS ECRINAS

La funcién mis importante de las glandulas sudoriparas
ecrins es la transpiracién, es uno de 1los eventos fisiolégi-
cos mds visibles que experimentamos diariamente. En un me--
dio ambiente cdlido, la pérdida de calor por evaporacidn es
el Ginico mecanismo efectivo para eliminar el excesivo calor
corporal, debido a una pérdida obligada de agua y electrdli-
tos.

Se consideraba que al nacimiento la sudoracibn estaba -
ausente y hacia los 30 meses de edad era incompleta, recien-
temente se ha demostrado transpiracidn facial al tercer dia
de vida, en muchos recién nacidos hay sudoracién palmar al -
primer dia de nacidos, y en todos esta presente al tercer --
dia de nacidos (1).

Desde un punto de vista funcional a las gléndulas sudo-
riparas ecrinas se les ha dividido en dos componentes: a)Gld
merulo u ovillo secretor, lugar donde se produce un sudor a-
proximadamente isotdénico cuyas concentraciones de cloro y sg
dio son iguales al plasma, las de potasio son ligeramente me
nores; y b) un segundo componente el conducto excretor a tra
ves del cual el sodio se absorve activamente y el cloro se -~

absorve por transporte pasivo (2).

Una fraccidén del agua es reabsorvida especialmente con
tasas bajas de sudoracidn, asi como urea, lactato y potasio,
que estédn presentes inicialmente a bajas concentraciones, y
en la superficie cutdnea pueden alcanzar cifras mayores a --
las plasmaticas. A pesar de todo, la solucidn superficial -
es siempre hipotdnica, de esta manera, la conservacibén de --
electrdlitos por reabsorcibén ductal con los resultados men--
cionados, es otro papel vital gque desempefian las gléndulas -
ecrinas en la adaptacidn al calor, debido a esto algunos au-
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tores las comparan como andlogas de la nefrona.

Hay gque recordar que, la tasa de funcidn glandular esta
basada en una interaccidén entre la temperatura ambiental, 1la

cutdnea y la actividad de los neurotrasmisores enddgenos.

Experimentalmente se ha inducido la sudoracién por di--
versos métodos, incluyendo entre otros: diferentes concentra
ciones de agentes adrenérgicos, colinérgicos, calor local y
general, inyeccién de solucidén salina, estimulacidén neuro---
eléctrica y tensidén emocional. Se ha observado igualmente -
gue las prostaglandinas Ej y E, estimulan la sudoracibn, pe-
ro su papel fisioldgico in vivo permanece desconocido. La -
histamina, serotonina y sustancia P son incapaces de produ--

cir sudoraciédn in vitro (3).

La sudoracidn es una forma de actividad biolégica, so--
cialmente inaceptable para la mayoria de l1os seres humanos,-
por lo que, también se ha centrado el interés en la forma de
bloquear la funcidn ecrina. Esto puede lograrse suprimiendo
la excresibén de sudor por medio de compuestos tdpicos de alu
minio y aldehidos, aun cuando la gl@ndula continue funcionan
do. Sin embargo, Wolf y Maibach (4), sugieren que la gléndu
la sudoripara no puede bloquearse completamente, solo puede
ser llevada a una tasa basal de secresidén, dependiente de la
temperatura.

Es evidente, por todo lo antes sefialado que, las gldndu
las sudoriparas desarrollan una funcién excretora compleja,
eliminando urea, lactato, amonio, factor de crecimiento epi-
dérmico, drogas, inmunoglobulinas, prostaglandinas y otros -
mediadores de la inflamacidén como calicreina e histamina, y
a pesar de todoc ello, su papel permanece desconocido en nume

rosos trastornos cuténeos.
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CONCEPTOS GENERALES:

Los Tumores de Anexos son neoplasias verdaderas en las
cuales la interrelacidn entre el componente epitelial de la
piel y el estroma subyacente estd preservado de manera nor--
mal o mds o menos distorsionada (1, 2).

El concepto de neoplasia seglin Pérez Tamayo (3), indica
un trastorno del crecimiento y de la diferenciacidén celular
caracterizado por crecimiento excesivo, generalmente rapido
y progresivo de las células, debido a miltiples causas gque -

" probablemente indican una mutacidn y que manifiesta diversos
grados de autonomia de los mecanismo normales de regulacidn
de la morfostasis".

Cabe hacer notar gque algunos conceptos como "el creci--
miento excesivo", son aplicables principalmente a las neopla
sias malignas, ya que la contraparte en su mayoria permane--
cen sin crecer por periodos prolongados, no ponen en peligro
la vida del paciente y en general, producen manifestaciones

clinicas menores o poco graves.

En el terreno de la nomenclatura y clasificacién, muchas
de los nombres de las distintas neoplasias se han heredado -
de épocas anteriores al microscopio, por 1o que no siempre -
corresponden a su histogénesis, ademds, ocasionalmente la ng
menclatura refleja ignorancia respecto a las células de ori-

gen o bien se usa un eponimico (3).

En esta revisidn de los Tumores de los Anexos, se clasi
fican de acuerdo a su nivel de diferenciacién y su parecido

histolbégico con alguna estructura anexial (4, 5).

El grado de diferenciacibén puede variar desde la hiper-
plasia pura del componente epitelial, hasta una maduracién -
20



incompleta o retrbgrada y detencidén completa de la madura---
cidn. Este cambio es similar al espectro luminoso, ya que -
actualmente no hay una linea bien demarcada entre los esta--
dios variables de la diferenciacibn existente.

De acuerdo con la clasificacién de Lever (1983) (4), --
existen cuatro subgrupos en que se dividen los tumores benig
nos de anexos de acuerdo a un orden decreciente de diferen--
ciacidén: Hiperplasias, adenomas, epiteliomas benignos y epi-

teliomas primitivos o basocelulares.

Corresponde aqui definir los términos empleados en la -
clasificacidn (Mehregan, Pinkus) (Lever, Schaumburg-Lever)
(1, 4) :

NEVO: Este término lo aplicaremos a las lesiones que estéan
presentes desde el nacimiento y estdn compuestas de estructu
ras maduras o casi maduras (hiperplasias congénitas como el
nevo sebiceo, nevo apocrino, nevo ecrino), agregando como su
giere Lever (4) el adjetivo calificativo referente a la es--
tructura en mencidn, o hacer uso del término HAMARTOMA, acu-
fiado por Albrecht, para designar aquellas "malformaciones de
tipo tumoral que muestran una mezcla defectuosa de los compo
nentes norﬁales del bdrgano en que se producen" (4).
HIPERPLASIA: Lesidn localizada, que se caracteriza por un -~
exceso de estrucutras epiteliales bien diferenciadas (madu--
ras) en relacién normal con el estroma. Son habitualmente -
estables y se presume estdn causadas por una alteracién loca
lizada del desarrollo (1, 4 ).

ADENOMAS: Son tumores benignos que exhiben una-diferencia--
cidén menor a la normal (retrdgrada o incompleta) y general--
mente una distorcién de la organizacidn normal (1), toman es
te nombre por semejar estructuras glandulares (4).
EPITELIOMAS BENIGNOS: (o de organizacidn disminuida) (1)

Existe una reduccidn adicional con respecto al grado de di-

ferenciacién y habitualmente es dificil reconocer el tipo -

de estrucutra que el tumor intenta formar, por lo que se --
21



les denomina epiteliomas con un adjetivo o prefijo modifica-
dor: ej. epitelioma sebldceo, tricoepitelioma. Otros tienen

nombres mads especificos por su empleo histédrico, CILINDROMA

(1). .

EPITELIOMAS PRIMITIVOS: (o primordiales )(1)

Es el nivel mds bajo de organizacidn y deferenciacibn, el --

componente epitelial consiste enteramente de células inmadu-
ras denominadas "basaloides" por su semejanza con la célula
basal epidérmica en los cortes tefiidos con hematoxilina-eosi
na (1).

Aunque la mayoria de los tumores benignos de los anexos
pueden encuadrarse en algunas de las definiciones arriba se-
flaladas, se encuentran algunos estadios intermedios de dife-
renciacién, o presentan una combinacibdn de varios tipos de -
tumor. Esto apoya el concepto de Pinkus (5) en el sentido -
de que es probable que los tumores de anexos se originen a -
partir de células pluripotenciales formadas durante la vida
extrauterina, que tienen como las células germinativas epite
liales primarias el potencial de diferenciarse en tumores de
pelo, gléndulas seblceas o estructuras apocrinas.

De igual forma los tumores de glandulas sudoriparas e--

crinas se originan en células pluripotenciales formadas du-
rante la vida adulta y que poseen el potencial de diferen—--
ciarse en tumores con estructuras glandulares ecrinas. En -
cuanto a los nevos o hamartomas, se supone derivan de las cé

lulas germinativas epiteliales primarias embrionarias (4)

En todos los casos conviene utilizar una nomenclatura -
que indigue la histogénesis y el prondstico, que son los dos
factores miAs importantes para el tratamiento y sus resulta—-

dos en el manejo de toda neoplasia (3).

Las células neoplésicas difieren de las normales en un

gran nimero de caracteristicas anatédmicas, funcionales y bio
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quimicas que nos permiten distinguirlas entre si.

Las principales alteraciones en la estructura de las cg

lulas neopldsicas aisladas se refieren a (3):

1. Alteraciones del tamafio, la forma, el citoplasma, el nfi--
cleo y la pérdida de la relacidn nilicleo-citoplasma.
2. Cambios funcionales:
2.1 Anomalias en las funciones propias, casi siempre --
con disminucibn de ellas.
2.2 Aparicién de nuevas funciones, como secresién hormo
nal.
3. Cambios en la membrana con:
3.1 Pérdida de la inhibicidn por contacto.
3.2 Disminucidén de su adhesividad.
3.3 Disminucibén de uniones libres.
3.4 Aparicidén de antigenos como el carcinoembrionario.
4. La convergencia bioquimica, la tendencia de los patrones
enzimdticos de la célula neopldsica a parecerse mis en-

tre si que a los tejidos hombdlogos normales.

Estas caracteristicas entre otras, han permitido que --
los métodos histoquimicos, de microscopia electrdnica y los
mds recientes de inmunohistoquimica con el empleo de anti---
cuerpos monoclonales, lleven a disgndsticos miAs finos y pre-
cisos acerca de la naturaleza de las neoplasias ecrinas, so-
bre todo en agquellos estadios intermedios dificiles de iden-

tificar.
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METODOS ESPECIALIZADOS 'DE
DIAGNOSTICO : )

HISTOQUIMICA:

Las técnicas histoquimicas se basan en que las células
vivas poseen miltiples sistemas enzimdticos y que el grado y
direccibén de la diferenciacidén enzimdtica caracteriza a un -
tipo celular: pudiendo ser posible separar la funcidén apo--
crina de la ecrina e inclusive diferenciar un tejido secre--
tor de aquel de un conducto (6). Por ejemplo: el epitelio -
secretor contiene mas aminopeptidasa leucinica que el epite-
lio del conducto, la presencia de glucbégeno indica la presen
cia de enzimas del ciclo glucolitico, la actividad masiva de
la fosforilasa es caracteristica del epitelio glandular (se-
cretor y ductal) y existe en la epidermis cuando ocurre pro-
liferacidén de las células del conducto, como en el Poroma --
ecrino (6).

En el cuadro de la siguiente pdgina se comparan las ---
reacciones enzimiticas de algunos tumores ecrinos con las --

reacciones de las gléndulas ecrinas y apocrinas (7).

En los tumores de células claras la presencia de glucdge
no parece ser un fendmeno degenerativo pero en el momento ac
tual, puede representar diferenciacidn hacia un tejido con -
mayor actividad enzimdtica (8).

Es importante reconocer que los patrones enzimdticos re
presentan otro recurso en el estudio de la histogénesis de -
los tumores de anexos y no proporcionan un diagnéstico preci
so cuando son empleados en forma aislada. El patrdédn morfold
gico, revelado por microscopia de luz y electrénica deberd -

ser correlacionado siempre con el patrdén enzimdtico.
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REACCIONES ENZIMATICAS COMPARATIVAS DE LAS GLANDULAS ECRINAS Y APOCRINAS**

Poroma Siringoma  Espiro- Segmento Conducto Segmento  Conducto

ecrino adenoma secretor ecrino secretor  apocrino
ecrino _ecrino apocrino
Amilofosforilasas ik R A+t L i ++
Racemasas i+ i+ +HHH +HH i+ + +
Deshidrogenasa succinica ++ ++ ++ ++ 4+ -
milica
Aminopeptidasa leucinica ++ t ++ +++ 4+ o o
Fosfatasa 4cida ¥ ++ + T TN .
B - glucoronidasa + + - - i+ +
Lisosomas
periluninales
Fosfatasa alcalina - - - e - - -
Células Células
rmicepiteliales micepiteliales
Acetilcolinesterasa - - ++ 4+ - ++ -
Redeando al Rodesndo al Rodeando al
tumor segrEnto seento

o3y aqvYyno

4

* Sin reaccidn; reaccidn débil = +; reaccién moderada = ++; reaccidén intensa = +++; reaccidn
muy intensa = ++++.
** Modificado de: Hashimoto K, Lever WF. Arch Dermatol 1969; 100: 360



MICROSCOPTIA ELECTRONICA:

El empleo del microscopio electrdnico tiene como finali
dad determinar detalles en los tumores de anexos que no son
visibles al microscopio de luz y que permitan relacionar las
estructuras de las células neopldsicas con aquellas presen-—-—
tes en las células de los anexos en embriones y adultos.

INMUNQOHISTOQUIMICA:

La aplicacidén de esta técnica basada en el empleo de an
ticuerpos monoclonales, consiste principalmente en la identi
ficacién de antigenos en los cortes de tejidos (9). Es pre-
decible que el empleo de la inmunohistoguimica se volverd --
una rutina, porque sus miltiples aplicaciones serdn Gtiles -
en el disgndstico patolbgico.

En ese 5 - 10% de tumores en los cuales el diagnéstico
por histopatologia cutdnea es dificil, la aplicacidn de este
método puede ser fundamentada en el estudio de dos caracte--
risticas (9): a) Los filamentos intermedios del citoesquele
to y b) los antigenos de membrana.

Cada subgrupo de elementos fibrosos del citoesqueleto -
es caracteristico de un tipo celular y de los tejidos norma-
les, los tejidos conservan sus filamentos intermedios afin en

casos de neoplasias pobremente diferenciadas.

La busqueda de antigenos de superficie ha llevado a ~---
identificar algunos grupos de tumores de naturaleza ecrina o
apocrina. La determinacidén del antigeno carcinoembrionario
(ACE) y del antigeno epitelial apocrino (AEA), ha facilitado
la identificacién de tumores de naturaleza dudosa, por el --
predominio de alguno de ellos, ej. AEA positivo = diferencia
cidén apocrina; ACE y AEA positivos = diferenciacién a estruc

turas ductales (10). 26



Las reacciones cruzadas de anticuerpos monoclonales con
antigenos cutidneos no conocidos son numerosas y algunas son
claramente de uso cotidiano (11). E1l D47 dirigido contra ti
mocitos conticales es un marcador de gldndulas sudoriparas -
ecrinas y puede ser empleado para estudiar la patologia de -
estas glandulas (9).

Los anticuerpos monoclonales antiqueratina EKH4 con afi
nidad a nivel de la capa basal de la epidermis, tifien positi
vamente las estructuras epiteliales acordonadas de los sirin
gomas y las células periféricas de la pared de las lesiones
quisticas; los EKH6 reconocen estructuras secretorias y duc-
tales ecrinas y los EKH5 se unen a la porcidn secretoria -
(12).

Igualmente, los carcinomas ya sean de piel o anexos ---
(gldndulas y foliculos pilosos) son todos positivos con el -
empleo de un espectro especifico de anticuerpos contra quera
tina o antigenos de membrana, sean tumores bien o mal dife-~
renciados. Un ejemplo de criterio-de malignidad empleado ac
tualmente es la ausencia en la membrana celular de la micro-

globulina B2 (B2M) en los poromas ecrinos (13}.
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CLASIFICACTION: :

En el estudio de los tumores de anexos, como el -de cual
quier Area del conocimiento, se han creado numerosas clasifi
caciones con la idea de facilitar su comprensidn, las cuales
han sufrido modificaciones de acuerdo a los recursos técni--
cos existentes en una época determinada: asi tenemos por e--
jemplo que Karl Landsteiner (1) en 1906 clasificdé los tumo--~
res de las gléndulas sudoriparas en :

1. Siringomas.

2. Hidradenoma vulvar.

3. Siringadenoma papilifero.

4. Adenomas sudoriparos sblidos solitarios o miiltiples.
5. "Epitelioma" de gldndula sudoripara.

6. Carcinoma de gléndula sudoripara.

En 1914, Ricker y Schawalb (2), basdndose en una exten-
sa revisidn y algunos casos estudiados, elaboraron la clasi-
ficacidn siguiente:

1. Adenomas: sbélido

1.1

1.2 Formas combinadas con hemangiomas
1.3 Hidradenoma vulvar

2. Epiteliomas

2.1 Mucoso

2.2 Hialino

2.3 Mucoso y hialino
Gates, Warren y Warvi (3) en 1943 dividieron los tumo--
res de glédndulas sudoriparas en:

1. Siringomas
30



2. Hidradenoma papilifero
3. Hidradenoma
4. Carcinoma hidradenoide

Lever (4) en 1948 los clasificd en:

1. Adenomas apocrinos: 1.1 Siringoadenoma papilifero
1.2 Hidradenoma papilifero
2. Epiteliomas apocrinos: 2.1 Cilindroma
2.2 siringoma
2.3 Mioepitelioma
3. (Adenomas ecrinos)

4. Epiteliomas ecrinos

Lund (5) en 1957, los ordena de acuerdo al "Patrdn his-

tioide predominante":

1. Tricoepiteliomas, semejan foliculo piloso
2. Siringomas: semejan conductos de gldndula sudoripara
3. Hidradenomas: semejan glidndula sudoripara
3.1 Hidradenoma nodular
3.2 Hidradenoma de células claras
3.3 Tumor mixto
4., Adenoma sebdceo

Otro autor, Lennox (6) en 1960, enfatiza las similitu--
des entre los tumores de los anexos y las gléndulas saliva--
les, agrupandolos bajo el encabezado general de "Adenomas --
Pleomorficos".
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Pinkus (7) en su texto editado en 1981, presenta la si-

guiente clasificacién donde hace énfasis en el grado de madu

racibén de cada uno de los tumores:

CLASIFICACION DE LOS NEVOS Y TUMORES DEL APARATO SUDORIPARO

Nivel de

maduracidn

MALFORMACION

ADENOMAS

EPITELIOMAS

CARCINOMAS

(PINKUS, 1981)

origen
Ecrino

Nevo ecrino
Hidrocistoma
Siringocistadenoma

papilifero

Adenoma ecrino
papilar

Poroma ecrino

Tumor del conducto
dérmico

Hidradenoma nodular
Espiradenoma ecrino
Hidroacantoma simple
Tumor mixto de piel
Hidradenoma de célu-

las claras

Adenocarcinoma ecrino

(7)

Debatido

Siringoma

Apocrino
Nevo apocrino

Cistadenoma
apocrino

Siringocistadenoma

papilifero

Adenoma apocrino
tubular

Hidradenoma papili
fero de la vulva

Cilindroma

Adenocarcinoma apg
crino

Enf.
de nget

extramamaria
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Lever en su texto edicidn 1983 (8) presenta una clasifi

cacién en donde los tumores que aun estdn en discusibn se en

cuentran entre paréntesis:

CLASIFICACION DE LOS TUMORES BENIGNOS DE LOS ANEXOS

HIPERPLASIAS
(Hamartomas)

ADENOMAS

EPITELIOMAS
BENIGNOS

EPITELIOMAS
PRIMITIVOS

DIFERENCIACION

APOCRINA

Nevo apocrino

Hidrocistoma apocrino

Hidradenoma papilifero

Siringocistadenoma
papilifero apocrino

Adenoma tubular
apocrino

Adenomatosis erosiva
del pezdn

Cilindroma apocrino

(siringoma condroide
apocrino)

Epitelioma adenoide
de células basales

ECRINA

Nevo ecrino

Hidrocistoma ecrino
Siringoma
(siringocistadenoma

papilifero ecrino)

(Cilindroma ecrino)
Poroma ecrino
Siringometaplasia
mucinosa

Espiradenoma ecrino

Hidradenoma de células

claras
Siringoma condroide

ecrino

Epitelioma de células
basales con diferen-

ciacién ecrina
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Rahbari en 1984,

en su clasificacién se basa segfin la -

porcién de la glandula sudoripara ecrina a partir de la cual

se originan estas neoplasias (9):

1. Nevo ecrino

2. Tumores de la porcidn secretoria:

2.1 Espiradenoma ecrino

2.2 Siringoma condroide (Tumor mixto de piel)

2.3 cilindroma

3. Tumores de la porcidn dérmica del conducto sudoriparo:

3.1 Adenoma ecrino papilar

3.2 Hidradenoma nodular (hidradenoma de células claras,

hidradenoma sélido-quistico, acrospiroma ecrino)

3.3 Tumor del conducto dérmico (Poroepitelioma)

3.4 Siringoma

3.5 Hidrocistoma

4. Tumores de la porcidn intraepidérmica del conducto sudori

paro:

4.1 Hidroacantoma simple

4.2 Poroma ecrino

4.3 Siringoacantoma

Los tumores malignos de las gldndulas sudoriparas ecri-

nas son los adenocarcinomas,

rias principales (10):

que se dividen en dos catego---

1. Adenocarcinomas desarrollados de novo en piel normal:

1.1
1.2
1.3
1.4
1.5

2. Carcinomas ecrinos desarrollados dentro de tumores

benignos de gléndulas sudoriparas preexistentes

Porocarcinoma ecrino

Carcinoma
Carcinoma
Carcinoma

Carcinoma

ecrino
ecrino
ecrino
ecrino

siringoide (tubular)
mucinoso (adenoquistico)
de células claras
microquistico
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De entre las clasificaciones que hemos revisado para el
presente estudio observamos que la clasificacidn de Lever (8)
de 1983 es empleada por la mayoria de las fuentes consultadas
sin embargo, consideramos que la ciasificacién de Rahbari (9)
da un enfoque diddctico al separar a los Tumores derivados de
las gldndulas sudoriparas ecrinas, de acuerdo a la porcidén --
anatbémica en donde se originan, por lo que la tomaremos como
base para nuestro actual estudio.
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PRIMERA PARTE

TUMORES DE ANEXOS CON
DIFERENCIACION ECRINA

REVISION BIBLIOGRAFICA -




TUMORES BENIGNOS DE ANEXOS

CON DIFERENCIACION ECRINA?®*

1. Nevo Ecrino
2. Tumores de la porcidn secretoria:

2.1 Espiradenoma Ecrino
2.2 Siringoma Condroide (Tumor mixto de piel)
2.3 Cilindroma

3. Tumores de la porcién dérmica del conducto sudoriparo:

3.1 Adenoma Papilar Ecrino

3.2 Hidradenoma nodular (Hidradenoma de células claras,
hidradenoma sdélido-quistico, acrospiroma ecrino)

3.3 Tumor del conducto dérmico (Poroepitelioma)

3.4 Siringoma

3.5 Hidrocistoma

o

Tumores de la porcidn intraepidérmica del conducto
sudoriparo:

4.1 Hidroacantoma simple
4.2 Poroma ecrino
4.3 Siringoacantoma

* Rahbari H. Arch Dermatol 1984; 120: 751 - 6
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NEVO ECRINDO

El nevo ecrino (Pinkus)(l) es un hamartoma constituido
por la hiperplasia de gldndulas maduras de tipo ecrino en un
drea localizada.

SINONIMIA: Nevus sudoriferous, Epidrosis (hiperhidrosis fo-
cal), Nevo ecrino angiomatoso.

EPIDEMIOLOGIA: Existe el concepto unificado de todos los au
tores (1, 2), de que es una neoplasia bastante rara, no hay
predileccidén por sexo y tiende a manifestarse clinicamente -~
al inicio de la pubertad, por la presencia de un &rea de hi-
perhidrosis, la que se torna mds evidente en situaciones de
"estres" emocional o temperaturas ambientales elevadas (3).
Desde hace tiempo numerosos autores han llamado la aten
cidén sobre la asociacidén del nevo comeddnico lineal y el ne-

vo ecrino.

HISTORIA: En 1945 Arnold (4) describid un caso de "Nevo uni
lateral lineal con hiperhidrosis focal" se encontraba locali
zado al lado derecho del cuello y se asociaba secresién sebid
cea y comedones. En 1967, Goldstein (3) comunica el caso de
una adolescente de 12 afios con hiperhidrosis localizada al -
antebrazo derecho, sin mostrar otros cambios clinicos. Mers-
den, Fleming y Dawber (5) en 1979, sefialaron la posibilidad
de que el nevo comeddnico de la palma fuera un nevo sudoripa
ro ecrino. Ellos estudiaron el caso de un nifio de 9 afios de
edad, que presentaba desde el nacimiento comedones en la pal
ma de la mano izquierda semejando un nevo comeddnico.

En 1981, Blanchard, Hodge y Owen (6) realizan una revi-
sién de la literatura existente acerca del nevo comedbénico -
lineal encontrando varios casos similares al anterior. Estos
autores presentan el caso de una mujer de 24 afios de edad, -

con un nevo comeddbénico lineal en la pierna izquierda, cuya -
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histologia sugiridé un nevo comeddénico asociado con prolifera
ciones de células epiteliales que sugerian estructuras de --
origen glandular. La ausencia de grdnulos de hierro y PAS -
.positivos apoyaba un origen ecrino.

MANIFESTACIONES CLINICAS: Clinicamente puede manifestarse -

como un area de hiperhidrosis (4), un poro dilatado con pro-
duccidbn constante de sudor (2), una placa con lesiones de as
pecto comeddnico e hiperhidrosis (3 - 6) o estar asociado a

estructuras vasculares, con lo que adopta el aspecto de un -
angioma (7), o tener uno o varios "nddulos", o el aspecto de
una placa grande y solitaria (2, 7) en donde la hiperhidro--

sis puede o no estar presente (2).

HISTOPATOLOGIA: Histolbdgicamente el nevo ecrino muestra una
epidermis con acantosis regular (5 - 7), en dermis se obser-—
va aumento en el tamafio del gldémerulo secretor con un sdlo -
conducto excretor (2, 5). Hay casos en gue SON NUMErOoSOS --
los conductos excretores y se puede observar un incremento -
en el tamaflo y nGmero de los glbmerulos secretores (2 - 7).

Los hamartomas angiomatosos ecrinos muestran ademas del
mayor nimero de estructuras ecrinas, numerosos vasos capila-
res rodeando a las estructuras antes mencionadas o entremez-
clados con ellas (2, 7).

El caso estudiado por Arnold (4(, microscdpicamente es-
taba constituido por gléindulas sebidceas hiperpldsicas con --
orificios ocluidos por comedones y gldndulas ecrinas en gran
nimero, dilatadas y algunas quisticas. Otros autores (3) no
han encontrado alteraciones en las gldndulas sebiceas.

Un caso de nevo comeddénico estudiado por microscopia de
luz y microscopia de barrido (5) demostrd conductos sudoripa
ros ecrinos grandes, dilatados y anormales, con tapdn para--
queratdésico filiforme que ocluia su luz, mostraba datos de -
secresidén y se extendia a dermis hasta el nivel de las gldn-
dulas sudoriparas. Basandose en estos Qiltimos datos ellos -
consideran que la presencia de comedones se debe a la altera
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cién de los conductos sudoriparos ecrinos. Esto puede rela-
cionarse con otros casos publicados de nevo comedbénico que -
presentan proliferaciones epiteliales hacia la dermis de cé-
lulas de aspecto basaloide, a lo que Blanchard y cols (6) -~
dan el nombre de "Nevo ecrino lineal con comedones" y pueden
representar una forma mas diferenciada de un tumor del mismo
tipo.

Los autores sefialados (6) consideran que debido a que -
el desarrollo de las gléndulas sudoriparas y foliculos pilo-
sos ocurre en la epidermis embrionaria, es razonable la posi
bilidad de gue un hamartoma gue produce la alteracidn causan
te de los comedones podria también dar lugar a células onto-
genicamente inmaduras que podrian proliferar y diferenciarse
hacia células de tipo folicular, glandular o ambas.

Al igual que otros hamartomas (nevo sebiceo), existe la
posibilidad de que en un futuro cambie o de origen a un epi-
telioma de células basales (6).

DIAGNOSTICO: Ante la presencia de hiperhidrosis localizada

o asociada a un nevo comeddnico debe sospecharse la posibilj
dad de un nevo ecrino, por lo que la microscopia dptica y el
empleo de la reaccidn del almiddn y yodo en la superficie --
sospechosa con el sudor producido en exceso, pueden ser un -
auxiliar importante a falta de la microscopia de barrido o -

inmunohistoquimica.

TRATAMIENTO: Se mencionan numerosos métodos terapéuticos --
para la hiperhidrosis localizada entre otros: anticolinérgi-
cos, hipnosis, simpatectomia, extirpacidén quirdrgica de la -
zona afectada (3, 6, 7).

Para el nevo comeddbnico, se han empleado agentes quera-
toliticos tépicos o la extirpacidén quir(irgica de las lesio--
nes dolorosas o infectadas (6). Blanchard emplea una solu--
cibén de Tretinoin al 0.1% en partes iguales de alcchol de 95°
Yy propilenglicol, observando remisidén de los comedones entre

4 y 5 semanas. Sugiere el empleo constante para prevenir la
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acumulacién de material queratdsico.

Debido al tipo de nevo que es y su frecuente asociacidn
con el nevo comeddnico, consideramos que la extirpacidén qui-
rirgica es el tratamiento adecuado, siempre y cuando no sea
una lesidn extensa, o gque esté situado en dreas no accesi--

bles a la cirugia.
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ESPIRADENOMA ECRINO::

DEFINICION: Es una neoformacidn intradérmica Ginica, y dolo-
rosa, que tiende a diferenciarse, aunque en bajo grado, ha--
cia el Conducto Dérmico y el Segmento Secretor de la glandu-
la sudoripara ecrina (1 - 3).

SINONIMIA: Mioepitelioma.

HISTORIA: Probablemente el primer reporte interpretado co-
mo un tumor desarrollado a partir de gléndula sudoripara sea
el de Lotzbeck (1859)(4), quien describidé un Tumor "Vascular"
de répido crecimiento en la mejilla de un nific. Unna (1896)
(5) aceptd este caso como un ejemplo del "Espiradenoma", tér
mino que el mismo acufio para un Adenoma Benigno de la gléndu
la sudoripara propiamente (ovillo secretor), contraponiendo-
se al de "Siringadenoma", el cual implica un origen a partir
de los Conductos sudoriparos. El estudio posterior del caso
por Virchow (6) demostrd que se trataba de un Hemangioma, pg
ro el término de Espiradenoma para el tumor derivado del ovi
llo secretor quedo establecido.

Las descripciones mds recientes y principalmente la cli
sica, fue realizada por Kersting y Helwig 91) en 1956 al es-
tudiar 134 casos de Espiradenoma eccrino. Gradualmente se -
fueron comunicando nuevos casos, todos dentro de las caractg
risticas sefialadas por los autores arriba mencionados, por -
lo que solo son dignas de mencidn aquellas que realizaron al
guna aportacidén en particular.

En 1961 Ziprkowski y Krakowski (7), Berghorn, Munger y
Helwig (8), comprobaron la sensibilidad del tumor mediante -
estimulos fisicos y farmacoldgicos, que en forma inicial ---
Steigmaier y Kersting estudiaron en 1960 (3).

En afios subsecuentes se desarrollaron las investigacio-
nes con Microscopia Electrdnica por el grupo de Hashimoto —-

(8, 9), confirmando el origen ecrino de los espiradenomas.
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Posteriormente en los estudios enzimdticos y de microscopia
electrdnica realizados por Castro y Winkelmann (10) lo consi
deraron como un tumor originado en células basales mas que -
de origen ecrino, pero la mayoria de los autores antes men--
cionados consideran que este dato solo apoya el concepto de
que este tumor pertenece al grupo menos maduro de los tumo--
res de los anexos, el grupo de los Suborganoides (11).

EPIDEMIOLOGIA: El espiradenoma ecrino afecta a ambos sexos
con predominio franco del femenino, en una proporcidn de 2:1
segin el estudio clésico de Kersting y Helwig (1). Los gru-
pos de edad en que se observa esta neoplasia van desde la sg
gunda a novena décadas de la vida (19 - 89 afios), la edad --
promedio de aparicién es hacia los 22 afios, siendo el perio-
do de mayor frecuencia entre los 15 y 35 afios (1). En la ma
yoria de los casos el espiradenoma ecrino aparece al comien-
zo de la edad adulta, aunque el 46 % de los pacientes consul
td a los 5 afios de evolucidn y en un 26%, el tumor estaba --
presente desde hacia 10 6 mds aflos.

En la literatura se encuentra la comunicacidn de Serra-
no-San Miguel y cols. (12) de la existencia en dos pacientes
de tumoraciones presentes desde el nacimiento, que revestian
caracteristicas clinicopatolbégicas de espiradenoma ecrino.

Autores como Stegmaier y Kersting (3), Magrin, Duhm y -
Casas (13) y Everall y Dowd (14), describen casos de Espira-
denomas miltiples y algunos asociados a neoformaciones como:
tricoepitelioma y cilindroma (13)

Aunque se trata de una neoplasia benigna, existen al me

nos cuatro observaciones con degeneracidén maligna (15 y 16).

MANIFESTACIONES CLINICAS: Las caracteristicas clinicopatold
gicas fundamentales fueron descritas en 1956 por Kersting y

Helwig (1) después de una serie de 136 casos. Clinicamente
el espiradenoma no tiene una loalizacidn caracteristica, la
mayoria se presentan en la piel de la cara anterior del té--

rax y abdomen, incluyendo las extremidades superiores (1).
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Generalmente es una lesidn solitaria, raramente milti--
ple (3, 14), que se observa como una neoformacidn que los di
versos autores llaman "ndédulo", intradémica, solitaria, de -
0.3 a 5 cm de didmetro en promedio. La lesidn esta ligera--
mente elevada sobre la superficie cuténea, es de consisten--
cia dura y de coloracidén roja o azulada (1 - 13).

Es caracteristico el que de lugar a episodios paroxisti
cos de dolor espontdneos o inducidos, por estimulos diversos
como: el frio, la presidn, la insercién de una aguja dentro
del tumor y la infiltracién local de oxitocina o acetilcoli-
na en la piel adyacente a la tumoracidn; con frecuencia el -
dolor se irradia a lo largo de la extremidad afectada o a --
las areas vecinas (12).

En ocasiones en casos de lesiones miltiples pueden adop
tar presentaciones especiales, como es el caso descrito por
Shelley y Wood (17) con distribucidn zosteriforme.

Se caracteriza por tener un desarrollo lento y gradual,
lo gue sugiere que el periodo de crecimiento podria ser sub-
clinico durante algin tiempo hasta que eventualmente el tu--
mor se hace aparente o sintomdtico (12).

HISTOPATOLOGIA: El espiradenoma puede conétdr de un lébulo

grande bien delimitado, o varios ldbulos dérmicos sin cone--
xién con la epidermis, son intensamente basofilos y estén ro
deados por una cépsula de tejido conectivo (12). A mayor au
mento las células epiteliales se disponen en espirales, en -
cordones o bandas entrelazadas, separadas habitualmente por

tabiques de tejido conectivo relativamente delgados (11, 18).

Se observan dos tipos de células tumorales: el primer -
grupo, células basofilicas, pequefias, que contienen un ni---
cléo oscuro, pequefio y generalmente se ubican en la perife--
ria de los lébulos celulares; las células del segundo grupo
poseen un nicleo padlido, grande y se ubican en el centro de
los cordones o masas, tendiendo a formar estructuras tubula-
res y alveolares. Con frecuencia pueden encontrarse mezcla-

dos ambos tipos celulares (11, 16, 18).
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Existen ademds grandes cantidades de material PAS posi-
tivo dentro de las luces de los alveolos glandulares y tam--—
bién en las masas tumorales (18). Puede desarrollarse una -
gruesa cdpsula hialinizada de colidgena rodeando la tumora---
cidén e invagindndose hacia el parénguima, el cual puede ver-
se como gotas hialinas (11, 18). En algunos casos de espira
denoma el estroma que rodea los ldébulos tumorales muestra --
linfedema con capilares linfdticos o sanguineos muy dilata--
dos (18).

En el microscopio electrdénico las pequefias células basd
filas resultan ser células basales indiferenciadas a partir
de las cuales se desarrollan las células pélidas. Algunas -
de las células pdlidas observadas con el microscopio éptico,
tienen evidencias de diferenciacién hacia células secreto---
rias o células epiteliales tubulares. Sin embargo la mayo--
ria de las células grandes y pdlidas no tienen diferencia---
cién hacia ningdn tipo celular definido, por lo que se deno-
minan indeterminadas (11). Como prueba de la inmadurez del
tumor, se observan luces tapizadas por células con diferen--
tes grados y sentidos de diferenciacidn, de esta forma alre-
dedor de una misma luz algunas células pueden presentar nume
rosas microvellosidades y una zona periluminal de tonofila--
mentos bien desarrollada y semejar células ductales; otras
por su parte, con solo unas pocas microvellosidades delgadas
asemejan células secretorias (18). Algunas células secreto-
rias presentan un reticulo endoplésmico desarrollado, como -
es el segmento secretor ecrino, pero sin embargo, no hay grd
nulos secretorios.

Ocasionalmente se encuentran unas pocas células mioepi-
teliales en la periferia de las estructuras tubulares, apa--
rentemente su nOmero es insuficiente para explicar el dolor
causado por la ;nyeccién de oxitocina que es atribuido a 1la
contraccién de las células mioepiteliales (3).

Los estudios histoquimicos y enzimdticos han demostrado
un franco predominio de enzimas ecrinas, siendo las mads ca--
racteristicas: fosforilasa, enzimas respiratorias como la --
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suceinico deshidrogenasa y la difosfopiridinnucledtido diafo
rasa, aunque las reacciones son mucho menos intensas que en
el siringoma o el poroma ecrino (18).

con la tincién para acetilcolinesterasa se observa un -
denso plexo de fibras nerviosas que rodea los islotes tumora
les en forma similar a la porcidn secretoria de las glandu--

las sudoriparas ecrinas normales (19).

HISTOGENESIS: La mezcla de enzimas de tipo ecrino, la mez--
cla de tipos celulares tubulares y secretorias y la demostra
cidén de un plexo nervioso periglandular sugiere que la dife-
renciacién en el espiradenoma ecrino es hacia los segmentos
tubulares y secretorios de la glandula sudoripara ecrina.

El hecho de que la mayoria de las células tumorales --
sean de tipo indeterminado y que los patrones estructurales
y enzimdticos varien en cada caso estudiado, indica que este
tumor pertenece al grupo menos maduro de tumores de anexos,-
el grupo de los suborganoides (11). Hay que mencionar ade--
mis, que los estudios de microscopia electrdnica como ya se
menciond descartan el origen mioepitelial de este tumor (18).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: El diagndstico clinico de este tu-

mor es dificil como el de todo tumor intradérmico, el dato -

que en ocasiones es auxiliar para el diagnéstico es el hecho
de ser ligera o intensamente sensible al tacto, lo gue propi
cia el diagndstico diferencial con entidades como neuroma, -
neurilemoma y tumor gldémico. Otros diagndsticos considera--
dos son: lipoma, fibroma, hemangioma, neurofibroma, linfan--

gioma (1, 7).

PRONOSTICO Y TRATAMIENTO: El espiradenoma ecrino es un tu--

mor benigno de evolucidén crbénica, insidiosa, crecimiento len
to, que al ser doloroso puede llegar a ser incapacitante (1).
La transformacidén maligna de este tumor es extremadamente ra
ra, solo se ha registrado un caso de evidencia de metistasis
ganglionares regionales (16). El tratamiento de eleccién --

siempre sera la extirpacidbn quirfirgica local, la cual si es
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completa es curativa (1).
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SIRINGOMA CONDROTIDE

DEFINICION: Es una neoformacién cutdnea en la que estdn pre
sentes en su estrucyura elementos derivados de las gladndulas
sudoriparas ecrinas y componentes condroide y mixoide (1).

SINONIMIA: Hidradenoma tubular, tumor mixto de piel, sirin-
goma condroide, mixocondroepitelioma, hidradenoma mucinoso -

(2).

HISTORIA: La primer comunicacién relacionada con los tumo--
res mixtos de las glandulas salivales fue hecha por Billroth
en 1859 (citado por Hirsch y helwig)(i), donde se advertian
cantidades variables de material mucoide y cartilaginoso. --
Virchow y Minssen (3) se refirieron a ellos como Tumores Mix
tos, este término se encuentra todavia en boga para designar
a los tumores cutdneos y de glidndulas salivales que contie--
nen elementos epiteliales y mesenquimatosos (1).

Halpert y Hackney (4) en 1950, enfatizan el hecho de --
que aunqgue este tipo de tumor aparece predominantemente en -~
la cabeza, puede también presentarse en otros sitios. Esto
sugiere que el desarrollo del tumor no depende de la proximi
dad a las gléndulas salivales. Halpert y Brelsford (5) sefia
lan este hecho nuevamente y reportan 6 casos, uno de ellos -
localizado a testiculo.

En 1952, Lennox y cols (6) revisaron la literatura y -
aportaron 11 nuevos casos, considerando que existia suficien
te evidencia para considerar a los tumores mixtos de la piel
como hidradenomas con excesiva produccién de mucina.

Posteriormente Stout y Gorman (7) en 1959, consideran -
que solo 49 de los 55 casos revisados por Lennox y cols. son
verdaderos tumores mixtos y aportan 34 casos nuevos, uno de
los cuales se localizd por debajo de la fascia profunda de -
la pierna.

En 1961, Hirsch y Helwig publican la experiencia obteni
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da del estudio de 188 casos y acufian el término de Siringoma
Condroide para reemplazar a la vieja terminologia de tumor -
mixto de piel. En 1976 Hernandez (8) realizd el estudio del
siringoma condroide con microscopia electrdnica, complementan

dose con los estudios de Varela Durdan y cols (9) en 1979.

EPIDEMIOLOGIA: El siringoma condroide es un tumor benigno -
relativamente poco frecuente, y dificil de diagnosticar cli-
nicamente (1).

El estudio de Hirsch y Helwig (1) mostrd un france pre-
dominio en el sexo masculino en una proporcidn de 5:1, aun--
que otros autores sefialan una relacidén de 3:1, o aln de 2:1
(10).

Se presenta generalmente en adultos con edades entre --
los 30 y 40 afios (l11). Stout y Gorman (7) mencionan gque 1la
extirpacidn quirfirgica del tumor generalmente se realiza en-
tre los 40 y 60 afios de edad, lo que indica su benignidad y
lento crecimiento en muchos de los casos. Solanki (12) con-
sidera que el promedio de edad de aparicidén de la neoforma--—
cibén son los 52 afios.

Generalmente es una lesidén unica, Hirsch y Helwig (1)
encontraron un paciente con dos lesiones.

La mayoria de los casos descritos son benignos aunque -
en ocasiones puede ser maligno, pero se considera que el Si-
ringoma condroide maligno lo es desde su inicio y puede cau
sar recurrencia local, metdstasis ganglionares regionales o

a distancia (13).

MANIFESTACIONES CLINICAS: La topografia habitual del sirin-

goma condroide es la cabeza. En la serie de 188 casos de --

Hirsch y Helwig (1), 150 se localizan en la cabeza y cuello,
dentro de estas Areas la distribucidn mds frecuente fue: na-
riz, mejillas, regiones maseterinas y labio superior, en ese
orden, la piel cabelluda y la frente por @ltimo.
Otras localizaciones menos frecuentes fueron los miem--
bros, axilas y térax, el resto del tronco y finalmente los -
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genitales (1). Puede localizarse también a nivel subungueal
(2).

La serie estudiada por Stout y Gorman (7), demostrd 19
pacientes con lesidn en extremidades inferiores, 12 en extre
midades superiores y 12 en tronco. La cara y la piel cabe--
lluda fueron los sitios mls frecuentemente afectados en el -
90% de los casos.

El aspecto clinico es el de una lesidn tumoral, intra--
dérmica o subcutdnea, finica, excepcionalmente dos, pequefia -
"al inicio de 0.5 a 3 cm (13) y ocasionalmente alcanza gran -
tamafio (14). Su consistencia es dura, sbélida, estd cubierta
por piel normal o ligeramente rosa o violacea, la que puede
o no estar adherida al tumor. La neoformacidén se encuentra
generalmente mévil y libre de los tejidos subyacentes (14).
La superficie puede mostrar lobulaciones y en algunos casos

se describen orificios anexiales acentuados (11).

Generalmente esta presente por varios afios con poco o -
ningfin incremento en su tamafio (8). Su evolucidn es asinto-
mitica (1, 8 - 14).

HISTOPATOLOGIA: Los criterios histoldbgicos para el diagnds-
tico del siringoma condroide fueron establecidos por Hirsch
y Helwig (1) en la forma siguiente, con algunas variantes de
acuerdo a su localizacidn:

1. Nidos de células cuboides y poligonales

2. Estructuras tubulo alveolares revestidas por dos o -
més hileras de células cuboides similares morfoldgi
camente a las observadas en los nidos celulares

3. Estructuras tubulares compuestas por una o dos hile-

ras de células cuboides, aisladas o unidas con las

estructuras tubulo alveolares. En algunas areas pge
riféricas estas formaciones tubulares muestran pro-
longaciones en forma de "coma" o "renacuajo" como -
las observadas en el siringoma.

4. Pueden observarse quistes de queratina de tamafio va-
riable y en ocasiones su ruptura produce un granulg
ma del tipo cuerpo extrafio
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5. La matriz tiene aspectos variables:
a. Una sustancia ligeramente basbfila (el hallazgo
mds frecuente)
b. Un material espumoso, probablemente precursor de
la sustancia condroide
c. Una sustancia hialina, homogénea o eosinofilica

Excepcionalmente se encuentran estructuras semejantes -
al pilomatrixoma y otras areas con diferenciacidn pilosa (15)
asi como la presencia de melanocitos (16).

como se desprende de lo anterior el siringoma condroide
muestra una histologia diversa, aunque autores como Lever —-
(17) se apoyan en la descripcién inicial de Headington (18),
donde dicho autor considera que hay dos tipos de estructuras:
1) luces tubulares y quisticas, parcialmente ramificadas y -
2) Luces tubulares pequefias. El primer tipo es semejante a
las estructuras tubulo alveolares descritas por Hirsch y Hel
wig (1) ubicadas dentro de un estroma mucoide, abundante y -
ligeramente eosinb6filo (17), constituido por mucopolisaclri-
dos &cidos, condroitin sulfato en algunos y &cido hialurdni-
co en otros. El segundo tipo corresponde a las estructuras
tubulares con prolongaciones en forma de "coma" de Hirsch y
Helwig (1), y un estroma formado principalmente por condroi-
tin sulfato. Cabe mencionar que Headington (18) consideraba
que el primer tipo (tumores mixtos con luces ramificadas) --
era de origen apocrino y el segundo tipo (tumor mixto con 1lu
ces tubulares pequefias) de origen ecrino.

Al microscopio electrdnico se observa que estdn presen-
tes estructuras secretorias y tubulares revestidas ambas por
células claras y oscuras como en las estructuras secretorias
ecrinas (8). Las células de la capa externa de las estructu
ras tubulares y tibulo alveolares, como las células mioepite
liales, contienen numerosos tonofilamentos y se extienden --
hacia la matriz condroide, a la que aparentemente producen -
(9). En algunos estudios como los de Varela-Duran y cols. -

no se aprecian condrocitos (9), mientras que en otros se ad-
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vierten células epiteliales, fibroblastos y condrocitos in--
mersos en matriz cartilaginosa semejante al cartilago maduro,
inclusive con focos de osificacién (8).

Los estudios histoquimicos han demostrado que la matriz
intercelular es rica en mucopolisacdridos, semejantes a los
que hay en la sustancia fundamental del cartilago normal (9,
14, 19). Los mucopolisaciridos &cidos en las areas condroi-
des son sulfatados, como lo prueban las reacciones tintoria-
les que no son afectadas con la predigestidén con hialuronida
sa (2, 13, 14, 17).

HISTOGENESIS: La histogénesis del tumor aun no esta bien --
precisada y se barajan varias hipbtesis. Mediante estudios
por microscopia electrénica de la zona de unidn entre el es-
troma y el epitelio se han puesto de manifiesto células tran
sicionales con desmosomas, zonas de unidn, tonofilamentos in
tracitoplasmdticos, caracteristico de células epiteliales, -
junto con un prominente reticulo endoplésmico, aparato de --
Golgi y vesiculas de pinocitosis, tipico de células estroma-
les. La presencia de estas células ambivalentes en la zona
de transicidén se interpreta como que el tumor mixto o sirin-
goma condroide es una neoplasia monoclonal con habilidad pa-
ra una diferenciacidn bidireccional (16).

Otros autores (9) consideran que la disposicidn y forma
de los nidos tumorales asi como los datos de microscopia ---
electrdnica apoyan el origen en las gladndulas sudoriparas --
ecrinas, aunque también toman en cuenta a las células mioepi
teliales como las formadoras de la matriz condroide. Hernén
dez 98), sugiere un origen epitelial, a partir de células =--
indiferenciadas que probablemente se originan en cé&lulas plu
ripotenciales ectodérmicas y mesodérmicas del siringoma con-
droide, ademds él no observd células mioepiteliales.

DIAGNOSTICO Y DIAGNOSTICQ DIFERENCIAL: Es importante tomar
en cuenta que, de acuerdo con el estudio de Hirsch y Helwig

(1), en ninguno de los 188 casos estudiados histoldgicamente
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se realizd el diagndstico correcto previamente. Los diagnds
ticos més comunmente realizados fueron quiste epidérmico o -
seblAceo y epitelioma basocelular nodular, excepcionalmente -
se confundieron con neurofibromas.

Puede ser la presencia de una lesidén nbédulo-tumoral, du
ra e indolora, de crecimiento lento, asentada en la cara o -
piel cabelluda de un adulto, y cubierta pos piel normal o de
color rojo vinoso, lo que sugiera el diagndstico.

Pero es conveniente insistir en la complejidad del diag
néstico clinico del siringoma condroide, sobre todo cuando -
no tienen la localizacidn tipica o se presentan con el aspeg
to de otros tumores mds frecuentes en la clinica habitual. -
Por tanto, el diagnbéstico de certeza serid histoldgico, aun--
que el siringoma condroide o tumor mixto de glédndulas sudori
paras es muy semejante a los tumores mixtos de glandulas sa-
livales o adenomas pleomorficos (2, 14)

PRONOSTICO Y TRATAMIENTO: En la mayoria de los casos es be-

nigno (1, 2, 13, 14, 17), aungue en algunas ocasiones puede
ser maligno y se localiza con mayor frecuencia en las extre-
midades, mostrando en su histologia ademds de las caracteris
ticas habituales: marcado pleomorfismo nuclear, abundantes -
mitosis, invasidn estromal o vascular y gran esclerosis in--
tracelular (20). Otros autores como Hashimoto y Lever (13,
17) consideran que en el aun mis raro siringoma condroide --
maligno, el tumor es maligno desde el comienzo y puede cau--
sar recurrencias locales, metdstasis ganglionares regionales,
dseas y aun metdstasis viscerales.

El tratamiento es la extirpacidn quirdrgica total, ya -
que las recurrencias locales son atribuidas a un tratamiento
incompleto (1, 14).
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CILINDROMA

DEFINICION: El cilindroma es una neoformacién cutdnea benig
na cuyo origen histoldgico es debatido. Recientemente algu-

nos investigadores (1), consideran un origen ecrino y mis es

pecificamente derivado del segmento enrrolliado del conducto
intradérmico, entre el conducto excretor recto y el ovillo -

i secretor.

SINONIMIA: Tumor en turbante, tumor de Spiegler, epitelioma
1 miltiple de la piel cabelluda.

HISTORIA: La primer descripcién de la enfermedad se debe a
Ancell (2) quien en 1842, describid el caso de una joven de
14 afios con mGltiples tumores en piel cabelluda y abdomen. A
: Billroth en 1859 (3) se le acredita el término de "Cilindro-
ma", después de estudiar un tumor orbitario, previamente ca-
lificado como endotelioma. En 1899, Spiegler (4) lo estudié
en forma mis completa y le llamd Tumor de Spiegler. En 1961,
Crain y Helwig (4) publicaron el estudio de 79 lesiones pro-
venientes de 56 pacientes e introdujeron el término "Cilin--
droma Ecrino Dérmico". Cotton y Brayne en 1984 (1), reali--
zan una revisibén de la literatura donde analizan el discuti-
do origen histoldgico del cilindroma y fundamentan el concep
to de un origen a partir.del conducto intradérmico sudoripa-

ro ecrino.

EPIDEMIOLOGIA: E1l cilindroma dérmico ecrino puede presentar
se como lesién solitaria o miltiple. E1 tipo de lesiones --
miltiples, con frecuencia se hereda en forma dominante (1, 5
- 7). mientras que en la lesidn solitaria no existen antece-
dentes familiares. Afecta a mujeres y hombres en una propor
cibén de 10:1 (1) y se presenta tempranamente en la edad adul
ta 91, 5 - 7), a partir de los 20 afios aproximadamente (8),-
aunque se han comunicado casos que se inician a edades més -
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tempranas (8 afios). En la mayoria de ellos, el tiempo de --
evolucién no lo puede recordar o lo desconoce el paciente. -
Los motivos de consulta son el aspecto estético poco atractji
vo y cancerofobia, aungue rara vez dan sintomatologia.

El cilindroma de lesiones miltiples se asocia con rela-
tiva frecuencia con el tricoepitelioma maltiple (6). En ta-
les casos las lesiones en piel cabelluda son cilindromas ti-
picos, mientras que las neoformaciones en otras localizacio-
nes son en parte cilindromas y en parte tricoepiteliomas (6,
9). La asociacibén de estos dos tipos de tumores, ambos de -
herencia dominante, ha motivado que los autores como Hashimo
to y Lever (6, 9) consideren un origen histoldgico comin a -
ambos.

Los cilindromas por lo general son benignos (1 - 9), --
pueden se localmente invasivos y sufrir malignizacién (6, 9).
Se han publicado 8 casos con transformacibén maligna y produc
cién de matdstasis a distancia a ganglios linfdticos inguina
les y supraclaviculares, 6rganos internos y en un caso, al -

cerebro, atravesando el crédneo por extensién local (6).

MANIFESTACIONES CLINICAS: E1 cilindroma desde el punto de -
vista clinico, puede aparecer como tumoraciédn @inica o mGlti-

ple. Esta filtima (forma clédsica)(l - 9), son lesiones nume-
rosas, cupuliformes, algunas de aspecto "nodular", de super-
ficie lisa, brillante en ccasiones, del color de la piel cir
cundante (10), naranja-rojizo (5) o de color azulado (11). -
Se encuentran bien limitadas y a veces son lobuladas. Su ta
mafio varia de milimetros a varios centimetros, pudiendo ser

tan grandes y numerosas que cubran la totalidad de la piel -
cabelluda en forma de un "turbante" (1 - 9).

La topografia habitual es la piel cabelluda, aunque oca
sionalmente se presentan lesiones aisladas en la cara y rara
vez sobre tronco y extremidades.

Su evolucidn es lenta con un crecimiento progresivo a -
lo largo de muchos afios, 1o que lleva al paciente a consul--
tar generalmente después de los 50 afios de edad, refiriendo
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lesiones con maAs de 20 afios de evolucién, que han sido asin-
tomdticas en su mayoria y solo por sus dimensiones se vuel--
ven cosméticamente inaceptables (1 - 5).

El cilindroma solitario como ya fue mencionado, no tie-
ne antecedentes familiares, se presenta en la edad adulta y
su topografia habitual es piel cabelluda o cara. Morfoldgi-
camente comparte caracteristicas con los cilindromas milti--—
ples, aunque rara vez llega a alcanzar sus dimensiones (1,4,
5,9).

HISTOPATOLOGIA: El aspecto histoldégico del cilindroma soli-
tario es igual al de tipo miiltiple. La epidermis se encuen~
tra bdsicamente sin alteraciones, con excepcidén de cierto --
aplanamiento de los procesos interpapilares (5).

En la dermis los hallazgos tipicos son: miltiples cordo
nes y cilindros de células epiteliales de tamafio y forma va-
riables, ubicados muy proximos entre si, encajando a manera
de un "rompecabezas", y separados solamente por una membra-
na hialina y una delgada banda de coldgeno (1 - 11). En al-
gunos de los cordones tumorales frecuentemente se observan -
estructuras tubulares, mientras que en otros son excepciona-
les.

La vaina hialina que rodea a los islotes tumorales, co-
mo un cilindro tiene un espesor variable y la misma sustan--
cia hialina se localiza en forma de pequefias gotas en el in-
terior de los cordones neoformados, lo cual es el resultado
de la invaginacién de dichas vainas hialinas entre las célu-
las tumorales (6).

Las células tumorales al microscopio bptico son de dos
tipos: a) células periféricas pequefias de aspecto basaloide
frecuentemente dispuestas en empalizada, y b) células con --
grandes nlcleos claros en el centro de los cordones. En el
interior de los islotes pueden existir luces tubulares en -
nimero variable y cuando se observan, se encuentran revesti
das por células de aspecto secretor o tubular, mostrando en
su interior ocasionalmente material amorfo. Con cierta fre
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cuencia hay células que muestran secresidn activa por decapi
tacién, caracteristica propia de las gléndulas apocrinas (6,
9). Es posible encontrar también en nimero variable espa---
cios quisticos relativamente grandes en el centro de los is-
lotes.

Los islotes tumorales se encuentran rodeados densamente
por un plexo nervioso estearasa positivo, particularmente --
los cordones mayores como en las glédndulas apocrinas o ecri-
nas embrionarias y adultas.

Han sido publicados algunos casos que sufren de trans--
formacidén maligna, se aprecia, atipia celular con numerosas
figuras mitdéticas, polimorfismo nuclear, pérdida de las célu
las basaloides en la periferia de los cordones e invasién de
los tejidos circundantes, estos Gltimos datos se asocian con
la agresividad del tumor (6, 9).

Histoquimicamente, el material hialino es PAS positivo
y diastasa resistente, no se colorea con azul alciano, lo --
que indica que contiene solamente mucopolisaciridos neutros,
a diferencia del material amorfo localizado en las luces tu-
bulares que contiene mucopolisaciridos acidos y neutros. Las
coloraciones histoquimico enzimidticas revelan que el cilin--
droma presenta una reaccién débil y muy irregular para la --
amilofosforilasa y enzima ramificante que son enzimas de ti-
po ecrino. Da reacciones débiles para la fosfatasa &cida y
la beta-glucoronidasa y reaccién negativa para la indoxil-eg
terasa. La reaccidén de la fosfatasa alcalina para células -
mioepiteliales es negativa. El antigeno carcinoembrionario
(CEA) ha demostrado positividad leve difusa en los citoplas-
mas y en el polo luminal de las células claras, delimitando
la cuticula, e inconstantemente en las luces tubulares (5,6,
9, 10, 12).

Con microscopio electrdnico se aprecian dos tipos prin-
cipales de células: a) células basales indiferenciadas con -
nlicleos pequefios y oscuros y b) células diferenciadas con ni
cleos grandes y padlidos. La mayor parte de éstas Gltimas cé

lulas aparecen muy inmaduras, como células indeterminadas, -
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pero otras muestran un cierto grado de diferenciacidn hacia
células secretoras o ductales y se disponen alrededor de las
luces. Por lo anterior se ha llegado a cansiderar la exis--
tencia de los siguientes tipos celulares formando 1los islo--
tes del cilindroma: Células basales, indeterminadas, ducta--
les y secretorias . No se observan células mioepiteliales
(5, 6, 9, 10).

Algunas células secretorias muestran vacuolas, mientras
que otras contienen granulos secretorios (6).

La banda hialina que rodea los islotes tumorales tiene
dos componentes entremezclados: a) un material amorfo que rg
presenta una lamina basal muy engrosada, conectada con las -
células tumorales por hemidesmosomas y b) un componente fi--—
broso que consta de fibrillas de anclaje y fibrillas colage-
nas de madurez variable (6, 9). ELl material amorfo y los fi
lamentos finos representan coldgeno tipo IV y son secretados
por las células tumorales, mientras que las fibras gruesas -
representan coldgeno tipos I y III, y las fibras de anclaje

son sintetizadas por los fibroblastos (9).

HISTOGENESIS: Aunque muchos autores admiten que el cilindrg
ma dérmico es una entidad especifica, aun se discute su ori-
gen, ya que los examenes histogquimicos, histoquimico enzimi-
ticos e inmunohistoquimicos no conducen a conclusiones cla--
ras. La ausencia de reacciones enzimiticas significativas -
puede deberse a la inmadurez de las células tumorales. Cot-
ton y Blayne (1)}, consideran que estos tumores son de origen
ecrino y mds especificamente que derivan del segmento enrro-
llado del conducto intradérmico, entre el conducto recto y -
el ovillo secretor.

Apoyan su punto de vista en las siguientes pruebas:

1. La situacidén completamente intradérmica de este tumor

2. Su curioso patrén de crecimiento en mosaico o rompe-

cabezas.
3. La presencia de material hialino de revestimiento.
4. La formacidén de luces en algunos cordones tumorales.
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5. La presencia ocasional de gldndulas secretorias ecri
nas normales en el tejido adiposo profundo del tu--
mor.

6. Los patrones de tincidén inmunohistoquimicos con CEA
dentro de las masas tumorales semejantes a las ob--
servadas en las superficies de las luces de las por
ciones intradérmicas de los conductos sudoriparos -

ecrinos.

Autores como Munger y cols (10), consideran que la dife
renciacién de las células secretorias es ecrina, debido a --
gque contienen vacuolas secretorias semejantes a las observa-
das en las células mucoides oscuras de las gldndulas ecrinas.
Evidencia adicional acerca del origen ecrino del cilindroma
es apoyada por los resultados obtenidos al tratar con radio-
terapia algunos de estos tumores, ya que en el estudio de --
Urbach y cols. (5), se demostrd que a dosis habituales de ra
dioterapia el cilindroma recidiva casi en su totalidad. Es
conveniente recordar‘que la gladndula sudoripara ecrina es la
mds resistente de las estructuras anexiales y sobrevive des-
pués de grandes dosis de radiacidn, suficientes para destruir
al complejo pilosebdceo.

A pesar de los anterior, algunos datos de microscopia -

electrdnica favorecen en parte la diferenciacidn aqpocrina -
como es la presencia de grdnulos secretorios de dos tipos:
a) uno grande, conteniendo gldbulos lipidos y b) que contie-
ne crestas centrales, sugiriendo un origen a partir de una -
mitocondria, ademds de la actividad secretoria por decapita-
cidn, caracteristica de las glandulas apocrinas.

Por otra parte, pinkus (13) hace la apreciacidn de que
la membrana hialina recuerda la membrana vitrea del pelo y
que su asociacidn con tricoepiteliomas puede sugerir un ha--
martoma del complejo pilar y encontrar por tanto, componentes
pilares y apocrinos en el mismo tumor. Ademds también se --
han encontrado asociacioneé de cilindroma con espiradenoma -
lo que apoyaria nuevamente su naturaleza ecrina. Por todo -
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lo anterior, debemos considerar que el cilindroma es un tu--
mor epitelial muy inmaduro que requiere del desarrollo de --

nuevos métodos de estudio para definir su origen.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: Debido a su localizacibn habitual
en piel cabelluda y a su morfologia, se debe descartar un --

quiste triquilémico, aunque el estudio histolégico‘lo define
perfectamente.

PRONOSTICO Y TRATAMIENTO: Los cilindromas por lo general, -
se mantienen benignos, son de curso evolutivo lento y asintg

mitico. Pero se han registrado en la literatura, ocho casos
con transformacidén maligna. En uno de estos casos se produ-
jeron metdstasis a ganglios linfdticos inguinales y supracla
viculares, en seis casos se registraron metastasis a diver--
sos érganos internos y en un caso mas al cerebro, atravesan-
do el crineo por extensién local (6).

El tratamiento de eleccidén es la extirpacién quirdrgica,
dando un margen amplio al existir la sospecha de malignidad.
Se ha empleado la radioterapia en algunos casos, pero se re-
quieren dosis totales altas para su completa curacidn (4 000
a 6 000 r)(5, 7).
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ADENOMA PAPILAR ECRINDO

DEFINICION: El adenoma papilar ecrino es un tumor sudoripa-
ro de comportamiento benigno, originado al parecer en la por
cién dérmica del conducto sudoriparo (1). Su importancia ra
dica en el hecho de poseer una estructura con caracteres par
ticulares que pueden ser mal interpretados y establecer un -

diagnbéstico errdéneo de malignidad (2, 3).

HISTORIA: Descrito inicialmente por Rulon y Helwig en 1977
(2), quienes describen 14 casos, en su mayoria mujeres de ra
zZa negra. En 1978 Elpern y Farmer (4) comunicaron un caso -
en una mujer de 43 afios. En 1980 Sina, Dilaimy y Kallayee
(5) publican dos casos mas: un vardén de 66 afios con un tumor
de 3 cm en muslo derecho y una mujer de 68 afios con una neo-
formacién en la frente de 1.2 cm, ambos de raza negra. En -
1983, Casas y Schroh (6) en el XX Congreso Argentino de Pato
logia, comunican el caso de una mujer de 68 afios con un tu--
mor de 2 cm umbilicado, situado en la regién temporal. En --
1987 Casas, Lbépez, Chouela Y Kien (3) estudian a una mujer -
de 52 afios con una neoformacidén de 5 cm en la piel cabelluda,
es la tumoracién de este tipo mids grande que ha sido observa
da hasta la fecha.

EPIDEMIOLOGIA: Segin Rulosn y Helwig (2), afecta preferente
_mente al sexo femenino en proporcién de 4:1, otros autores -
consideran que no existe diferencia en el sexo ni en la raza.
Su aparicién ocurre desde la primera década de la vida con -
una edad promedio de 40 afios 99 - 69 aflos). La evolucidén --

vario de meses a 12 afios.

MANIFESTACIONES CLINICAS: La neoformacidn asienta preferen-—
temente en regiones acrales, principalmente miembros inferio
res; Rulon y Helwig (2) en una serie de 14 casos, encontra--
ron que el 57% de los pacientes por ellos estudiados presen-
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taban el tumor en las extremidades: 1 en mufieca, 7 en manos
o pies y el resto en otras areas del cuerpo. Los casos de -
otros autores también predominaban en extremidades a excep--
cidén de uno situado en piel cabelluda (3).

Es una tumoracién cupuliforme, de tamafio que varia de -
0.5 a 2 cm, aunque se han publicado casos de mayor tamafio. -
De color rojo a café grisdceo o blanco azulado, puede tener
hiperpigmentacién periférica y ser ocasionalmente doloroso a
la palpacidn, consistencia firme o duro-eldstica, con secto-
res renitentes de tipo quistico. Evolucidn crénica (2 - 5).

Por su aspecto clinico es dificil hacer el diagnéstico.

HISTOPATOLOGIA: En la histologia se encuentra una epidermis

que puede estar adelgazada o con discreta acantosis. En der
mis superficial se observa moderada infiltracidn linfoplasmo
citaria perivascular (2, 3, 5). A partir de la dermis reti-
cular y en la profundidad se identifica un tumor dérmico que
puede estar circunscrito (2-5) o tener bordes infiltrantes -
(1 caso de Rulon y Helwig (2) infiltraba la grasa subcutinea).

Constituido por conductos glandulares ecrinos dilatados
de tamafio variable, revestidos por una doble capa de células
epiteliales que forman proyecciones papilares dentro de la -
luz, con un extremo engrosado en forma de bulbo, rodeados --
por un estroma fibroso (2 - 5). Los conductos contienen ma-
terial amorfo eosinofilico PAS positivo diastasa resistente
(2, 5).

El epitelio de revestimiento esta formado por dos hile-~
ras de células: la externa es cuboidea o aplanada y la inter
na aplanada, cuboidea o columnar; disponiéndose estas Glti--
mas en un patrdn pseudoestratificado (2, 5). Presenta vello
sidades hacia la luz, gque adoptan patrones complejos con di-
lataciones en forma de bulbo en un extremo, el espesor varia
de dos a varias células en la porcidn distal (2).

El nlicleo de las células epiteliales es de tamafio uni—-—
forme, oval o redondo, alrededor de la membrana nuclear tie-
nen un anillo delgado densamente tefiido y poseen a menudoc un
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nucleolo pequefio prominente, eosindéfilo o basbéfilo. E1 cito
plasma es homdgeneo y ligeramente eosindfilo (2).

La neoplasia se encuentra rodeada por un estroma que --
reemplaza al patrdén coldgeno normal. El tejido fibroso tien
de a disponerse en forma concéntrica alrededor de los condugc
tos, pudiendo variar el elemento celular desde un tejido fi-
broso acelular con citoplasma fibrilar basofilico hasta un -
tejido conectivo hipocelular densamente esclerdtico. En al-
gunas &reas del estroma hay pequefias células alargadas que -
sugieren células mioepiteliales (2).

A pesar del potencial de infiltracidn que posee, no se
ha observado ulceracidn epitelial, ni invasidén de los espa--
cios vasculares o perineurales. Igualmente no hay cambios -
apocrinos, diferenciacidn escamosa o &reas de células claras
(2, 5).

Como se menciond en parrafos anteriores, se han identi-
ficado gradnulos PAS positivos diastasa ldbiles, lo que indi-
ca la presencia de glucdgeno en el citoplasma de las células
de las estrucutras ductales. En 7 casos, se observd mucopo-
lisacdridos acidos, presentes a lo largo de la luz de las --
células de revestimiento y grdnulos PAS positivos, lo que --
nos indica que se trata de un tumor que se origina en el epi

telio de la porcidén dérmica del conducto sudoriparo ecrino.

DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES: Inicialmente fue confundido ---
principalmente por su topografia y morfologia con: rinofima,

neuroma, fibroma, tumor de células gigantes de la vaina ten-

dinosa, quiste sebdceo, dermatofibroma (2, 4).

PRONOSTICO Y TRATAMIENTO: La extirpacidn quirfirgica adecua-

da de la tumoracidn parece ser el tratamiento de eleccidn. -
Sina, Dilaimy y Kallayee (5) realizaron un seguimiento de --
dos y nueve afios de los casos por ellos tratados quirfrgica-
mente, sin encontrar datos de recurrencia. Lo anterior de--
muestra un comportamiento bioldgico benigno, por lo que es -
importante el diangbéstico correcto, ya que este tumor puede
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ser

interpretado errdneamente como carcinoma sudoriparo o co

mo lesibén metastésica.
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HIDRADENOMA DE CELULAS CLARAS

DEFINICION: E1 hidradenoma de cé&lulas claras es un tumor —-
suborganoide intradérmico, benigno, derivado de las porcio--
nes intraepidérmica y dérmica del conducto sudoriparo ecrino
(1 - 8).

SINONIMIA: Mioepitelioma de células claras, hidradenoma no-
dular, adenoma de las glandulas sudoriparas ecrinas de tipo
células claras, hidradenoma sbélido quistico, acrospiroma ---
ecrino, carcinoma papilar de células claras, hidradenoma de
células grandes (1 - 8).

HISTORIA: En 1941 Mayer (9) revisdé 12 casos de tumores de -
glidndulas sudoriparas predominantemente sdlido-quisticos, -~
considerd a algunos de ellos como de origen apocrino y a ---
otros ecrino, los designd como Hidradenomas. En 1949 Liu --
(10) publicd cuatro casos similares, considerados como tumo-
res de bajo grado de malignidad y los denomina Carcinomas de
Células Claras. Lever y Castleman (11) en 1952, introducen

el término Mioepitelioma de Células Claras al publicar 10 ca
sos mds y Efskind y Eker (12) en 1958 apoyan el término al -
describir 21 casos adicionales. Keasbey y Hadley (13) estu-
dia en 1954 cincuenta casos similares, sobre la base de la -
presencia de células claras en estas neoplasias acufian el --
término Hidradenoma de células claras. Azzopardi (14) en --
1958 emplea el mismo término y Kersting (15) lo respalda en
1963. Lund (16) revisa varios tumores en 1957 y emplea el

término de Hidradenoma Nodular para designar a los tumores -
sélido-quisticos con diferenciacién glandular. Winkelmann y
Wolff en 1968, proponen el término Hidradenoma Sélido-quisti
co sobre la base de la apariencia histoldgica, ya que las cé
lulas claras solamente las observaron en el 30% de los casos
de su serie. En 1971, Wilson-Jones (17) publica cinco casos
de Hidradenoma Nodular Pigmentado.
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EPIDEMIOLOGIA: El Hidradenoma de Células Claras afecta a --
cualquier grupo de edad (3 - 93 afios), aunque la mayoria de
los casos se encuentran entre los 20 y 50 afios (35 afios en -
promedio). Tiene predileccibén por el sexo femenino en una -
relacidn de 2:1 sobre el masculino, aunque Winkelmann y ---—
WOlff y Way y Pierson, sefialan una proporcién de 4.75:1 (1,
3, 7), en el momento de la consulta las lesiones tenian un -~
promedio de cinco afios de evolucién (1 -~ 13 afios) (3). En -
el 85% de los casos se trataba de pacientes caucadsicos (7).

Un factor traumdtico (incluyendo Rayos X, cirugia, eleg
trofulguracidén o heridas) se asocia con un acelerado creci--
miento y mis rapida expansidn de la lesidén (1).

El hidradenoma de células claras puede asociarse al Ne-
vo sebdceo de jadassohn, aunque existe aun la duda de si se
origina de este Qiltimo dada la alta incidencia de otras neo-
plasias dentro del Hamartoma de Hadassohn (8).

MANIFESTACIONES CLINICAS: E1 Hidradenoma de Células Claras

es una neoformacidn solitaria de crecimiento lento, ocasio--

nalmente se observan varias lesiones.

La topografia habitual es la piel cabelluda, cara, pa--
red tordcica y abdomen, aparentemente puede desarrollarse en
cualquier sitio de la piel (1, 3).

Morfolbgicamente es un tumor finico, bien limitado, de -
aspecto "nodular", redondeado u oval, ocasionalmente pedicu-
lado. Mide de 0.5 - 6 cm de didmetro. La piel que cubre a
la tumoracidn generalmente es de aspecto y coloracién norma-
les, rara vez esta engrosada o verrugosa. su color varia de
tonos rosa o café y en el 24% de los casos puede apreciarse
coloracidn de azul a violdcea, algunos tumores tienen aspec-—
to transliicido, de consistencia sélida o quistica, en ocasio
nes protruye desde la dermis y las lesiones mayores tienen -
una superficie irregular y lobulada, la cual es ficilmente -
palpable. En el 15% de los casos existe una ulceracidén su--
perficial con antecedentes de hemorragia y drenaje espontd--

neo de pequefias cantidades de ligquido seroso (1, 3, 6).
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Su evolucidn se caracteriza por un crecimiento lento y
progresivo hasta alcanzar dimensiones relativamente grandes
de 6 a 12 cm. La mayor parte de los casos son asintomaticos
pero en algunos pacientes es moderadamente doloroso a la pre
sién (1, 3).

El hidradenoma de células claras no se maligniza, pero
causa recurrencias si no es tratado en forma apropiada (1,3,
6).

HISTOPATOLOGIA: La epidermis que cubre la tumoracidn gene--
ralmente es normal o ligeramente atrdfica 91), aunque en al-
gunos casos el hidradenoma reemplaza centralmente a la epi--
dermis y emerge con la epidermis acantédsica en la periferia
(4).

El hidradenoma de células claras propiamente dicho, es
un tumor bien circunscrito, a menudo encapsulado, compuesto
de masas lobuladas, ubicadas en la dermis y se extienden ha-
cia el tejido celular subcutdneo, con focos quisticos y lu--
ces tubulares que frecuentemente se ramifican y muestran en
su interior un material homogéneo eosindfilo.

Las luces tubulares estén revestidas por células ducta-
les o por células secretorias columnares mientras gque los es
pacios quisticos en ausencia de revestimiento y falta de o--
rientacidn celular, sugieren ser el resultado de una degene-
racién de las células tumorales (4 - 6).

En las porciones sdlidas del tumor se reconocen dos ti-
pos celulares, cuya proporcién varia de tumor a tumor. Un ti
po celular es usualmente poligonal, con niicleo redondeado y
citoplasma ligeramente basdéfilo, algunas de estas células --
pueden parecer fusiformes, mostrar un nficleo alargado y tien
den a localizarse en la periferia. El otro tipo de células,
es redondo, posee un niicleo pequefio y oscuro y citoplasma ~--
muy claro, de tal forma que la membrana celular es netamente
visible. Las células claras contienen grandes cantidades de.
glucdgeno, y probablemente esta es la razbén de su aspecto —-
claro. Ademds, existen células transicionales entre las dos
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variedades y generalmente presentan un citoplasma eosindfilo
(4, 6, 7).

En algunos tumores se observan grupos de células quera-
tinizadas y perlas cérneas, o dispuestas alrededor de luces
pequefias revestidas por una cuticula eosinofilica bien defi-
nida, semejando la porcidén epidérmica del Conducto Sudoripa-
ro Ecrino, como sucede también en el poroma ecrino y en el -
siringoma (4, 6).

El estroma gque envuelve al tumor puede ser fibroso, for
mando una cédpsula verdadera, la cual emite septos que dan 1lu
gar a las lobulaciones del tumor, o estar rodeado de una der
mis normal. En los tumores ulcerados se aprecia un infiltra
do inflamatorio, con vasos dilatados que se introducen al tu-
mor a lo largo de los septos.

El estudio histogquimico-enzimdtico revela la presencia
en el hidradenoma de células claras, de altas concentracio--
nes de enzimas ecrinas, particularmente fosforilasa y enzi--
mas respiratorias, incluyendo deshidrogenasa succinica y di-
fosfopiridin nuclebétido (DPNH) diaforasa (1 - 7).

El microscopio electrbénico muestra proporciones varia--
bles de tonofilamentos en las células poligonales y fusifor-
mes, mientras que las células claras contienen elevadas can-
tidades de glucdgeno. Estos dos tipos de células tumorales
son muy semejantes a las células tumorales del poroma ecrino
y a ciertos tipos celulares del espiradenoma ecrino, asi co-
mo a las células que componen las capas externas del conduc-
to sudoriparo ecrino epidérmico embrionario (4, 6).

Se aprecian ademds, cuatro tipos de células luminales: -
un tipo presenta secresidn activa, abundante glucdgenoc o au-
sencia del mismo pero conteniendo algunos grdnulos secreto--
rios densos pequefios; el segundo tipo se considera una célu-
la de diferenciacidn ductal dérmica, por presentar una zona
filamentosa periluminal; el tercer tipo parece ser ductal --
epidérmica, ya que ademds de presentar una zona filamentosa
periluminal, también presenta un alto contenido de lisosomas
¥ grdnulos de gueratohialina; y por Gltimo, el cuarto tipo -
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parece ser zona inmadura e intermedia en diferenciacién, en
tre una célula ductal y una secretoria (18).

El canaliculo intercelular presente solo en las glandu-
las sudoriparas ecrinas es una extensidén de la luz secreto--
ria principal de la glandula ecrina para aumentar la superfi
cie de secresibény se ha observado en el hidradenoma de célu-

las claras (19).

HISTOGENESIS: Al observar la diversidad de nombres con gque
se ha denominado a esta neoplasia, es evidente que existe im
portante controversia acerca de la histogénesis del hidrade-
noma de células claras. En un inicio, Liu (10) considerd --
que se originaba en el foliculo piloso, basado en que las cé
lulas claras provenian de la vaina radicular interna del fo-
liculo original, y por la presencia de células epidérmicas -
con puentes intercelulares. Las perlas cdrneas le sugerian
la formacidén de vainas pilosas malformadas. Pero Kersting -
(1), Lund (16) y O'hara (19) no pudieron observar algln dato
que sugiriera la formacién de vainas pilosas.

Otros autores, como Lever y Castelman (11), Erskind y -
Eker (12), consideraron que las células poligonales y fusi--
formes, por su localizacién periférica con relacién a las 1u
minales y por su forma, presentaban diferenciacidén hacia cé-
lulas mioepiteliales, aunque la ausencia de fosfatasa alcali
na y miofilamentos, descarta su relacibén con 1ls células mioge
piteliales.

Posteriormente, Kersting (1) sugirid que podia ser una
neoplasia que se diferenciaba hacia el epitelio poral (con--
ducto intraepidérmico) e intradérmico del conducto sudoripa-
ro ecrino.

Con el desarrollo de las técnicas de histoquimica enzi-
matica y la microscopia electrénica se apoya el origen ecrino
del hidradenoma nodular, y se puede concluir que es un tumor
suborganoide ecrino que se diferencia hacia estructuras ecri
nas que varian desde la porcidn ductal intraepidérmica hasta
el segmento secretorio.

75



DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: Una gran variedad de diagndsticos
clinicos se pueden realizar dependiendo del tamafio, color, -

estado de la piel suprayacente y tiempo de evolucién de la -
neoplasia. Estos diagndsticos van desde el dermatofibroma,
papiloma, lipoma, hemangioma y nevo azul, a quiste epidermoi
de, tumor de anexos, epitelioma basocelular y epitelioma es-
pinocelular (3).

Histolégicamente comparte con el triquilemoma la presen
cia de células ricas en glucdgeno y los focos de queratiniza
cién. Pero solo en el hidradenoma de células claras se ven -
espacios quisticos grandes y luces tubulares, mientras que -
solo el triquilemoma muestra sus células tumorales dispues--
tas en empalizadas periféricas (4).

PRONOSTICO Y TRATAMIENTQO: Bésicamente el hidradenoma de cé-
lulas claras es un tumor benigno de crecimiento lento y ex—-—
pansivo, muyApocos casos han sufrido transformacién maligna

con desarrollo de metdstasis (3). Algunos autores (4, 6) con
sideran que el hidradenoma maligno de células claras no se -

desarrolla a partir de la forma benigna, sino que es maligno
desde su comienzo.

El tratamiento siempre es quir(irgico, ya que estudios -
previos han demostrado su gran resistencia a las radiaciones
ionizantes (1).
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ISTA TES® ™ DEBE
SAR B LA MBUOTECA

TUMOR DEL CoONDUCTO DERMICO

DEFINICION: El1 Tumor del Conducto Dérmico es una neoforma--
cidén cuténea benigna derivada de 1la porcidn intradérmica --

del conducto sudoriparo ecrino (1).
SINONIMIA: Ductoma ecrino, Poroepitelioma ecrino.

HISTORIA: En 1966 Winkelmann y McLeod (1) describieron tres
casos de un tumor sdlido benigno, cuyo origen seg@in los estu
dios realizados, se encontraba en la porcidn dérmica del con
ducto sudoriparo ecrino, al que denominan "Tumor del Conduc-
to Dérmico". En su articulo, 1os autores consideran que los
casos publicados como Tumores de Células Basales no clasifi-
cados de Lund 92), un caso de Hidroacantoma simple de Harvey
(3) y el Poroma Ecrino Atipico comunicado por Degos y Civa--
tte (4) fueron probablemente tumores del conducto dérmico. -
Después del articulo inicial de Winkelmann y McLeod, Degos,
Ccivatte y Belaich (5) en 1969 describen otro caso. Cramer --
(6) agrega en 1972 un caso de tumor del conducto dérmico, --
aunque é1 considera que la neoformacidn probablemente deriva
de la porcién intradérmica del conducto sudoriparo ecrino y
lo denomina "Ductoma ecrino". En 1974, Freeman (7) describe
dos casos mds de esta entidad clinica.

Apisarnthanarax y Mullins (8) en 1975 realizan una revi
sién encontrando 12 casos descritos hasta esa fecha y agre--
gan otro a la estadistica. En 1978 Hu, Marques y Winkelmann
(9) realizan un estudio histoquimico y de microscopia elec--
trénica de 7 casos mas, elevando la casuistica a 20 casos co-

municados en la literatura revisada.

EPIDEMIOLOGIA: Es una neoformacidn poco frecuente, ya que -
en la literatura revisada solo existen 20 casos publicados -
de tumor del conducto dérmico, con franco predominio por el
sexo femenino (relacidn 4:1)(9). La edad que tenian los pa-
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cientes al momento del diagndstico fue entre 49 y 76 afios, -
con un promedio de 61 afios aproximadamente, aunque existe el
caso de un joven de 15 afios. El tiempo de evolucidn fue de

2 meses a 20 afios en el momento del diagndstico. No se ha -

mencionado predileccidn por alglin grupo racial o étnico.

MANIFESTACIONES CLINICAS: El aspecto clinico de los tumores

de anexos no es caracteristico, y el tumor del conducto dér-
mico no es la excepcidn, pero ciertos aspectos clinicos pue-
den observarse con regular frecuencia. Segiin Hu y cols (9),
cuando el tumor se presenta en mujeres generalmente son mayo
res de 60 afios, observdndose en la regidén de la cabeza o cue
1lo una neoformacidn intradémica, pequefia, de 2.2 cm de dia-
metro en promedio, de aspecto "papular", cuyo color varia --
del blanco al rojo. El otro aspecto que tiene el tumor cuan
do afecta al sexo masculino es su predominio por la regién -
sacra y extremidades, con caracteristicas clinicas semejan--
tes a las ya descritas, tomando como base los casos de Degos
y cosl (5), Cramer (6) y Apisarnthanarax y Mullins (8). EL

tumor tiene tendencia a recurrir cuando se extirpa de manera
incompleta (1), pero no hay tendencia a la malignidad o a de
sarrollar metastasis 98), 1o que pone en evidencia la natura
leza benigna de esta neoformacién.

HISTOPATOLOGIA: Los datos histoldgicos del tumor del condugc
to dérmico se caracterizan por una minima o ausente altera--
cidén de la epidermis suprayacente, la cual habitualmente se

encuentra atré6fica y no participa en la formacién del tumor

(8), aunque puede haber acantosis en algunos casos (1). En -
todo el espesor de la dermis se encuentran numerosas masas -
tumorales, bien definidas, de limites redondeados y ondulan-
tes, compuestos de céluls pequefias de menores dimensiones y

mayor uniformidad que las células escamosas comunes, en algu
nas 4reas se unen a otras células por puentes intercelulares,
sus nlicleos son redondos, u ovales, ligeramente basbéfilos, -

con un citoplasma eosindfilo escaso (1, 8, 9). Estas célu--
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las tipo "poroma" estan colocadas a igual distancia una de
la otra, pero en algunas areas, estén densamente agrupadas.

Se observan estructuras que semejan conductos formadas
por cordones epiteliales conectados a las masas sdlidas o --
quisticas del tumor (8).

La estrucutra de los conductos se encuentra revestida -~
por una cuticula eosinéfila, PAS positiva, diastasa resisten-
te, presente en muchas masas tumorales, sugiriendo su origen
en el conducto sudoriparoc ecrino.

Pueden observarse espacios quisticos dentro de las ma--
sas tumorales, donde tiende a acumularse material amorfo eo-
sinofilico (1, 8).

Ocasionalmente en la periferia se observan células dis-
puestas en empalizada, aungue estdn mids aplanadas que las --
demas. No se observa retraccidén artificial del tejido coneg
tivo circundante, pero existe un infiltrado mononuclear mode
rado, principalmente perivascular y ocasionalmente alrededor
de las masas tumorales, asi como numerosos espacios vascula-
res dilatados en la dermis superior y media. No existe una
evidencia definitiva de proliferacidn o destruccién del teji

do conectivo (1, 8, 9).

HISTOQUIMICA: La reaccién de PAS revela material PAS positi
vo, diastasa resistente en el interior de los espacios guis-
ticos, mientras que en la totalidad del tumor se obtiene una
intensa reaccibén a la fosforilasa. Las enzimas respiratorias
fueron moderadamente positivas y ademids mlltiples células --
dendriticas ATPasa positivas se encontraron dentro de los tu

mores.

MICROSCOPIA ELECTRONICA: Se observan tres tipos de células

tumorales: claras, oscuras y luminales.

Las células claras son el tipo celular mids frecuente, -
presentan nficleos grandes, redondos e irregulares, con un fi
no espacio claro que los separa del citoplasma. Las células
claras presentan los siguientes organelos en el citoplasma:
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CUADRDPO 3

HISTOQUIMICA ENZIMATICA DEL TUMOR
DEL CONDUCTO DERMICO (9)

ENZIMA REACCION*
Fosforilasa + o+ o+ o+
Adenosintrifosfatasa + +
Deshidrogenasa succinica + +
Citocromo oxidasa + 4+

Fosfatasa alcalina
Fosfatasa &acida
Esterasa inespecifica

Indoxil esterasa

c O O O O

Aminopeptidasa leucinica

* NEGATIVO = O; MINIMO = +; MODERADO = + + ;
IMPORTANTE = + + + ; MASIVA = + + + + .



mitocondrias abundantes, reticulo endopldsmicc rugoso bien -
desarrollado, con ribosomas y tono fibrillas dispersas.

Las células oscuras se encuentran ocasionalmente alrede
dor de la luz o dentro de las masas tumorales.

Las células luminales muestran interdigitacién de las -
membranas a lo largo de las superficies laterales, con micro
vellosidades sobre las superficies luminales. El nficleo es
evidente de forma irregular, a nivel del citoplasma se en---
cuentran cuerpos densos multivesiculares y mitocondrias nume
rosas.

El tumor presenta una membrana basal intacta, las células ba
sales tienen escasos hemidesmosomas o "regiones densas", y -
los microfilamentos no pueden detectarse en el citoplasma.

Se han observado células dendriticas en el interior de
las masas tumorales, del tipo de las células indeterminadas
y también algunos linfocitos pequefios (9).

HISTOGENESIS: La divisidén de las poblaciones celulares del
tumor del conducto dérmico en grandes células claras, peque-
flas células oscuras y en células luminales, es idéntica a la
descripcién de las poblaciones celulares demostradas en el -
conducto dérmico embrionario por Breathnach (10), una organi
zacibén similar con tendencia hacia la queratinizacién es ob-
servada en el conducto ecrino epidérmico y en el siringoma -
(11 - 14).

El tumor del conducto dérmicoc es aparentemente produci-
do por un incremento masivo en la poblacibén de las células -
claras gue no muestran queratinizacién sino solo masas de to
nifilamentos dispersos. Las células luminales tienen numerg
s0s cuerpos multivesiculares semejando las estructuras del -
conducto dérmico embrionario a las del tumor del conducto --
dérmico y al siringoma, lo que no se observa en el hidradeno
ma ni en tumores basaloides como en el cilindroma y el espi-
piradenoma (9).

Las células densas u oscuras son un hallazgo en muchos

tumores basaloides o de anexos, y son consideradas como célu
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las basales, indiferenciadas o picndticas en involucidn (9).

Apoyidndose en los datos del estudio con microscopia ---
electrénica los autores (9) corroboran que‘el tumor del con-
ducto dérmico se diferencia en forma similar al patrdén de de
sarrollo del conducto dérmico embrionario.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: El diagnéstico clinico del tumor -
del conducto dérmico como ya se menciond es dificil, ya que
no tiene caracteristicas qgue lo distingan de otros tumores -
dérmicos. Los diagndsticos clinicos diferenciales mids fre--
cuentes son: nevo nevocelular intradérmico (9), fibrosis sub
epidérmica nodular, tumor de anexos, epitelioma basocelular
(9), enfermedad de Bowen y neurofibroma (1). Histoldgicamen
te hay que considerar como diagndsticos diferenciales al: --
epitelioma basocelular, poroma ecrino, siringoma e hidradeng
ma (8).

PRONOSTICO Y TRATAMIENTO: El tumor del conducto dérmico es

una neoformacidn benigna, cuyo tratamiento de eleccidn es la
extirpacién quirirgica. Aungue el tumor puede recurrir, no
es invasivo o destructivo (1, 8), ni muestra tendencia a 1la

malignidad o desarrollo de metdstasis.
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SIRINGOMAS

DEFINICION: Son neoformaciones cutaneas, benignas, conside-
radas por Lever y Schaumburg-Lever (1) como un adenoma de --
los conductos ecrinos intradérmicos, para Kersting (2) es un
hamartoma del conducto ecrino y para Pinkus y Mehregan (3) -
es un tumor de posible origen apocrino.

SINONIMIA: Hidradenoma.

HISTORIA: Desde el punto de vista histbérico Carneiro y cols
(4), mencionan que en 1872 Kaposi y Biesiadeki publican el -
primer caso de siringoma como "Linfangioma tuberoso miiltiple"
(Lymphangioma tuberosum multiplex). Afios después, Darier --
(5) distinguid dos tipos de siringomas y los llamd: Hidrade-
noma de los padrpados inferiores e Hidradenoma eruptivo. En

1887, Jacquet y Darier emplearon el término "Hidradenoma® cg
mo un nombre genérico para todos los tumores glandulares; en
el eruptivo seflalaron que el término "adenoma" no necesaria-
mente orientaba a estructuras glandulares, considerando que

provenia de estructuras ductales. En la actualidad es uni--
varsalmente aceptado que es un tumor del tejido glandular cu
téneo, aunque la mayor area de discusidn radica acerca de su

origen a partir de estructuras ecrinas o apocrinas.

EPIDEMIOLOGIA: Los siringomas se presentan en cualquier --

edad, con dos picos de incidencia, uno durante la adolescen-

cia y otro tardio aproximadamente entre la sexta y séptima -

décadas de la vida (5, 7). En los articulos consultados, --

los autores (5 - 10) sefialan una predileccidn por el sexo fe

menino en la proporcién de 2:1 en relacién al masculino. Son"
mds frecuentemente observados en orientales y en las mujeres

japonesas (10, 11), estd publicado que tienen una incidencia

seis veces mayor que en las caucdsicas y negras.

La tendencia a desarrollarse o proliferar en mujeres
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en la pubertad (6), el embarazo y durante la administracidn

de hormonas estrogénicas, hace suponer a Dekio y Maehama ~--
(12) y a otros autores (6), en la posibilidad de la existen-
cia de factores endocrinolégicos como estimulo condicional -
en su desarrollo. Se ha descrito ademds la asociacidén de si-
ringomas con otros procesos como quistes de millium (6, 11),
mongolismo (13), enfermedades mentales (9) y hereditarias --
del tejido conectivo (6, 14, 15). Existen también asociacio
nes con otras neoformaciones como son: nevo intradérmico (16),
triéoepiteliomas, adenomas sebdceos, hemangiomas (7). En al

gunos casos raros el padecimiento es familiar (5, 6, 8, 9,).

MANIFESTACIONES CLINICAS: En 1983 Tagami, Inoue, Yamada y -
Egami (17) describen siete cuadors clinicos basindose en los
articulos publicados en la literatura:

a) Hidradenomas eruptivos

b) Siringomas del pene

c) Siringomas de la vulva

d) Siringoma acral

e) Siringoma tipo placa

£f) Siringoma oculto de la piel cabelluda

g) Siringoma del lado derecho (unilateral).

Segfin los autores argentinos Sinisgalli, Azcune, Gatti
y Leza (1986) (9) existen tres variantes clinicas con igua--
les caracteristicas histolégicas:
1. Siringoma m@ltiple de los pdrpados de Philipson (ti-
po xantelasmoide)
2. Siringoma eruptivo de Jacquet y Darier (tipo sifiloi
de

3. Siringoma solitario tumoral

En fecha més reciente (1987), Friedman y Butler (11) to
mando en cuenta las clasificaciones antes descritas conside-
ran que los siringomas pueden ser clasificados en:

1. Solitarios
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2. MOiltiples y localizados
3. Generalizados

Por lo que dichos autores (11) elaboran un esquema de -
variantes clinicas que al momento incluye todas las descri--
tas:

I. LOCALIZADO
A. Solitario
B. Mlltiple-unifocal
1. Papular
a. infraocular (Philipson)
b. genital
c. acral
d. siringoma nevoide unilateral con distribu--
cidén lineal
2. Oculto
a. Piel cabelluda: alopecia
3. Tipo liquen plano
a. genital
4. Tipo millium
a. infraocular
II. GENERALIZADO
A. Multifocal
B. Eruptivo (Jacquet y Darier)
1. Tipo liquen plano o sifiloide
III. ASOCIADO A SINDROME DE DOWN
IV. FAMILIAR

Cabria la posibilidad de ampliar el anterior cuadro con
los siguientes apartados:
V. ASOCIADO A ENFERMEDADES HEREDITARIAS DEL TEJIDO CO--
NECTIVO:
A. Sindrome de Marfan
B. Sindrome de Ehlers-Danlos
C. Cutis laxa

VI. ASOCIADO A ALTERACIONES MENTALES
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De los que existen en la literatura varios casos publi-
cados (6, 9, 14, 15).

Si bien las variantes clinicas descritas son numerosas,
el aspecto morfoldgico corresponde a la descripcidn hecha --
por Darier en 1887: Neoformaciones de aspecto "papular", re-
dondas u ovales, de pocos mm de didmetro, ligeramente eleva-
das, firmes, brillantes, con cierto color amarillo-rosado --
hasta café oscuro dependiendo del grupo étnico del paciente.

SIRINGOMA SOLITARIO: Este tumor es considerado por Le-

ver (1) como excepcionalmente raro, aunque Sinisgalli (9) re
fiere que Pietropaolo y cols presentaron el caso de un sirin
goma localizado a pubis, Port y Farmer en 1984 (18) publican
el de un hombre de 50 afios con un siringoma en el tobille, -
constituido por un "nédulo" color claro, de 1.5x0.5x0.5 cm.,

de consistencia renitente, deslizable y asintomidtico.

SIRINGOMA INFRAOCULAR: (o Hidradenoma palpebral): Es -

el tipo cldsico Philipson o xantelasmoide, de observacién --
frecuente, predomina en mujeres por encima de los 40 afios, -
comienza en forma gradual, se localiza preferentemente en --
parpados inferiores y &ngulo interno del ojo.

SIRINGOMA GENITAL: En 1971, Carneiro, Gardner y Knox -
(4) y Brown y Freeman (19), comunican dos casos cada grupo,
cuyas pacientes tienen las lesiones localizadas a la vulva -
afectando labios mayores. Con edades de 9, 23, 35 y 42 afios.
El caso mds joven presentaba ademds siringomas eruptivos en
cuello y tronco acompafiados de prurito ocasional, sin histo-
ria de afeccidn familiar. En 1979 Thomas, Majmudar y Gorel-
kin (20) presentan un caso mds de una mujer de 20 afios con -
lesiones en labios mayores y una evolucién de 4 afios, aso---
ciandose prurito durante los meses de calor y durante la --
menstruacidédn. Por Gltimo en 1981 Dekio y Maehama (12) publi
can el caso de una nifio japonesa de 9 afios de edad con sirin

gomas en labios mayores y evolucién de 3 afios. Carneiro co-
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menta que la frecuencia puede ser mayor a la comunicada, ya
que los dermatologos dificilmente exploran el drea ginecold-

gica.

SIRINGOMA ACRAL: En 1964 Daicker (21) al revisar la litera-
tura encontrdé dos publicaciones de siringomas en manos, una

de Quiquaud en 1890 y otra de Joseph y Siebert en 1913 . Mas
tarde en 1977 Hughes y Apisarntharax (22) describen un caso

en un hombre joven. Penbroke y Marten (23) en 1981 agregan

un nuevo caso y Van den Breck y Lundquist (24) otro mas en -
1982. Todos ellos caracterizados por lesiones de aspecto -~
"papular" en dedos de manos limitados a la parte central del
dorso de falanges proximal y media (8), respetando la piel -
sobre las articulaciones y las caras laterales de los dedos,
limitadas las lesiones a las areas pilosas. Daicker sugiere
que pueden originarse de una yema de conductos ecrinos ectd-

picos en los foliculos pilosos.

SIRINGOMA NEVOIDE UNILATERAL CON DISTRIBUCION LINEAL: En -
1981 Wilms y Douglass describieron (25) un caso de siringoma

extenso, unilateral, que se inicid en forma de brote erupti-
vo en un nifio de 7 afios de edad, con afectacibén de cara in--
terna del muslo derecho, parte baja de abdomen y antebrazo -
derecho. A los 14 afios de edad presentd nuevas lesiones en

el mismo lado junto con unas pocas en pierna y abdomen del -
lado izquierdo. Yung y cols (10) también en 1981 comunican

un caso con distribucibén de nevo unilateral lineal en una mu
jer de 32 afios, observéndose en el brazo y tronco del lado -
derecho, no se asocid enfermedad sistémica. Consideran es--
tos autores que aunque se han descrito distribuciones linea-
les de otros tumores de glédndulas ecrinas como poromas O es-
piradenomas, éste es el primer caso de siringomas publicado.
Plantean que al igual que en otras lesiones lineales névicas
el mosaicismo cromdésomico o anormalidades congénitas del de-
sarrollo puedan ser causas del cuadro.
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SIRINGOMA OCULTO A PIEL CABELLUDA (ALOPECIA): En 1979 --
Noble y cols (26) publican el caso de un hombre de 68 afios -

de edad, con una placa de alopecia cicatrizal en vértex, le-
siones purplricas y costras serosanguinolentas. La histolo-
gia reveld una epidermis adelgazada, dermis superficial y me
dia, con cambios de esclerohialinizacidén semejando liquen es
cleroso y atrdéfico y en la profundidad estructuras anexiales
compatibles con siringomas.

En 1980 Shelley y Wood (27) describen el caso de una mu
jer de 57 afios con pérdida difusa del pelo, no cicatrizal, -
insidiosa y progresiva, de 22 aflos de evolucién. La histolo
gia sugirid una diseminacién a piel cabelluda de siringomas.
Un afio mds tarde Dupre y cols (15) discutieron el caso de un
hombre de 47 afios con alopecia cicatrizal y 20 afios de evolu
cidén asociado a siringomas. Este caso difiere de los cuatro
anteriores porque el paciente tuvo eritema y se diagnbstico
como Lupus eritematoso, habia ademids siringomas periorbita--
rios y cutis laxa. En 1985 Neuman y Burnett (28) publican -
un caso de alopecia no cicatrizal en una mujer negra de 58 -
afios de edad con pérdida difusa y progresiva de pelo, de cin
co afios de evolucidén y el estudio histoldgico ‘reveld siringo
mas.

Aunque son pocos los articulos al respecto podria pre--
suntivamente sefialarse una relacién causal entre siringomas
y alopecia, ya que en este tipo de tumor el cambio mesenqui-
matoso intradérmico puede ser mds extenso que los cambios --
epiteliales de anexos. A pesar de ello, si las tumoraciones
son realmente responsables de la alopecia los posibles meca-
nismos podrian ser compresidn y necrosis de los foliculos por
las células proliferantes o la produccibén de cambios en el -
estroma mesenquimatoso desfavorables para el desarrollo del
pelo por el tumor o sus productos (Neumann-Burnett). Esto -
es, una invasidn progresiva, fisica o bioguimica que 1llevard
a la pérdida del pelo terminal (Shelley-Wood).

SIRINGOMA DE_TIPO LIQUEN PLANO (GENITAL) : Zalla y Perry en
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1971 (29) reportan el caso de un hombre de 30 afios de edad -
con lesiones mltiples con aspecto de "padpulas', localizadas
a pene (dorso y caras laterales del cuerpo) presentes desde
los 13 afios de edad, fue diagndsticadocomo liquen plano. La
histologia proporciond el diagndstico definitivo de siringo-
mas. Los autores hacen la consideracién de que al existir -~
siringomas diseminados no es raro pensar en la posibilidad -
de gue lesiones similares con localizacidn a genitales co---
rrespondan a siringomas, lo que se dificulta cuando la loca-
lizacidén es exclusiva a esta &rea.

SIRINGOMAS DE TIPO MILLIUM (INFRAOCULAR): Friedman y Butler

en 1987 (11) presentaron dos casos no familiares (femenino -

de 23 afios, masculino de 20 afios, ambos con evolucién de 3 -
afios), con numerosas lesiones tipo millium, localizadas a --
parpados inferiores y mejillas. La histopatologia reveld si
ringomas con numerosos quistes de queratina en la dermis pa-
pilar. La tincién de Fontana-Masson no demostrd células que
contuvieran melanina en las paredes de los quistes, lo que -
sugiribé a los autores que se originaban de estrucuturas ecri
nas ductales, semejantes a las células luminales del conduc-

to ecrino intraepidérmico con capacidad para queratinizar.

SIRINGOMAS GENERALIZADOS:

A) MULTIFOCAL: En esta variante de los siringomas se -
incluyen casos que para algunos autores pueden ser siringo--
mas eruptivos asociados a topografias poco habituales o si--
ringomas cldsicos perioculares asociados a otras localizacig
nes como son los casos ya referidos de Dupre y cols (15) con
siringomas en piel cabelluda y priorbitarios, o de Carneiro
y cols (4) con afeccién de cuello, cara anterior de tronco y
vulva.

B) ERUPTIVOS: (de Jacquet y Darier; tipo sifiloide): Se
consideran como frecuentes, afectan a jovenes de edad pube--
ral, aunque pueden iniciarse desde el nacimiento o en la in-

fancia, o méds tardiamente (mayores de 40 afios); hacen su apa
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ricién en forma brusca y evolucionan por brotes sucesivos; -
permanecen indefinidamente o desaparecen de manera esponti--
nea.

Se localizan preferentemente en regidn toracoabdominal
anterior (5, 6, 9, 23, 30, 31): cuello, tronco, hombros, axi
las, abdomen y ocasionalmente extremidades. Es rara la loca
lizacidn en cara y piel cabelluda (15), puede o no tener lo-
calizacién palpebral. Se describen topografias excepciona--
les como en regién lumbosacra, interescapular, cara interna
de muslo, dorso de dedos de manos; y en general casi todas -~
las localizaciones atipicas se encuentran asociadas con los
siringomas eruptivos (30).

La morfologia caracteristica es: neoformaciones redon--
das u ovales de aspecto de "papula", de pocos mm de didmetro
ligeramente elevadas, firmes, brillantes, con cierto color -
rosado (5, 6, 9, 23, 30, 31). Se distribuyen alineando su -
eje mayor con las lineas de clivaje (5). Se han observado ca
sos de afeccidn familiar, inclusive en gemelos univitelinos
(6).

Habitualmente no hay sintomatologia agregada, aunque -~
puede haber prurito que se presenta en tiempo de calor y du-
rante la menstruacién (19, 20).

SIRINGOMAS ASOCIADOS A SINDROME DE DOWN: un estudio de 200
pacientes con sindrome de Down y simultdneamente de 100 defi

cientes mentales no mongoloides, mostrd que el siringoma es

30 veces mds frecuente en mongoloides que en otras clases de
deficiencias mentales, lo que lo incluye segin Butterworth y
cols (13), dentro de los criterios diagndsticos o estigmas -
del sindrome de Down. Su topografia se encuentra limitada a
regiones peroorbiculares: en los hombres en parpados inferig
res, mujeres en parpados superiores, inferiores y cantos, --
asi como lados de la nariz. No se considera relacionado con
el grado de inteligencia del paciente o alguna otra manifes-
tacibén de mongolismo. Autores argentinos como Cardama y cols
se refieren a las alteraciones de las gléndulas sudoriparas
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SIRINGOMA FAMILIAR: Hashimoto y cols. (8) comunican en 1985
el caso de una familia que presentd siringomas eruptivos con
herencia dominante, el padre y la hija mayor tenian en el pe
cho, cuello y pérpados. En 1987, Crespo-Erchiga y cols (6)
presentaron dos hermanas gemelas univitelinas con sintomato-
logia de siringomas eruptivos a nivel de cuello. Se ha de--
mostrado la incidencia familiar de siringomas palpebrales --
por ejemplo en el abuelo paterno, padre y hermano.

SIRINGOMA ASOCIADO A ENFERMEDADES DEL TEJIDO CONECTIVO: Se

ha descrito la asociacién de los siringomas con diferentes -

dermatosis: Enfermedad de Marfan y sindrome de Ehlers-Danlos
(6), cutis laxa (15), atrofodermia vermiculata (sindrome de
Nicolau y Balus (6), asi como guistes de millium (11).

SIRINGOMA ASOCIADO A ALTERACIONES MENTALES: Sinisgaili (9)

Yy Raimondo (32) publican un caso cada uno asociado a enferme

dad psiquidtrica (un sindrome depresivo endbgeno y el otro -
con personalidad esquizoide).

HISTOPATOLOGIA: A pesar de los numerosos aspectos clinicos
antes mencionados no existen diferencias histolodgicas nota-
bles. El cuadro habitual se caracteriza porqgue a nivel de -~
dermis, inmersos en un estroma fibroso hay quistes y conduc-
tos de pequefio tamafio, algunos cordones sélidos adquieren la
forma de renacuajo. En los cortes seriados se han observado
conexiones directas con epidermis y las lesiones individua--
les, pero no entre las lesiones y los segmentos secretores -
ecrinos subyacentes (33).

Las estructuras quisticas y tubulares se encuentran re-
vestidas por dos capas de células epiteliales, presentando -
las internas con cierta frecuencia un citoplasma amplio y --
claro, aunque casi siempre son planas. Son visibles también
pequefios nidos y cordones sblidos de células epiteliales.

Los quistes estdn ocupados generalmente por material --

amorfo y algunos mds superficiales por queratina.
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Existe un discreto infiltrado inflamatorio focal de cé-
lulas mononucleares, Hashimoto y DiBella en 1967 (5), encon-
traron linfocitos infiltrando las porciones terminales de --
los cordones, tfibulos y quistes; lo que consideraron como --
signo de constante modificacién, destruccibén y reparaciébn de
las estructuras originales. Por lo gque establecieron que la
estructura tumoral depende del equilibrio entre regeneracién
y degeneracidn y la interaccién con el estroma.

Pinkus (33) también sefiala como dato importante la pecu
liar agrupacién de las fibras eldsticas en el estroma, men--
cionando al siringoma como claro ejemplo de la naturaleza fi
broepitelial de los tumores de anexos.

Pueden presentarse ciertas variaciones histolégicas en
el siringoma:

Existen en la dermis superior quistes de los conductos
cuyas luces estén llenas de queratina, revestidas por célu--
las que contienen grénulos de queratohialina. Los quistes -
de queratina pueden crecer bastante y en ocasiones romperse
produciendo reaccidén de cuerpo extrafio, con posible calcifi-
cacidn o formacidén de hueso.

Otra variante es el llamado "siringoma de células cla--
ras", considerado secundario al acumulo excesivo de glicoge-
no (34), en la mayoria de los casos se observan pocos condugc
tos y cordones epiteliales, aunque predominan islotes celula
res, de forma y tamaflo variables. Dichos islotes, con la oca
sional excepcidén de las células periféricas, estdn compues--
tos enteramente por células claras.

Yamasaki, Toda y Kitamura 935) realizaron una revisidn
en el afio de 1982 encontrando pocas publicaciones sobre si--
ringomas de células claras: Headington y cols (1972)(34); --
Kitano (1973)(36); Otsoki y cols (1978)(37); Nohara (1978) -
(38); Nakabayashi y cols (1980)(39); Kitamura y cols (1981)
(40) y recientemente Diestelmeier y Rodman (1983)(30). Todos
concuerdan en que no existe diferencia clinica sustancial --
con los siringomas habituales. La unica diferencia se plan-
tea al tratar de explicar la razdén del gllicogeno almacenado,
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ya que Headington y cols (34) proponen sea secundaria a una
reducida actividad de 1a fosforilasa, y Nakabayashi y cols.
(39) al observar que todos los casos publicados tienen Diabge
tes mellitus, plantean la posibilidad de que las células ti-
picas del siringoma se transforman a células claras por un -
defecto cutidneo metabdlico secundario a la Diabetes mellitus.

El examen ultraestructural revela que las células del -
siringoma comparten caracteristicas morfolégicas similares -
con las células del conducto ecrino intraepidérmico inmaduro
como son (9, 41, 42):

a) La presencia de cuerpos multivesiculares o lisosomas

b) Grénulos de queratohialina

c) Zona periluminal tonofilamentosa

La combinacién de estos tres elementos constituye un --
criterio ultraestructural que define al conducto ecrino in--
traepidérmico maduro, ya que no existe en la piel otra es—--
tructura que .contenga estas tres caracteristicas en una de -
sus células.

Los lisosomas observados con microscopio electrédnico en
las células de los siringomas no son importantes, Gnicamente
intervienen en la formacidn inicial y mantenimiento de los -
espacios tubulares y quisticos, mds probablemente juegan un
papel en la remodelacién de las lesiones (5).

La variante de células claras presenta a la microscopia
electrénica:

- Células tumorales semejantes morfoldgicamente a las
de los siringomas habituales

- Células claras ricas en glicogeno (grénulos) y varias
vacuolas

- Acumulacién masiva de grdnulos de glificogeno rodeados
ocasionalmente por una unidad de membrana (estos ha

llazgos son compatibles con la microscopia de luz).

El patrén enzimidtico de las céiulas del siringoma mues-
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tra predominio de las enzimas ecrinas tales como: deshidroge
nasa succinica y fosforilasa, las cuales no son demostrables
en las estructuras apocrinas y en contraste con éstas, los -
siringomas reaccionan débilmente a las enzimas apocrinas 1li-
sosomales como la fosfatasa &cida y B-glucoronidasa, excepto
en una zona alrededor del lumen que es rica en lisosomas (9)
(Cuadro comparativo de actividad enzimdtica en el capituio -
de conceptos generales).

Diestelmeir y Rodman {(30) encuentran que con el PAS, --
las células claras presentan una acumulacidn significativa -
de glicogeno, mientras que los estudios enzimdticos revelan
pobre o nula reactividad para las enzimas ecrinas como fosfo
rilasa, deshidrogenasa succinica y aminopeptidasa leucinica,
y consideran que la actividad enzimitica puede ser inversa--
mente proporcional al contenido de gllcogeno de las células
tumorales (42).

Los estudios de Moreno y Moragas (43) y de Kariniemi y
cols. (44), han demostrado un alto contenido de antigeno car
cinoembrionario (CEA) en las células del revestimiento inter
no ductal y luces ductales:

- CEA focal en &reas sdlidas definiendo diferenciacibn
ductal incipiente

- Alto contenido intracitoplasmdtico de CEA en células
claras ductales.

El empleo de anticuerpos monoclonales antiqueratina ---
EKH4, EKH5 y EKH6 por Hashimoto y cols (8) lleva al concepto
de que los siringomas derivan de estructuras con diferencia-
cidén a conducto ecrino, especialmente acrosiringio.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: E1 diagndstico diferencial se debe

plantear con: tricoepiteliomas, verrugas planas juveniles, -
quistes de millium, hidrocistomas, sifilis secundaria, urti-
caria pigmentosa, moclusco contagioso, liquen plano. Algunos
autores como Sinisgalli y cols (9), seflalan una gran diversi
98



dad de lesiones cuténeas con 1s que se debe hacer el disgnds
tico diferencial.

PRONQSTICO Y TRATAMIENTO: Los siringomas son neoformaciones

benignas cuya evolucidn es crénica, aparecen en forma gra---

dual o por brotes y son asintomdticos. Constituyen princi--
palmente un problema cosmético, por lo que el tratamiento ge
neralmente se realiza por estas razones.

Se han empleado miltiples técnicas terapéuticas, algu--
nas no tan afortunadas. El empleo de métodos destructivos -
(dcido tricloroacético, electrofulguracidn entre otros), de-
berd acompafiarse de la aclaracidén al paciente de posibles --
complicaciones cicatrizales o pigmentarias.

Dentro de los métodos empleados en particular para el -
siringoma palpebral se encuentra la aplicacién de &cido tri-
cloroacético a saturacidn, protegiendo la piel vecina con al
guna sustancia inerte, su empleo como el de la mayoria de --
las técnicas que se mencionan esta limitado por la experien-
cia gue se tenga al respecto, a pesar de todo, tienden a ob-
servarse frecuentes recidivas, ya que la mayor parte de los
métodos tienden a eliminar la apidermis que cubre a las neo-
formaciones y a una porcidén de la dermis superficial, aunque
cabe recordar que algunos cordones sdlidos del siringoma se
pueden encontrar un poco mds profundamente, de alli la posi-
bilidad de recidivas.

Aplicar crioterapia en cono o spray, puede ser til en
casos especiales, pero hay que tomar en cuenta las complica-
ciones antes mencionadas.

La electrofulguracién de cada una de las lesiones tien-
de a presentar las mismas limitaciones que los dos métodos -
anteriores, aunque es més accesible técnicamente para el --
dermatologo.

La extirpacibén quirfirgica con bisturi de las lesiones,
se recomienda cuando sean escasas o se encuentren localiza--
das formando una pequefia placa, la principal limitante en'eg

te caso serd la habilidad quirfirgica del médico tratante.
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Recientemente se ha mencionado el empleo de las tijeras
para iris de Castro-Viejo empleadas en Oftalmologia, para la
EXtirpacién de estas neoformacines. Con este instrumento, -
se toma entre las dos ramas de la tijera al siringoma a ex--
tirpar, procurando tomar una porcién de la dermis involucra-
da, con lo que se pretende extirpar en su totalidad la neo--
formacién, se deja que el lecho reepitelize por segunda in--
tencidn. El resutado cosmético es mejor y las recidivas se
presentan mas tardiamente.

En 1986, Mainitz, Schmidt y Gebhart trataron a dos pa--
cientes femeninos con isotretinoin por 5/6 meses, con dosis
acumulativas de 9 y 11 grs. respectivamente. Clinicamente -
el aspecto de los siringomas (mGltiples en ambos casos) mejo
ré desde el tercer mes en ambas pacientes. Después del tra-
tamiento, ls lesiones estaban aplanadas, blandas y del color
de la piel. Histolégicamente se observd una marcada reduc—-
cibén en el tamafio y nlmero de los siringomas, principalmente
en el contenido de las lesiones quisticas. Estos cambios, -
consideran los autores seflalados (45), se encuentran relacigo
nados con la eficacia del isotretinoin para modificar la que
ratina e inducir cambios en la composicidén de los lipidos in
tracelulasres. este hallazgo serd conveniente como una al--
ternativa de tratamiento en casos de siringomas miltiples.

100



BIBLIOGRATFTIA:

10.-

1l1.-

12.-

13.-

Lever WF, Schaumburg-Lever G. Histopathology of the ---
skin. 2nd ed. Philadelphia: JB Lippincott Co. 1975:
513 - 4

Kersting DW. In Port M, Farmer ER. Syringoma of the an-
kle. (letter) J Am Acad Dermatol 1984; 10: 291

Pinkus H, Mehregan AH. A guide to dermatopathology. 3rd
ed. New York: Appleton-Century-Crofts. 1981: 451 - 3

Carneiro SJC, Gardner HL, Knox JM. Syringoma of the vul
va. Arch Dermatol 1971; 103: 494 - 6

Hashimoto K, DiBella RJ, Borsuk GM, Lever WF. Eruptive
hidradenoma and syringoma. Histological, histochemi--
cal and electron microscopic studies. Arch Dermatol
1967; 96: 500 - 19

Crespo-Erchiga A, Sanz-Trellez A, Crespo-Erchiga V. Si-
ringoma eruptivo familiar. Actas Dermo-Sif 1987; 78:
309 - 11

Vidmar DA, Hardy MP. Syringomas: a spectrum of inciden
ce. J Asoc Mil Dermatol 1982; 8: 69

Hashimoto K, Blum D, Fukaya T, Eto H. Familial syringo-
ma. Case report and application of monoclonal anti-ec
crine gland antibodies. Arch Dermatol 1985; 121: 756-
60

Sinisgalli L, Azcune R, Gatti F, Leza JR. Siringomas e~
ruptivos. Nueva observacidn asociada con enfermedad -
psiquiatrica. Rev Arg Derm 1986; 67: 102 - §

Yung CW, Soltani K, Bernstein JE, Lorincz AL. Unilate--
ral linear nevoidal syringoma. J Am Acad Dermatol 1981;
4: 412 - 6

Friedman SJ, Butler DF. Syringoma presenting as milia.
J Am Acad Dermatol 1987; 16: 310 - 4

Dekio S, Maehama Y. Syringoma limited genitalia of a --
preadolescent girl. J Derm (Tokio) 1981; 8: 423 - 6

Butterworth T, Strean IP, Beerman H, Graywood M. Syrin-

goma and mongolism. Arch Dermatol 1964; 90: 483 - 7
101



14.-

15.~

16.~

17.-~

18.-

19.-

20.-

21.-

22.-

23.-

24.-

25.-

26.-

27.-

Dupre A, Bonafe JL° Christol B. Syringomes, mongolisme,
maladie de Marfan et Syndrome D'Ehlers-Danlos. Ann --—
Dermatol Vénéréol (Paris) 1977; 104: 224 - 30

Dupre A, Bonafe JL, Christol B. Syringomas as a causati
ve factor for cicatricial alopecia (letter). Arch Der
matol 1981; 117: 315

Malhstra R, Bhawan J, Stadecker M. Association of sy--
ringoma and intradermal nevus. Inter J Dermatol 1986;
25: 397

Tagami H, Inoue F, Yamada M, Egami K. Syringoma of the
forehead. Inter J Dermatol 1983; 22: 113 - 4

Port M, Farmer ER. Syringoma of the ankle (letter). J -
Am Acad Dermatol 1984; 10: 291 - 2

Brown SM, Freeman RG. Syringoma limited to the vulva -
(letter). Arch Dermatol 1971; 104: 331

Thomas J, Majmudar B, Gorelkin L. Syringoma localizated
to the vulva. Arch Dermatol 1979; 115: 95 - 6

Daicker G. In Pembroke AC, Marten RH. Disseminated Sy--
ringomata. Br J Dermatol 1981; 105 (Sup 19): 50 - 2

Hughes PSH, Apisarnthanarax P. Acral syringoma. Arch --
Dermatol 1977; 113: 1435 - 6

Pembroke AC, Marten RH. Disseminated syringomata. Br J
Dermatol 1981; 105 {(sup 19): 50 - 2

Van der Breck H, Lundquiste CD. Syringomas of the upper
extremities with onset in the sixth decade. J Am Acad
Dermatol 1982; 6: 534 - 6

Anderson Wilms N, Douglass MC. An unusual case of pre--
ponderantly rigthéided syringomas. Arch Dermatol 1981;
117: 308

Noble J-P, Lessana-Leibowitch M, Sedel D, Guillemette J,
Ccadot M, Hewitt J. Syringome du cuir chevelu suromonté
par une plague alopécique scléro-lichénoide. Ann Derma
tol Vénéréol (Paris) 1979; 106: 275 - 7

Shelley WB, Wood MG. Occult syringomas of scalp associa
ted with progressive hair loss. Arch Dermatol 1980; -
116: 843 - 4

102



28.-

29.-

30.-

31.-

32.-

33.~

34.-

35.-

36.-

38.-

39.-

40.-

41.-

Neuman KM, Burnett JN. Alopecia associated with syringo
mas (letter). J Am Acad Dermatol 1985; 13: 528 - 9
Zalla JA, Perry HD. An unusual case of syringoma. Arch
Dermatol 1971; 103: 215 -~ 7

Diestelmeier M, Rodman 0G. Eruptive generalizated clear
cell syringomas. Arch Dermatol 1983; 119: 927 - 9

Nissen B, Marks R. Eruptive syringoma, a clinico-patho-
logical study of thirty-five patients. Br J Dermatol
1974; (sup 10) 91: 20

Rimondo A, Smith GF, Devoto TS. Siringoma eruptivo aso-
ciado con personalidad esquizoide. rev Arg Dermatol
1978; 59: 130 - 2

Lever WF, Schaumburg-Lever G. Histopathology of the ---
skin. 6th ed. Philadelphia: JB Lippincott Co. 1983 --
pp 552 - 5

Headington JT, Koski J, Murphy PJ. Clear cell glycogeng
sis in multiple syringomas. Description and enzyme --
histochemistry. Arch Dermatol 1972; 116 : 353 - 6

Yamasaki Y, Toda M, Kitamura K. Syringomas of the clear
type -an ultraestructural observation- . J Derm (Tokio)
1982; 9: 431 - 6

Kitano in Yamasaki Y, Toda M, Kitamura K. Syringomas of
the clear type -an ultraestructural observation-. J -
Derm (Tokio) 1982; 9: 435

Nohara in Yamasaki ¥, Toda M, Kitamura K. Syringomas of
the clear type -an ultraestructural observation-. J
Derm (Tokio) 1982; 9: 435

Nakabayashi y cols. In Yamasaki Y, Toda M, Kitamura K.
Syringomas of the clear type -an ultraestructural ob-
servation-. J Derm (Tokio) 1982; 9: 435

Kitamura y cols. In Yamasaki Y, Toda M, Kitamura K. Sy-
ringomas of the clear type ~-an ultraestructural obser
vation-. J Derm (Tokio) 1982; 9: 435

Hashimoto K, Gross BG, Lever WF. Syringoma, histochemi-
cal and electron microscopic studies. J Inv Dermatol
1966; 46: 150 - 66

103



42.- Winkelmann RK, Gottlieb BF. Syringoma: an enzymatic stu
dy. Cancer 1963; 16: 665 - 9

43.- Moreno A, Moragas JM. Antigeno carcinoembrionario en si
ringoma, espiradenoma y cilindroma. Actas Dermo-Sif -
1983; 74: 443

44.- Kariniemi AL, Forsman LM, Wahlstrom T, Andersson LC. EX
pression of differentation antigens in benign sweat -
gland tumors. Br J Dermatol 1984; 111: 175 - 82

45.- Mainitz M, Schmidt JB, Gebharte W. Response of multiple
syringomas to isotretinoin. Acta Derm Venereol 1986;
66: 51

104



HIDROCISTOMA ECRINDO

DEFINICION: El Hidrocistoma ecrino es una neoformacidn cutd
nea benigna derivada de la porcidén intradérmica del conducto
de la gléndula sudoripara ecrina (1) de naturaleza quistica,
algunos autores consideran que es una proliferacidén adenoma-

tosa (2) y otros un quiste de retencién (3).
SINONIMIA: Cistadenoma.

HISTORIA: En la revisidén realizada por Smith y Chernowsky -
(4) acerca del hidrocistoma ecrino, mencionan como primera -
descripcién de esta neoplasia la de Robinson en 1893, en la

cual se basan la mayor parte de los libros de texto de Derma
tologia. Otras revisiones son la Grinspanen 1968 (5) y la -

de Herzberg unos afios antes (1962)(6).

EPIDEMIOLOGIA: El concepto cldsico (7) establecia la afec--
cidén de mujeres en edad madura, de ocupaciEn lavanderas 0 coQ
cineras, cuya actividad las expone al aire o ambientes muy -
cdlidos. Las lesiones aumentaban y se volvian sintomaticas
en el verano como resultado de la retencidn sudoral y dismi-
nuian de tamafio o desaparecian en clima frio. Estudios re--
cientes han demostrado un cambio en la forma de presentacidn
de las lesiones (4).

Epidemiolbégicamente no existe predileccidn por una rg
gidén geogrédfica especifica, no hay variacidén estacional o --
tendencia familiar, no existe predominio racial. Afecta a -
mujeres y hombres en una proporcidn de 3:2. Las edades a --
que acuden a consulta generalmente son entre los 35 y 75 ---
afios de edad, con un promedio de 50 afios aproximadamente. En
la mayoria de los casos el tiempo de evolucién no puede re--
cordarlo o lo desconoce el paciente. Los motivos de consul-
ta son el aspecto estético poco atractivo y cancerofobia, --

aunque rara vez dan sintomatologia (4). Recientemente se co
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municd un caso asociado al Sindrome de Paquioniquia congéni-
ta (8).

MANIFESTACIONES CLINICAS: Clinicamente son lesiones que se

localizan en regiones periorbitarias, principalmente en par-
pados y cantos oculares (87% de los casos revisados por Smith
Y Chernowsky)(4), aunque pueden localizarse también en otras
dreas de la cara, cabeza, tronco y hueco popliteo. Sus di--
mensiones oscilan desde 1x1xl mm hasta algunas mayores de --
16x11x14 mm, con un promedio aproximado en las lesiones pal-
pebrales de 3x3x3 mm. En mds de la tercera parte de los ca-
sos, el color varia desde el tono de la piel circundante nor
mal, pasando por matices rojo amarillentos hasta varios to--
nos de azul (4).

Las neoformaciones tienen forma cupuliforme, hemiesféri
cas, con aspecto quistico cuya piel suprayacente es lisa, a-
delgazada, translicida, brillante, especialmente hacia el --
centro de la lesidén donde la superficie carece de vellos y -
poros. Las neoformaciones estdn bien delimitadas en su mayo
ria y son al tacto de consistencia quistica, renitente, lige
ramente mds firmes que la piel vecina. El contenido es un -
1Iquido transparente, acuoso, amarillo claro, cuya salida --
por ruptura intencional o durante la extirpacidn quirfirgica
lleva al colapso inmediato del "quiste" (4).

HISTOPATOLOGIA: La epidermis puede ser normal, excepto cuan
do el "quiste" es superficial. En estos casos, la epidermis
se encuentra adelgazada y los procesos interpapilares aplana
dos. Normalmente la neoformacidén esta localizada en el ter-
cio superior o medio de la dermis, constituida por una cavi-
dad quistica que puede presentar en algunas areas proyeccio-
nes papilares, generalmente pequefias, dirigidas hacia el in-
terior de la cavidad (3, 4, 6).

La pared esta formada por dos capas de células pequefias
cuboideas, con citoplasma eosindfilo, aunque en ciertas 4---
reas solo se puede observar la pared formada por una célula

106



de espesor o células epiteliales aplanadas (3), ésto posibleg
mente se debe a una gran presibn en el interior de la cavi--
dad quistica (4).

Generalmente la cavidad se encuentra vacia, pero ocasig
nalmente puede contener un material homogéneo ligeramente eo
sindfilo. En la mayoria de los casos, el tejido conectivo -
circundante esta comprimido a manera de und pseudocapsula (3,
4).

En las cercanias de los "quistes" puede haber eritroci-
tos extravasados, probablemente secundarios a la extirpacidn
quirl’lrgica. se considera que éstos pueden ser los causantes
del color de las lesiones, lo cual no esta comprobado (4).

A menudo existen tlbulos secretorios y conductos ecri--
nos por abajo del quiste y en estrecho contacto con é1, asi-
mismo es factible encontrar en cortes seriados un conducto -
Gnico que se introduce al quiste desde la profundidad (3), -
hasta la fecha no se ha encontrado conexién entre el quiste
y la epidermis (9)

La microscopia electrdnica demuestra que la pared quis-
tica del hidrocistoma ecrino estd compuesta de células ducta
les, debido a que la membrana celular luminal tiene numero--
sas microvellosidades y no hay evidencia de actividad secre-
toria, ya que no se observan gréanulos de secrecibén. En la -
porcidén luminal de las células se encuentran numerosos tono-
filamentos dispuestos en una banda densa, orientada paralela
mente a la membrana celular; existen asimismo interdigitacio
nes complejas entre las membranas de las células adyacentes.
En los niicleos de las células luminales se advierten numero-
sos cuerpos nucleares, consistentes en estructuras redondea-
das, bien definidas, con densidad variable y compuestos por
material homogéneo o fibrilar, dispuesto en un patrén concén
trico (3, 9).

Los hallazgos morfoldgicos arriba mencionados, muestran
una importante similitud con aquellos correspondientes a la
porcidn intradérmica del conducto sudoriparo ecrino: revesti
miento epitelial de doble capa, disposicibn apical de los to
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nofilamentos en las células luminales y las interdigitacio--
nes entre las membranas de células adyacentes (9). A pesar -
de ello, Hassan y Khan sefialan dos hallazgos que no estdn --
presentes en los conductos ecrinos (9):

1) Algunas células tienen protrusiones citopldsmaticas hacia
la luz quistica semejantes a las cimas apicales de las glan-
dulas apocrinas. La importancia de este hallazgo es poco --
clara, pero puede indicar diferenciacidn focal hacia estruc-
turas apocrinas. Helwig (10) sugiere que bajo ciertas cir--
cunstancias, las gladndulas ecrinas pueden desarrollar aspec-
tos de gléndulas apocrinas y considera gque los factores res-
ponsables de la patogénesis de algunos tumores ecrinos, pue-
de inducir alteraciones en estas gléndulas que semejen morfo
légicamente a gldndulas apocrinas. Se conoce la existencia
de tumores con caracteristicas de ambas gldndulas y se cree
que pueden derivar de células que tienen el potencial de de-
sarrollarse o diferenciarse en forma general hacia gléndulas
sudoriparas (9).

2) Hassan y Khan (9) encontraron ocasionalmente células basa
les con algunos filamentos densos fusiformes intracitoplasmé
ticos, estos hallazgos se han encontrado en células mioepite
liales, aunque éstas presentan mayor nimero de miofilamentos.
A pesar de lo anterior, los autores consideran que el mioepi
telio no es un componente importante del hidrocistoma ecrino
a diferencia de la variedad apocrina.

HISTOGENESIS: La patogénesis del hidrocistoma ecrino no es
clara, algunos autores lo consideran como un quiste de reten
cidén resultante de la oclusidén de los conductos sudoriparos
(3). Otros investigadores (2), debido a la presencia de prg
yecciones papilares en algunos quistes, sugieren que estas -
lesiones representan proliferaciones adenomatosas de los con
ductos y otros més (9), piensan que la lesidén es debida a --
una distencidn pasiva de los conductos sudoriparos ecrinos -
debido a los hallazqos de proliferacidn celular y formacidn

de estructuras papilares. La presencia de numerosos cuerpos
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nucleares. es indicativa de hiveractividad celular, su exis--
tencia en gran nlmero se considera como una manifestacién de
actividad celular en respuesta a una variedad de estimulos.

Desde el punto de vista histoquimico se sefiala la pre--
sencia de fosforilasa y deshidrogenasa succinica, las cuales
son enzimas ecrinas (3).

Aunque algunas areas de los hidrocistomas apocrinos pue
den semejar espacios quisticos revestidos por epitelio duc--
tal, el hidrocistoma ecrino generalmente es unilocular a di-
ferencia del apocrino que a menudo es multilocular (4), adg
mids de presentar secresidn por decapitacién, grédnulos PAS-

positivos y células mioepiteliales (3).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: El examen clinico superficial, pue
de confundir este tipo de lesiones con un epitelioma basoce-

lular quistico, aunque el aspecto m&s uniforme, azulado y —--
transliicido del hidrocistoma es @til para distinguirlo del -
epitelioma basocelular de color café a negro, a menudo irre-
gularmente pigmentados, donde ademads podemos observar desca-
macidn, ulceracidn, telangiectasias o tendencias hemorrdgi--
cas.

Los quistes mucoides, sebdceos o epidérmicos de inclu--
sién, pueden excluirse al puncionar la lesidn intencionalmen
te o durante la extirpacién quirfirgica, el contenido del ---—
quiste mucoide a pesar de ser claro es mds viscoso. Los ~--—
otros quistes dgeneralmente presentan en la parte central un -
foliculo dilatado y un contenido espeso y maloliente, es -~
blanco grisdceo o amarillento. En 10s nevos nevocelulares -
de superficie opaca, café a negra, los bordes bien definidos
permiten diferenciarlos de los hidrocistomas.

Cuando son lesiones Gnicas pueden ser clinicamente in--
distinguibles de los hidrocistomas apocrinos, aunque éstos -
generalmente tienen un color azul obscuro profundo que 1los -
puede confundir con un nevo azul. A pesar de ello, es mis -
importante la localizacibn, los hidrocistomas ecrinos son --

m&s comunmente periorbitarios (4).
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PRONOSTICO Y TRATAMIENTQ:

Esta neoformacidn quistica, de --

naturaleza benigna, es de evolucidn crénica aunqgue algunos -

autores consideran que puede remitir espontdneamente al desa

parecer el estimulo causal (11)

Debido a que la mayoria de estas neoformaciones tienden

a incrementar sus dimensiones con el paso del tiempo, difi--

cultan la visibén en algunos
al paciente, el tratamiento
cibén quirtGrgica con bisturi

traer la lesidén quistica ‘en

casos y afectan cosméticamente -
mds recomendado es la extirpa---
o tijera de iris, procurando ex-
su totalidad. La puncién de las

lesiones, no se recomienda por las frecuentes recidivas, la

electrofulguracién es otro método también efectivo en manos

entrenadas.

110



BIBLIOGRAFTIA:

11.

Rahbari H. Syringoacanthoma. Acanthotic lesion of the -
acrosyringium. Arch Dermatol 1984; 120: 753

Kenedy D, Lehner E. In Hassan MO, Khan MA. Ultraestruc-
ture of eccrine cystadenoma. A case report. Arch Der-
matol 1979; 115: 1221

Lever WF, Schaumburg-Lever G. Histopathology of the --
skin. 6th ed. Philadelphia: JB Lippincott Co. 1983 pp
550 - 1

Smith JD, Chernosky ME. Hidrocystomas. Arch Dermatol -
1973; 108: 696 - 9

Grinspan D, et al. Hidrocystima. Derm Iber Lat Am 1968;
10: 397 - 408 i

Herzberg JJ, In Smith JD, Chernosky ME. Hidrocystomas.
Arch Dermatol 1973; 108: 676

Robinson AR. In Smith JD, Chernosky ME. Hidrocystomas.
Arch Dermatol 1973; 108: 676

Jimenez Acosta F, Casado Jimenez M, Patrdén M, Almagro -
Sanchez M, Martinez Gomez W, Soto Melo J. Paquioni---
quia congénita e hidrocistoma ecrino. Actas Dermo Sif
1987; 78: 407 - 9

Hassan MO, Khan MA. Ultraestructure of eccrine cystade-
noma. A case report. Arch Dermatol 1979; 115: 1221

Dostrovsky A, Sagher F. Experimentally induced disappea
rence and reappearence of lesions of hidrocystoma. J
Invest Dermatol 1942; 5: 167 - 172

111



HIDROACANTOMA SIMPLE

DEFINICION: Neoplasia epitelial superficial caracterizada -
por la proliferacién de miltiples yemas sudoriparas ecrinas

dentro de una epidermis acantdsica (1).

SINONIMIA: Epitelioma intraepidérmico, poroma ecrino intra-
epidérmico.

HISTORIA: En 1926 Jadassohn (2) introdujo el término "Epi--
telioma de células basales intraepidérmico" para una neopla-
sia epitelial superficial caracterizada por la proliferacidén
de pequefias células basaloides que formaban islotes bien de-
finidos dentro de una epidermis acantdsica. Smith y Coburn -
(1) en 1956 propusieron el concepto de una naturaleza sudori
para para algunos de estos tumores y sugirieron el nombre de
"Hidroacantoma simple"”, ya que ellos consideraron a estas le
siones como la formacidn de mliltiples yemas sudoriparas ecri
nas dentro de la epidermis. incluyen ademds, variedades ma-
lignas en su articulo, conocidas ahora como Porocarcinoma --
(Mishima y Morioka)(3), o simplemente como Adenocarcinoma -
ecrino (Mehreghan, Hashimoto y Rahbari)(4).

Smith y Coburn (1) emplearon el término Acantoma, como
de empleo genérico para neoplasias benignas o malignas origi
nadas principalmente en la epidermis, un epitelio normalmen-
te constituido por células espinosas; el término simple para
referirse a la limitacién de la diferenciacidn actual o po--
tencial hacia un tipo glandular sudoriparo puro.

EPIDEMIOLOGIA: E1l hidroacantoma simple es una neoplasia ra-
ra, cuya frecuencia en ambos sexos es aparentemente igual --
(5), aungue autores como Ishikawa (6) refieren predominio ~-—
del sexo femenino. En la serie de 15 casos estudiados por -
Rahbari (5), los grupos de edades afectados se encontraban -

entre la tercera y octava décadas de vida. Al momento de la con-
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sulta su evolucidn es de 2 afios en promedio (2).

MANIFESTACIONES CLINICAS: La topografia del hidroacantoma
simple habitualmente es el tronco y extremidades (1, 2, 5, -

6), aunque se han observado casos en otras localizaciones cgo
mo la frente (5). No muestra caracteristicas que le permi--
tan al clinico identificarlo (5). La mayoria de los autores
(1, 2, 6, 7) lo describen como una placa ligeramente elevada,
aplanada, hiperqueratésica, generalmente de pequefias dimen--
siones 1.5 - 3 cm, color de la piel o café claro. Evolucio-
na en forma asintomatica y con un crecimiento lento y en oca
siones estacionario.

Existe una variedad maligna que no difiere en su aspec-
to ciinico de la anterior (6), aunque puede existir ulcera--
cidn o sangrado, datos sugerentes de malignidad.

HISTOPATOLOGIA: El patrén histolégico mds caracteristico --
del hidroacantoma simple es aquel en el que encontramos ni--
dos o islotes dentro de una epidermis acantdsica, constitui-
do por células cuboides u ovales, con un niicleo definido y -
un citoplasma claro rico en glucdgeno, semejantes a las des-
critas en el poroma ecrino (1, 2, 5 - 7). Autores como Rah-
bari (5), consideran otras dos variedades: a) la segunda va-

riedad, bastante rara, en la cual las células son alargadas,
fusiformes, con aspecto semejante a los fibroblastos, forman

do también nidos intraepidérmicos la denomina Fibroide; y b)
la tercer variedad tendria alguna semejanza a las dos ante--
riores, las células del hidroacantoma simple forman nidos en
este tipo muy semejantes al poroma, pero también muestran el
alargamiento de algunos nficleos de manera parecida a como se
observa en los fibroblastos y denomina al subtipo, "Fibropo-

roma'".

HISTOGENESIS: Mehregan y Levson (2), apoyan la naturaleza -
sudoripara por:
a) El aspecto morfoldgico semejante a las células cla--
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b) Presencia de estructuras semejantes a luces dentro -
de las masas tumorales
c) Presencia de glucdgeno dentro de las células tumora-

les
d) La asociacidn ocasional del desarrollo intraepidérmi
co con un tumor glandular subyacente

Smith y Coburn (1) en 1956, basaron el origen ecrino sg
bre la semejanza puramente morfoldgica entre los nidos tumo-
rales y el aparato ecrino. Mas recientemente, Holubar y -~

. Wolff (8) encontraron que el hidroacantoma simple exhibe ac-
tividad enzimdtica similar a la encontrada en los conductos
sudoriparos ecrinos.

Por lo anterior, la mayor parte de los autores conside-
ran al hidroacantoma simple una variante del poroma ecrino y
proponen el término Poroma Ecrino Intraepidérmico (2, 5 - 9).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: El diagndstico basados en el aspec
to clinico es dificil, ya que semeja generalmente una verru-

ga seborreica plana o una placa de enfermedad de Bowen, los
gue asimismo son diagnésticos diferenciales mis frecuentes a
establecer. En la serie de Rahbari (5), se mencionan tam---
bién los diagnbésticos diferenciales de epitelioma basocelu--

lar superficial y queratosis seborreica plana.

PRONOSTICO Y TRATAMIENTO: Es una lesidén que puede conside--
rarse como excepcional, de evolucidn crénica, benigna, con -

pocos casos de malignizacibén (6) y su tratamiento es la exci
sién quirfirgica completa.

114



BLIOGRATFTIA:

Smith JLS, Coburn JG. Hidroacanthoma simplex: An assess-
ment of a selected group of intraepidermal basal cell
epitheliomata and of their malignant homologues. Br J
Dermatol 1956; 68: 400 -~ 18

Mehregan AH, Levson DN. Hidroacanthoma simplez. A report
of two cases. Arch Dermatol 1969; 100: 303 - 5

Mishima Ym Morioka S. Oncogenic differentiation of the -
intraepidermal eccrine sweat duct: eccrine poroma, po-
roephitelioma and porocarcinoma. Dermatologica 1969;
138: 238

Mehregan AH, Pinkus H. Intraepidermal epithelioma: a cri
tical study. Cancer 1964; 17: 609

Rahbari H. Hidroacanthoma simplex -a review of 15 cases.
Br J Dermatol 1983; 109: 219 .- 25

Ishikawa K. Malignant Hidroacanthoma simplex. Arch Derma
tol 1971; 104: 529 - 32

Pinkus H, Mehregan AH. A guide to Dermatopathology. 3er
ed. New York: Appleton-Century-Crofts, 1981: 450

Holubar K. In Ishikawa K. Malignant Hidroacanthoma sim--
plex. Arch Dermatol 1971; 104: 531

Lever WF, Schaumburg-Lever G. Histopathology of the Skin
6th ed. Philadelphia: JB Lippincott Co, 1983: 571

115



POROMA ECRINDO

DEFINICION: Tumor benigno de la piel con caracteristicas his
tolbgicas similares a las del segmento intraepidérmico del -

conducto sudoriparo ecrino (1).

HISTORIA: Los trabajos de Pinkus en 1939 (2), Takagi en --
1952 (2) y sobre todo de Lobitz, Holyoke y Montagna (3) en -
1954, demuestran que la porcidn intraepidérmica del conducto
excretor de la glandula sudoripara ecrina es una entidad mor
foldgica y bioldgica que juega un importante papel en la fi-
siologia cutdnea. Los tres Gltimos autores mencionados arri
ba, crean el término de Unidad Ductal Sudoripara Epidérmica
(UDSE), que podria reemplazar la antigua denominacidn de --
acrosiringio. Baséndose en estos trabajos, Pinkus, Rogin y
Goldman (1) utilizan por primera vez el término de Poroma --
Ecrino para designar a tumores de -aspecto clinico no caracte
ristico, localizados habitualmente a la regibén plantar, de -
evolucidn benigna y con una imagen histolégica tipica que --
los inclina a aceptar que derivan de la UDSE. En 1969 Hyman
y Brownstein (4) analizan 101 casos desde el punto de vista
clinico e histopatolégico, en 1972 Mamoun y cols (5) revisan
la literatura mundial y son 111 los casos registrados. Publi
caciones previas a estas, fueron elaborando poco a poco el -
concepto actual del tumor de tal forma, que han sido diver--
sos los datos .modificados o afiadidos e incluso eliminados de
la descripcibn inicial (Knox y Spiller 1958 (6), Freeman y -
cols. (7), Okun y Ansell 1963 (8), Robledo y Cortes (9) y --
German en 1964 (10), entre otros). A partir de entonces se
van sucediendo las publicaciones, en corto pero suficiente -
nitmero como para no considerar a esta neoformacidn como ex--
cepcional, aunque si de rara presentacién. En lineas genera
les todas ellas siguen la pauta trazada por Pinkus (1), aun-
que aportando variantes en cuento al aspecto macro y micros-
cdpico, nlimero, localizacibédn y demés caracteristicas de las
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lesiones.

Hay gque sefialar, por su rigor cientifico, los trabajos
de Sanéerson y Ryan (11) en 1963 que estudian su histoquimi-.
ca y los trabajos posteriores de Hashimoto y Lever en 1964 -
(12) al introducir el estudio de microscopia electrdnica en
este tumor.

Son varias las facetas del tumor que hoy en dia estédn -
en discusidn, y de una manera primordial la etiologia y pato
genia, es en este 1ltimo sentido, donde el desacuerdo se ha-
ce mas patente, de ahi los trabajos no sblo de Pinkus y cols
(1), que ya lo tocaron en un principio, sino también los pos
teriores de Dupont y cols (13), Degos y Civatte (14), Sander
son y Ryan (11) y Hashimoto y Lever (12) entre otros. Hoy -
dia merced a los estudios histogquimicos y de microscopia e--
lectrdnica, se acepta en general la total autonomia de esta
lesidén pero a pesar de ello, puede consignarse que autores -
como Rook (15) situan al poroma ecrino como la forma yuxtae-
pidérmica del acrospiroma ecrino, término creado por Johnson
y Helwig (16) para designar al tumor derivado del epitelio -
del conducto sudoriparo ecrino, la forma intraepidérmica del
tumor seria entonces el Hidroacantoma simple (17, 18) y la -
forma intradérmica el denominado Tumor Ductal Dérmico (19, -~
20).

EPIDEMIOLOGIA: E1l poroma ecrino ha sido descrito en indivi-
duos de diversas razas, sobre todo blancos, pero también en
negros (1, 6, 21, 22), asi como en orientales (23, 24). No
presenta un predominio claro por ninguno dellos dos sexos (1,
4, 24, 25), siendo muy variable la edad de los sujetos afec-
tados al ser vistos por primera vez, en la literatura que se
ha tenido la oportunidad de revisar, oscilan entre los quin-
ce (4, 14) y ochenta y tres aflos (23, 24, 26), la mayoria se
halla entre los cuarenta y sesenta afios (4, 24, 25, 27).

El tiempo de evolucidn transcurrido desde el inicio de
la lesidn es también variable: va desde varias semanas (Free
man y cols (7) en 1961, un caso de sdélo 3 - 4 semanas) a bas
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tantes afios (1, 4, 24, 25), siendo el mis significativo un -
paciente de sesenta y cuatro afios que presentaba la lesibén -
desde la infancia (28).

Es un tumor poco frecuente, sirve como dato el que a --
los ocho afios de la comunicacidn inicial de Pinkus (1) ha---
bian sido descritos un total de 20 casos (10). Posiblemente
la frecuencia real sea mayor, pero hay que pensar en la difi
cultad del diagnéstico clinico y en su evolucién benigna y -
en que no ha todos se les practica estudio histoldgico, @ni-
co medio de alcanzar con seguridad el diagndstico.

MANIFESTACIONES CLINICAS: La localizacidn por excelencia --

del poroma ecrino son las dreas no pilosas de pies, no solo

en los cinco casos iniciales de Pinkus (1), sino también en

la mayoria de las comunicaciones. Sin embargo, ya Vilanova

(29) indicaba por primera vez la posibilidad de localizacio-
nes atipicas que posteriormente se han confirmado. Citemos -
como ejemplos localizaciones en piernas (4, 24, 25, 30, 31),
palmas (22, 27), dedos de manos (4, 27, 31, 32), tronco (4,-
8, 10, 31), muslo (33), glfiteo (34), cuello (8), brazo, dedo
pulgar, mejilla, labio y nariz (31).

Casi siempre la lesién es Gnica, las variedades malti--
ples de poroma ecrino son excepcionales. En 1971 Goldner -
(35) presentd el primer caso con numerosas lesiones (mis de
cien), localizadas en Areas circunscritas de palmas y plan--
tas, y lo denomind "Poromatosis Ecrina". Wilkinson y cols.
(36) en 1977, describieron el caso de una mujer de 44 afios -
portadora de una Displasia Ectodérmica hidrdética cuyas neo--
formaciones conformaban placas que se extendian sobre las --
partes distales de los miembros. La denominacidén de "Poroma
tosis" es para enfatizar el caridcter miltiple y difuso de --
las lesiones.

Nomura (37) en 1982 describid un paciente que desarro--
116 miltiples poromas en palmas y plantas, consecutivos a un
penfigoide ampollar. Recientemente Magnin y cols. (27) en -

1987 publicaron el caso de un paciente del sexo masculino --
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que desarrolld cuatro poromas con una distribucidén lineal en
el dorso de mano y mufieca derechas. Lever (38) apoyindose -
en algunos de los trabajos anteriores, agrupa al poroma ecri .
no en una forma clésica y dos variantes clinicas poco fre---
cuentes: una que denomind Poromatosis ecrina y otra Nevo A--
crosiringial; ésta Gltima forma clinica puede manifestarse -
como una lesién lineal distribuida a lo largo de una extremi
dad o una placa verrugosa solitaria (38, 39).

Clinicamente el poroma ecrino se presenta como una le—-
sibn exofitica de aspecto "papulonodular", de forma y tamafio
variables, desde escasos milimetros hasta 5 cm (25), aunque
generalmente no excede los 2 - 3 cm (24, 27, 38). Su color
es variable: rosado, rojizo, grisidceo o incluso como la piel
sana de alrededor , consistencia el&stica o dura, a veces es
ta pediculado, no suele ulcerarse a menos que este situado -
en zonas de roce o presidn, en cuyo caso, ademds es hemorré-
gico (8). Generalmente no se acompafia de molestias, aungue
a veces es doloroso (25).

Con respecto al terreno donde se desarrolla el poroma -
ecrino, en general es piel previamente normal a la implanta-
cién de la lesidn, aunque algunos autores (25, 40) atribuyen
un papel desencadenante a los traumatismos repetidos; asimis
mo hay casos descritos en que la o las lesiones se han desa-
rrollado en placas de termodemitis crénica (Eritema ab igne)
(25), asociado a enfermedad de Bowen (26), queratosis actini
cas en los casos localizados a cara, areas de radiodermitis
crbénica (32), acompafiando a una displasia ectodérmica hidrd-
tica (36) y consecutivos a un penfigoide ampollar (37)

HISTOPATOLOGIA: El aspecto histoldgico es caracteristico y
realmente es el que permite realizar el diagndstico de poro-
ma ecrino. La proliferacidn tumoral es en forma de bandas -
anchas epiteliales bien diferenciadas y delimitadas de la --
epidermis vecina, se extiende mds o menos en profundidad den
tro de la dermis, anastomosdndose con frecuencia (38). Las

células tumorales tienen unas caracteristicas que en lineas
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generales recuerdan a las células de la pared del acrosirin-

gio y que en el trabajo de Pinkus y cols. se definen como:

7.
8.

Células basaloides relativamente pequefias, cuyo ni--
cleo redondeado u ovalado, no tiene el nucléolo alar
gado que frecuentemente presentan las células espino
sas, pero si cromatina dispersa en forma de varias -
masas pequeflas

Poseen puentes intercelulares, pero no tienen tonofi
briilas ni grinulos de melanina

Son muy ricas en glucdgeno

Pueden mostrar una verdadera queratinizacién

Tienden a colocarse alrededor de pequefias luces de -~
disposicidédn espiral, que recuerdan las de la porcibn
intraepidérmica del conducto ecrino, luces que estén
recubiertas de una cuticula diastasa resistente de--
mostrable con &cido periddico Schiff

En algunas zonas hay diferenciaciones quisticas ais-
ladas dentro del tumor, sin conexidn con los conduc-
tos normales

Nose observan atipias ni mitosis

En dermis, finicamente vascularizacidén marcada

Posteriormente, y al igual que con la clinica, se van -

aportando variantes a estos datos fundamentales, entre los -

que destacan:

a)

b)

c)

Formaciones espirales mucho menos numerosas gque no -
tienen luz, asi como depdsito de glucdgeno intracelu

lar

Invaginacidn epidérmica poco profunda en forma de --
“taza", sobre la cual el tumor no hace relieve; au--
mento muy marcado de la vascularizacidn; melanina en
las células tumorales superficiales (en una paciente
negra)(6)

Tendencia de las células a ordenarse en circulos con

céntricos o en remolinos, pero raramente estdn cen--
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tradas por luces (14)

d) Grénulos de melanina también en zonas superficiales

~

del tumor (en un paciente de raza amarilla) que co--
rrespondian clinicamente con manchas marrones en di-
chas zonas; también tonofibrillas, aunque en pequefio
nGmero; por Gltimo, la mitad del tejido tumoral no -

contiene glucégeno (23)

e) Grédnulos de melanina intracelulares asi como prolon-
gaciones dendriticas melanociticas entre las células

(25).

A veces los poromas se ubican completamente en la epi--
dermis, donde aparecen como agregados discretos (38), estos
poromas intraepidérmicos fueron descritos por primera vez en
1956 por Smith y Coburn (17) con la denominacién de Hidroa--
cantoma simple, el mismo afio en que Pinkus y cols (1) descri
bieron el poroma ecrino. Por otra parte, los poromas ecri--
nos pueden ubicarse principal o completamente en la dermis -
(38), donde constan de islotes tumorales de formas diversas,
que contienen luces anexiales, a estos poromas Winkelman y -
McLeod (19) los denominaron Tumor del Conducto Dérmico.

El Nevo Acrosirigio, variante clinica considerada por -
Lever (38), difiere histolbgicamente del poroma ecrino clési
co por presentar Areas en las cuales las células tumorales -
estdn dispuestas en cordones celulares delgados, alargados,
que se anastomosan en un patrdn similar al observado en el -
fibroepitelioma (39), se observan asimismo, finas luces en -
el interior de los delgados cordones de células tumorales, -
las cuales en algunos de ellos se continfian con los conduc--
tos glandulares ecrinos subyacentes.

Otros autores como Mehregan, Marufi y Medenica (41) con
sideran que el término de Nevo Acrosiringio no es el apropia
do, ya que no cumple los criterios establecidos para los ne-
vos de los anexos y prefieren el término de Siringofibroade-
noma Ecrino (por la semejanza con el tumor Fibroepitelial --

Premaligno de Pinkus), acufiado por Mascaro (42) en 1963, ya
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que describe adecuadamente la naturaleza acrosiringea y el -
importante componente fibroso de estas lesiones, lo que se -
describe mds abajo y que puede compararse con lo descrito pa
ra el nevo acrosiringio.

SIRINGOFIBROADENOMA ECRINO:

°Aspecto espongiotico proporcionado por finos y delga--
dos cordones de pequefias células cuboideas que contie-
nen glucbdgeno

°Los espacaos entre los cordones estdn ocupados por una
proliferacibén masiva de tejido fibrovascular
°Presencia o ausencia de luces en el centro de los cor-
dones, que pueden mostrar continuidad con la superfi--
cie epidérmica

°Presencia de mucopolisacdridos dcidos en el tejido tu-
moral

°Tincidén positiva con anticuerpos monoclonales contra -
glédndula ecrina (EKH6) (41, 42).

HISTOGENESIS: Como se ha mencionado en otra parte del traba
jo el concepto sobre el origen del poroma ecrino es en la cg
municacidn inicial de Pinkus (1), la de un tumor derivado --—
del acrosiringio. Degos en su primera publicacién en 1957 -
(43) admite su entidad como tumoracidén, adhiriéndose al con-
cepto de Pinkus, negando el que sea una reaccidn hiperplési-
ca epidérmica consecutiva a inflamacidn local. Sin embargo,
como lo sefiala Casado y cols (25) en su revisidn, en su se--
gunda publicacidén de 1961 (14) Degos piensa que se trata de
un tumor mds complejo, tomando parte en su formacién no sola
mente la porcidn intraepidérmica, sino igualmente la zona --
subyacente intradérmica del conducto sudoriparo o inclusive
el gldémerulo mismo, terminando por plantear la cuestién de -
una eventual participacidén de las glindulas apocrinas en es-
te tumor.

Okun y Ansell (8) proponen que el poroma ecrino procede
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de células pluripotenciales con tendencia a formar epitelio
del poro y gque su histogénesis es andloga a la de los tumo--
res del germen epitelial primario.

Los estudios histogquimicos hacen tambalear al principio
el concepto original de Pinkus, sobre todo cuando Sanderson
y Ryan (11) encuentran intensa positividad de las reacciones
a la piruvico deshidrogenasa, citocromo oxidasa y fosoforila
sa, es decir, similar al comportamiento de la porcidn intra-
dérmica del conducto sudoriparo ecrino, por lo gue piensan -
que el poroma ecrino deriva realmente de esta zona.

Sin embargo, estudios posteriores despejan las dudas y
vuelven al concepto original. Destaguemos fundamentalmente -
el trabajo de Hashimoto y Lever (12), en el que las células
tumorales muestran marcada actividad para las enzimas amilo-
fosforilasa, succinico deshidrogenasa y milico deshidrogena-
sa, siendo negativa para pirofosforilasa y glucosa-transfera
sa, es decir, como ocurre con las células del conducto ecrino
a nivel del acrosiringio y contrario a las reacciones a ni--
vel de las células epidérmicas de alrededor.

Respecto a los estudios al microscopio electrdnico, ya
Zelickson (44) reafirmaba la autonomia de la Unidad Ductal -
Sudoripara Epidérmica, considerando a las células luminales
ricas en mitocondrias y microvellosidades, como especializa-
das en jugar un papel activo en la reabsorcidn y excresién -
del sudor, compardndolas a las del segmento proximal del ti-
bulo renal.

Refiriéndonos de nuevo al trabajo de Hashimoto y Lever

(12), comprueban cinco caracteristicas que distinguen a las
células tumorales de las células malpigianas normales:
1) Gran abundancia de mitocondrias; 2) reticulo endoplésmico
liso y rugoso, bien desarrollado; 3) aumento discreto de to-
nofibrillas; 4) evidente zona clara perinuclear rodeada de -
tonofibrillas y 5) aumento marcado de glucdgeno.

Dichas células tumorales serian células escamosas jdve-
nes con dos tendencias evolutivas: a) diferenciacidn a célu-
las ductales o b) a células queratinizadas, similares a las
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ACTIVIDAD ENZIMATICA DEL POROMA ECRINO (CUADRO 4 )

Sanderson Hashimoto Holubar Aoki y
Y Ryan Lever Wolff cols
1963 1964 1969 1980
Fosforilasa otk ot ++++ ot
Deshidrogenasa
succinica bt +4+ e+t +
Fosfatasa Aacida + + + +
B - glucoronidasa 0 o} o+ -
Colinesterasa :
inespecifica ++t 0 0 i [¢]
Citocromo oxidasa okt 0 - 8 0 0
Racemasa 0 +t+ 0 0
Pirofosforilasa
UDPG 0 - 0 0
Glicogenotransferasa
UDPG 0 - 0 0
0 = No realizada - = Sin reaccidn + = Reaccidn débil
+++ = Reaccidn intensa ++++ = Reaccidn muy intensa

FUENTE: Aoki K, Baba S, Nohara T, Susuki H. Eccrine poroma
J Dermatol (tokio) 1980; 7: 263 - 9
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células epidérmicas. Concluyen afirmando que el poroma ecri-
no se originaria de estas células inmaduras pluripotenciales
del acrosiringio adulto, con lo gque parece confirmarse defi-

nitivamente el concepto inicial de Pinkus y colaboradores.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: El poroma ecrino por su aspecto --
clinico variable e inespecifico sugiere diversos y dispares

diagndsticos diferenciales como son: verruga vulgar, nevo ne
vocelular, dermatofibroma, epitelioma, cicatriz con telan---
giectasias, melanoma ameldnico, epitelioma espinocelular (1,
8, 25,.31 - 33) y tal vez el mas frecuente de granuloma pio-
geno, telangiectésico o botriomicoma; es por ello gue Degos

en una de sus comunicaciones (43) lo denominaba Pseudobotrio

micoma del pie.

TRATAMIENTO: El tratamiento del poroma ecrino benigno, debe
ser conservador, con una extirpacién local completa para pre
venir recidivas, esto es suficiente y a menudo preferible --
cuando la atencidn esta dirigida al importante componente —-
vascular, el cual a veces ha sido fuente de dificultad en al
gunos de los casos reportados cuando se extirpan extensamen-
te (33, 45, 46).
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SIRINGOACANTOMA

DEFINICION: Neoformacidn cutinea caracterizada por una pro-
liferacién de las células del acrosiringio dentro de una epi

dermis acantdsica.

HISTORIA: En el pasado numerosas biopsias de piel que pre--
sentaban una acantosis importante y en la dermis superior in
filtrados inflamatorios de diferente magnitud, no fue posi--
ble clasificarlas, 160,000 biopsias de piel, donde encontrd

gue algunos crecimientos acantésicos que afectaban la epider
mis y la dermis superior estaban constituidos por la prolife
racidén de células basaloides de formacuboidal, sugestivas --
por su apariencia de ser células del conducto sudoriparo in-
traepidérmico ecrino, a partir de ello establece el término

de Siringoacantoma para denominar a estas lesiones. Existen

hasta la fecha 21 casos publicados en la literatura.

EPIDEMIOLOGIA: Del estudio de la serie de 21 casos que estu-
didé Rahbari (1), se encontrd que la lesidén afecta preferen--
cialmente a la mujer, sin existir al parecer preferencia por
alguna raza. La edad de presentacidén oscila desde los 26 --
a los B0 afios de vida, con un promedio de 62 afios. Seglin --

Rahbari la lesién podria ser relativamente frecuente.

MANIFESTACIONES CLINICAS: E1 Siringoacantoma se localiza --
mé&s comunmente en las extremidades inferiores, aunque tam---

bién se ha encontrado en la cara (mejillas) y el tronco (hom
bros y regién abdominal). Su aspecto clinico es poco especi
fico, ya que depende principalmente del componente histoldbgi
co predominante, si presenta acantosis importante con hiper-
queratosis y presencia de pigmento semeja una queratosis se-
borreica, en caso de predominar la papilomatosis simulard un
fibroma hiperqueratdsico (1). En el caso de lesiones trauma-
tizadas puede semejar un carcinoma. Como se ve es muy ines-

pecifica la clinica. 130



HISTOPATOLOGIA:. Las lesiones del siringoacantoma se dividen
en benignas y malignas, caracterizandose las primeras por un
desarrollo epidérmico representado por acantosis y papiloma-
tosis gue semejan una queratosis seborreica, asimismo se ob-
servan nidos de células ovoides y cuboideas semejantes a las
del acrosiringio dentro de la epidermis acantdsica. Estas -
células son claramente diferentes de las epidérmicas circun-
dantes y parecen ser idénticas a las observadas en el poroma
ecrino e hidroacantoma simple.

Los nidos celulares del siringoacantoma pueden tener --
predominio de células escamosas mis que basaloides y presen-
tar luces intercelulares e intracelulares, otras lesiones --
muestran cordones intraepidérmicos de células de aspecto a--
largado, diferentes de las basaloides o escamosas.

Las células del siringoacantoma al ascender hacia la su
perficie cut@nea no sufren los cambios propios de las célu--
las epidérmicas circundantes, ya que no existe formacidn de
capa granulosa y por consiguiente solo dan lugar a agregados
de células paraqueratbsicas (1).

En cortes seriados se observa conexidén evidente entre -
los nidos celulares del siringoacantoma y los conductos sudg
riparos ecrinos.

La dermis subyacente muestra cierta proliferacidn de te
jido fibrovascular, asi como un leve infiltrado inflamatorio
de la dermis superior en algunas lesiones.

La variedad maligna (in situ e invasiva) del siringoa--
cantoma muestra cambios similares a los oservados en las le-
siones benignas excepto por la displasia celular y dres de -
invasién dérmica. Algunas de estas lesiones invasivas seme-~
jan al porocarcinoma y otras al tumor del conducto dérmico,-
con cordones anchos de células del acrosiringio que se ex---
tienden a la dermis y &reas de células displésicas.

Resumiendo los anteriores hallazgos, podemos observar -
la relacién del siringoacantoma con las células del acrosi--
ringio en los siguientes puntos: 1) el aspecto de las célu--

las que forman el siringoacantoma y su semejanza a las célu-
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las del poroma; 2) la configuracidn de los cordones celula--
res y su continuidad con los conductos sudoriparos ecrinos y
3) la formacién y presencia de luces intracelulares e inter-
celulares.

Los hallazgos histoguimicos tanto para la variedad be--
nigna como maligna es la presencia y acumulacidn de pequefias
particulas de glucbgeno y de glucosaminglicanos, en el inte-
rior de las células del siringoacantoma al realizar las tin-
ciones de PAS y Azul alciano, lo que apoya el origen a par--
tir del conducto intraepidérmico de la glandula sudoripara -

ecrina.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: Como se menciondé antes, clinicamen
te las lesiones de siringoacantoma no son muy especificas, -
ya que a menudo semejan queratosis seborreicas, fibromas hi-
perqueratdsicos, nevos nevocelulares o carcinomas. De igual
forma, histoldbgicamente hay que mencionar que el siringoacan
toma puede semejar diferentes lesiones, algunas mencionadas

arriba, pero cuyas principales diferencias son la participa-
cibén de la epidermis como una parte integral del siringoacan
toma, en forma de acantosis y papilomatosis, y la manera di-
fusa y variada en la cual las células del acrosiringio se --

distribuyen en esta proliferacidén acantbsica.

PRONQSTICO Y TRATAMIENTO: No existe a la fecha un estudio -
que sefiale el comportamiento bioldgico de esta lesidén recien

temente estudiada, pero ante la existencia de una variedad -
maligna, cabe suponer que el tratamiento mis apropiado en es
te momento es la extirpacién quirfirgica de este tipo de le--

siones y la observacidn sistemdtica.

BIBLIOGRAFTIA:

1.- Rahbari H. Syringoacanthoma. Acanthotic lesion of the --
acrosyringium. Arch Dermatol 1984; 120: 751 - 6
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SIRINGOMETAPLA-S:IA MUCINOSA

DEFINICION: La Siringometaplasia Mucinosa es un cambio pato
légico en el epitelio de los conductos ecrinos, consistente
en metaplasia mucinosa con formaciédn de células globosas (1).

SINONIMIA: Tumor Epidérmico Mucinoso.

HISTORIA: La siringometaplasia mucinosa fue descrita por pri
mera vez en 1974 por Kwittken (2) con el nombre de Tumor Epi.
dérmico Mucinoso, al estudiar una paciente gque presentaba --
una neoformacidn localizada al primer ortejo derecho de la -
cual drenaba un liguido de aspecto seroso; microscopicamente
presentaba las caracteristicas tipicas de la Siringometapla-
sia mucinosa. dicho término fue acufiado por king y Barr (3)
en 1979 para referirse a esta misma patclogia localizada a -
la regidn plantar y de la cual a la presién manual secretaba
un liquido de aspecto seroso. Mehregan (4) en 1980 comunicd
un caso semejante con localizacidén a pie en un paciente de -
35 afios. La serie mids grande de casos publicados (seis), ha
sido estudiada por Scully y Assad 91) en 1984.

Berger y Goette (5) en 1987 estudian un caso con hiper-
plasia del epitelio ecrino y presencia de células globosas o
vacuoladas, y Lerner, Barr, Dolezal y Stagnone 96) en el mis
mo afio describen dos casos de Siringometaplasia de los con--
ductos ecrinos secundaria a tratamiento antiinflamatorio con
Benoxaprofen.

EPIDEMIOLOGIA: Existen en la literatura revisada (1 - 7) 9
casos publicados de Siringometaplasia Mucinosa, de los cua--
les B casos se presentaron en pacientes del sexo masculino.
La edad que tenian los pacientes al momento del diagnéstico
fue entre 15 y 59 afios de edad, con un promedio de 35 aflos -
aproximadamente, con un tiempo de evolucidén de 5 a 20 afios -
al momento del diagnéstico. No se ha mencionado predilec—--
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cién por algln grupo racial o étnico.

Se han comunicado reacciones hiperplasicas (6) secunda-
rias a la administracién de medicamentos antiinflamatorios -
(Benoxaprofen) y asociados a otros padecimientos como Nevo -
sebidceo (1) y Mucinosis folicular (5), muy semejantes a la -
Siringometaplasia mucinosa pero sin cubrir todas sus caractg

risticas.

MANIFESTACIONES CLINICAS: En los casos descritos, la sirin-

gometaplasia mucinosa presenta dos localizaciones principa--
les las que se correlacionan al parecer con el aspecto clini
co morfoldgico de las neoformaciones. Las mids frecuentes --
son las regiones acrales principalmente planta de pie (tres
casos){(2 - 4, 7), dedos de la mano (dos casos)(1l) y regiones
centrales como mentdn, cuello, tronco y regidén gliitea (un ca
so respectivamente). Los describen como neoformaciones Gni-
cas, no mayores de 1 cm, de color rojo, que semejan clinica-
mente a una verruga vulgar o plantar en el caso de las neo--
formaciones de localizacidn acral, y con aspecto semejante a
un epitelioma basocelular las tumoraciones de localizacidn -
central (1).

La neoformacién puede tener un borde elevado, escama fi
na y un centro ulcerado de dificil cicatrizacidn, con un da-
to interesante y muy caracteristico en la mayoria de las le-
siones estudiadas, principalmente en las de aspecto verrugo-
so, que al ser sometidas a presidén se obtenia un liquido de
aspecto seroso (1 - 4, 7).

No se sabe de casos con recidiva después del tratamien-
to ni de metéstasis regionales o a distancia.

HISTOPATOLOGIA: La histologia de la Siringometaplasia muci-
nosa es muy caracteristica: una epidermis con acantosis im--
portante, que presenta una invaginacidén epidérmica central -
que se extiende profundamente en la dermis, la cual se en---
cuentra revestida por queratinocitos asociados con células -
globosas que contienen mucina (1 - 4, 7). La base de la in-
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vaginacidn puede presentar ramificaciones, algunas con aspec
to de conductos sudoriparos que también contienen células --
globosas (1, 3) o la desembocadura de uno o varios conductos
sudoriparos normales (1, 7).

A nivel de los glomérulos ecrinos pueden encontrarse —-
cambios de metaplasia mucinosa, donde el epitelio de revesti
miento ha cambiado completamente a un revestimiento mucinoso
con miltiples células globosas (1, 4, 7).

La dermis circundante presenta un infiltrado inflamato-
rio moderado, compuesto principalmente por linfocitos y célu
las plasmidticas.

El estudio histoquimico ha demostrado que las células -
globosas que conforman el epitelio mucinoso se tifien positi-
vamente con las tinciones de PAS (pH 2.5), azul alciano, mu-
cicarmin y hierro coloidal, lo que sugiere que su contenido
lo constituye sialomucina (1 - 4, 7).

HISTOGENESIS: La proliferacibén del epitelio ecrino es un ha
llazgo histoldgico poco frecuente, generalmente asociado con
un proceso inflamatorio fibrosante o a una neoplasia (8, 9)
Se han descrito cinco procesos reactivos del epitelio ecrino
(1, 8):
1) Dilatacidén qguistica de los conductos ecrinos
2) Proliferacibén de los conductos con componentes quis-
ticos y sblidos
3) Desarrollo acentuado del epitelio de los conductos -
sudoriparos ecrinos (Metaplasia escamosa)
4) Formacidn de conductos ramificados y luces divididas
5) Siringometaplasia mucinosa.

No esta claro a la fecha si la Siringometaplasia mucing
sa representa un proceso reactivo o una neoplasia (Mehregan)
(4), ya que cuando un infiltrado inflamatorio envuelve o com
promete estructuras ecrinas éste puede inducir hiperplasia -
del epitelio ecrino, dando lugar a estructuras semejantes a
nidos de células cuboidales con luces aberrantes o prolifera
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ciones ecrinas quisticas (8). Debido a lo anterior, algunos
autores (1) especulan acerca del hecho de que por su topogra
fia acral los traumatismos u otros factores jueguen un posi-
ble papel etioldgico, asi, debido a su semejanza con las ve-
rrugas, la aplicacidn de crioterapia podria inducir cambios
metapldsicos en la verruga preexistente o la exposicidn de -
los dedos en un asistente dental a los rayos X inducir estos
cambios. Se ha observado que la ingestién de benoxaprofen -
(antiinflamatorio) en dos pacientes estudiados por Lerner y
cols. (6), motivd la aparicién de neoformacines miltiples di
seminadas a topografia solar, con un cuadro histoldgico que
incluia: metaplasia escamosa de los conductos sudoriparos --
ecrinos (siringometaplasia), hiperplasia ecrina importante y
necrosis focal de los queratinocitos ecrinos: remitiendo tan
to las neoformaciones como las alteraciones histoldgicas al
suspender el tratamiento.

Se ha mencionado también la posibilidad de ser una alte
racién del desarrollo, ya que algunas lesiones registradas -
en pacientes jovenes estan presentes desde la infancia tem--
prana (1).

La posibilidad final es que esta interesante entidad, -
sea un proceso neopldsico de etiologia desconocida aun en es
pera de ser identificada.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: Se han planteado diferentes diag--

ndésticos clinicos diferenciales, como por ejemplo: verruga -

vulgar o plantar y epitelioma basocelular. Otros menciona--
dos son tricoepitelioma desmopldsico, disqueratoma verrugoso,
enfermedad de Bowen por exposicibén a Rayos X (1 - 4, 7).

TRATAMIENTO: La extirpacidn quirfirgica completa de las le-—-—
siones estudiadas a la fecha ha demostrado ser suficiente, -
ya que no han existido recurrencias o metistasis locales o a

distancia en los casos publicados.
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SEGUNDA PARTE

ESTUDIO DE 148 TUMORES
DE ANEXOS CON
DIFERENCIACION

ECRINA




TUMORES DE ANEXOS CON DIFERENCIACION ECRINA

PROBLEMA

Los Tumores cutineos con diferenciacidén hacia los ane--
x0s epidérmicos son poco frecuentes en la prictica diaria, -
por lo que no se les ha dado el suficiente interés desde el
punto de vista clinico, generalmente constituyen hallazgos -
histopatoldgicos.

La experiencia ha demostrado un bajo porcentaje de trans
formacidén maligna lo gque probablemente condiciona poco inte-
rés clinico y académico de los mismos.

Debido a lo anterior y a pesar de que el Centro Dermato
1égico Pascua es una Institucidén de concentracidn, no se ---
cuenta con una estadistica que nos informe al respecto.

ANTECEDENTTES

Se desconoce la frecuencia real de los Tumores cutdneos
Y por consiguiente la de los Tumores de Anexos en las Insti-
tuciones especializadas del pais. Tenemos conocimiento de -
dos publicaciones denominadas “"Tumores de Glandulas Sudoripa
ras" por Ancer y cols., realizada una en el Hospital General
de México donde se revisan 65 casos de lesiones benignas y -
malignas de las gléndulas sudoriparas, y la otra elaborada -
por el mismo autor en el Hospital Universitario José E. Gon-
zdlez de Monterrey, N.L. , donde se comunican 48 casos de le
siones de semejantes caracteristicas a las arriba menciona--
das. En el Centro Dermatoldgico Pascua se realizd una Tesis
de Postgrado siendo una revisién muy general y por tanto in-
completa.
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HIPOTESTIS

Es necesaria la realizacidén de un estudio estadistico -
que muestre la frecuencia y prevalencia de los Tumores de --—
Anexos con diferenciacidn ecrina, asi como su correlacidén --
clinico patoldgica para que se de un adecuado manejo a dichos
casos, ya que existe poca experiencia clinica en general y -
habitualmente el diagnéstico es histoldgico.

OBJETIVOS

Los objetivos del presente estudio son los siguientes:

a) Conocer la frecuencia de los Tumores de Anexos con dife-—
renciacidén ecrina en el Centro Dermatoldgico Pascua en un
periodo de estudioc comprendido del 1° de junio de 1986 al

31 de diciembre de 1987

b) Describir las caracteristicas clinicas de los tumores es-
tudiados y determinar su diagndstico diferencial
c) Corroborar el patrdn histoldgico de los tumores de anexos

estudiados

d) Conocer la frecuencia de los tumores de anexos con dife--—
renciacién ecrina registrados en el Archivo del Departa--
mento de Dermatopatologia del Centro Dermatolégico Pascua
de 1955 a diciembre de 1987

e) Realizar una revisidn bibliogrdfica actualizada sobre el

tema.

JUSTIFICACTION

Se considera conveniente realizar el presente estudio -
con la finalidad de hacer una correlacidn clinico patolégica
de los Tumores de las Glindulas Sudoriparas y de conocer su
frecuencia en el Centro Dermatoldégico Pascua que sirva de ba
se a futuras investigaciones.
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DESCRIPCION DE LA INVESTIGACION

A) Se estudiaran a los pacientes que acudan al Centro Derma-
tolégico Pascua en el periodo comprendido entre el 1° de
junio de 1986 y el 31 de diciembre de 1987 y que llenen -
los requisitos de inclusidn.

B) Se establecerd la correlacién clinico patoldgica en todos
los casos y se analizard la frecuencia de cada uno de los
tumores estudiados por edad y sexo, asi como los aspectos
clinicos e histoldgicos.

C) Se planteardn las medidas terapéuticas y/o de manejo, de-
pendiendo de cada situacidn.

D) Se describirdn los principales diagndsticos diferenciales.

E) Se revisard la bibliografia mundial a nuestro alcance y -
se actualizard la informacidén sobre el tema.

F) Se obtendri la estadistica del Centro Dermatoldgico Pascua
mediante la revisidén del Archivo del Departamento de Der-
matopatologia.

DISERNO

Se trata de un estudio prospectivo y retrospectivo. E1
tamafio de la muestra dependerd de los pacientes que acudan a
la consulta del Centro Dermatolbdgico Pascua y sean canaliza-
dos a la Clinica de Tumores entre el 1° de junio de 1986 y -
el 31 de diciembre de 1987. )

Los criterios de inclusién son:

A) Todo paciente que acuda al Centro Dermatoldgico Pascua --—
por una neoformacidn que se sospeche sea tumor de Anexos,
haciendo la clasificacidn adecuada con el estudio histopa
tolégico, siempre que esto sea posibie.

B) Aquellos otros tumores en donde el estudio histopatolbgi-
co demuestre que se trata de un Tumor de Anexos con dife-—
renciacién ecrina, sin importar el diagnéstico clinico de
envio. 141



C) No se considera necesario tomar en cuenta un grupo testi-

go por el tipo de estudio que se realizar3i.

MATERTIAL Y METODOS

Durante el periodo comprendido de enero de 1955 a di~--
ciembre de 1987 se revisaron 576 biopsias de Tumores de Ane-
x0os de un total de 18 706 biopsias de piel del Departamento
de Dermatopatologia del Centro Dermatoldgico Pascua de la --—
ciudad de México.

De las 576 biopsias de Tumores de Anexos (3.08% del to-
tal), 148 presentaron diferenciacién ecrina (25.7%).

Una vez seleccionado el material se hizo un resumen de

los datos generales, clinicos e histoldgicos de cada tumor.
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DIFERENCIACION DE LOS
TUMORES DE ANEXQOS
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RESULTADOS

De acuerdo con la Clasificacién de los Tumores de Anexos
de 1984 de Rahbari, segQn la porcibén de la gléndula sudoripa-
ra ecrina a partir de la cual se originan estas neoplasias, -

encontramos:

TUMORES DE LA PORCION SECRETORIA

~

1. ESPIRADENOMA ECRINO
2. SIRINGOMA CONDROIDE

biopsias (04.73%)
biopsias (05.40%)

o]

TUMORES DE LA PORCION TUBULAR DERMICA

3. HIDRADENOMA NODULAR 34 biopsias (23.00%)
4. SIRINGOMAS 71 biopsias (48.00%)
5. HIDROCISTOMA ECRINO 5 biopsias (03.37%)

TUMORES DE LA PORCION INTRAEPIDERMICA DEL CONDUCTO SUDORIPARO

6. POROMA ECRINO 23 biopsias (15.54%)
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TUMORES DERIVADOS DE LA
GRANDULA SUDORIPARA ECRINA

Siringoma
48.0%

Siringoma condroide
5.4%

7l Hidrocistoma ecrino
3.4%

Poroma ecrino
©15.6%
Espiradenoma ecrino
4.7%

Hidradenoma nodular

FUENTE: Archivo de Dermatopatologia
CENTRO DERMATOLOGICO PASCUA

(1955-87) CUADRO 6




Se estudiaron 7 casos de Espiradenoma Ecrino en el pe--
riodo de 1955 a 1987 (32 afios).

Encontramos 6 que correspondieron al sexo femenino --
(85.7%) y 1 al sexo masculino (14.3%). Las edades estaban -
entre los 26 y 67 afios con una media de 40 afios. Las déca--
das de la vida mids afectadas fueron la 3° y la 4° (20 a 39 -

afios) .

Las lesiones fueron Qinicas en 5 casos (71.4%), observan
dose dos casos con mQitiples neoformaciones (28.5%), uno de
ellos con un patrdén lineal. En todos los casos la evolucidn
fue de 1 afio a 18 afios, con un promedio de evolucién de 8 a-~

flos al momento de la consulta.

La neoformacidén predomind en el tdrax, 3 casos (43%); -
le siguibé en orden de frecuencia cabeza con dos casos (28.5%)
teniendo uno de ellos localizaciones mlltiples; cuello 1 ca-
so (14.3%) y extremidades superiores 1 caso (14.3%), este @1
timo con 7 lesiones con distribucidn lineal.

De la topografia en cabeza: 2 neoformaciones se encon--
traban en la frente, 2 en piel cabelluda y una en regibn re-
troauricular. De los casos en tronco: 2 se encontraban en -~

la cara posterior y 1 en regidn pectoral.

Clinicamente la lesidén se presentd como una neoformacidn
subcuténea, lobulada, de consistencia dura, mdvil, cubierta
por piel aparentemente normal o de coloracidn rojo violécea.
El tamafio oscild entre 0.5 cm la mds pequefia a 2.5 cm las ma

yores, con un promedio de 1.5 cm.

La caracteristica mds tipica de este tumor es el dolor
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a la palpacidén o esponténeo, presente en 5 casos (71.4%).

El tiempo transcurrido desde la aparicién de la lesién
hasta el momento de la consulta varié de un afio a 18 aflos, -
con una media de 8 afios. La edad mds frecuente de aparicién
fue entre los 35 y 45 afios, oscilando entre los 26 y 67 aflos

como extremos.

El diagnbstico clinico fue incorrecto en la totalidad -
de los casos, en 2 se emitid diagnéstico de Pilomatrixoma, 2
“en estudio" y otros 2 casos con diagndéstico de Leiomioma y
Tumor glémico, basdndose probablemente en el dolor como sin-
toma importante.

La histologia presentaba caracteristicas similares en -
todos los casos estudiados. La epidermis se encontrd atréfi
ca en 5 casos (71%) y los restantes mostraban una epidermis
normal.

Se observd a nivel de dermis media y profunda (85%) 1la
presencia de cordones celulares formando 1dbulos, constitui-
dos por dos tipos de células: 1) Células epiteliales peque--
filas, basdéfilas, con nicleo redondeado y dispuestas en la pe-
riferia y 2) Células grandes, claras, con niicleo voluminoso,
finamente reticulares, dispuestas en el centro de los cordo-
nes. En 4 casos (57%) se observan luces glandulares en el -
drea central de los cordones y en un caso se menciona la for
macibén de un "poro sudoral". En un caso (14%) se encontra--

ron mitosis atipicas son otros datos de malignidad.

A nivel de la periferia del tumor y en el estroma cir--
cundante se observaron capilares dilatados en 3 casos (42%),
y linfdticos dilatados en 1 caso (14%).

El tratamiento consistid en biopsia excisional en la ma
yoria de los casos, excepto en 2 pacientes que presentaban -
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lesiones miltiples se ignora el manejo que se siguid con --

ellos.

FORMA DE DISTRIBUCION DEL ESPIRADENOMA ECRINO
POR EDAD Y SEXO

EDAD s E X ©
FEM MASC
0 - 20 - -
21 - 40 4 -
41 - 60 1 1
61 &6 + 1 =
6 1
CUADRO 7
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ESPIRADENOMA ECRINO
Edad y tiempo de evolucion

EDAD

Hl EVOLUCION

ANOS

> T R

FUENTE: Archivo de Dermatopatologia
CENTRO DERMATOLOGICO PASCUA
(1955-87)
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FIGURA 5

DISTRIBUCION TOPOGRAFICA DEL ESPIRADENOMA ECRINO EN
SIETE CASOS ESTUDIADOS EN EL CENTRO DERMATOLOGICO
"LADISLAO DE LA PASCUA" (PERIODO 1955 A 1987)
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ESPIRADENOMA ECRINO

HISTOPATOLOGIA HE 4X

FIGURA 6:

El tumor se ubica comlinmente en la dermis, constituido -
por varios cordones de células epiteliales tumorales sin
conexidén con la epidermis. Se aprecian varios cordones -
bien definidos y delimitados por bandas de tejido conec-
tivo que forman ademds tabiques delgados en su interior.




ESPIRADENOMA ECRINO

HISTOPATOLOGIA HE 10X

FIGURA 7:

Se aprecian dos masas grandes de células epiteliales tumg
rales. Existen dos tipos de células, aquellas de nlcleos

oscuros y pequefios, predominan en la periferia y dispues-
tas en cordones y algunas células con niicleos pdlidos y -
grandes que se ubican en el centro y alrededor de peque-~

flas luces.




SIRINGOMA CONDROIDE

Se revisaron 8 piezas quirGrgicas, de las cuales 3 fue-
ron enviadas con el diagndstico clinico de Siringoma Condroi
de o Tumor Mixto de piel (correlacidn clinico patoldbgica del
37.5%). A este tumor le corresponde el 5.4% de las biopsias
diagnosticadas como Tumor de Glandulas Ecrinas en el periodo
de 1955 a 1987 (32 afios).

El total de pacientes en los gue se hizo diagndstico his
toldgico de Siringoma Condroide fue de 8, 5 del sexo femeni-
no (62.5%) y 3 (37.5%) del masculino, con una relacién de --

1.6:1, mostrando un ligero predominio en el sexo femenino.

La edad media fue de 35 afios, el paciente mds joven te-
nia 15 afics y 6 meses de evolucién, el de mayor edad 73 afios
con 15 afios de evolucidén. EL 62.5% de los pacientes tenian
una edad comprendida entre los 15 y 40 afios y el 37.5% res--
tante entre 41 y 80 afios, mostrando una incidencia mayor en
los grupos de edad entre la 2° y la 4° décadas de la vida. -

El 75% tuvo una evolucidn mayor de un afio.

La neoformacién predomind en nariz 4 casos (50%); le si
guid en orden de frecuencia la frente con 2 casos (25%); pdr
pados y labio con un caso respectivamente (12.5%).

Clinicamente la lesidén se presentd como una neoformacidn
elevada, hemiesférica, de superficie lisa, cubierta por piel
de aspecto normal (6 casos, 75%) o de coloracidn roja (2 casos
25%). Su consistencia fue dura en el 75% de los casos y se
encontrd adherida a tejidos circundantes y profundos en el -
50% de los casos.

Otros aspectos clinicos observados fueron los siguien--
tes: en un caso adoptd® una forma cdnica y en otro caso se --—
describid multilobulada. 153



Edad y tiempo de evolucion

SIRINGOMA CONDROIDE
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FUENTE: Archivo de Dermatopatologia
CENTRO DERMATOLOGICO PASCUA
(1955-87)

CUADRO 9




FIGURA 8:

DISTRIBUCION TOPOGRAFICA DEL SIRINGOMA CONDRCIDE EN
OCHO CASOS ESTUDIADOS EN EL CENTRO DERMATOLOGICO
"LADISLAO DE LA PASCUA" (PERIODO 1955 A 1987)
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El tiempo gue transcurrid desde la aparicidn de la le--
sidén hasta el momento de la consulta varid de 6 meses a 15 a

flos, con una media de 3 afios.

El diagnéstico clinico fue correcto en 3 casos (37.5%),
en 2 casos se emitid diagnéstico de tumor de anexos y en o--
tros 2 de pilomatrixoma, mientras que en el octavo de quiste
sebiceo.

La histologia presentd caracteristicas similares en to-
dos los casos estudiados. En las laminas se observé una epi
dermis de grosor variable: atrdéfica en 3 casos, normal en 2
casos y con acantosis moderada en dos mas. La neoformacidn
se ubica en dermis profunda (100% de los casos), constituida
por islotes o cordones de células tumorales, anastomosandose
entre si. Células epiteliales cuboides dispuestas en forma
de hileras y en namero de una a tres capas forman los cordo-
nes, la mayoria de ellos fueron de aspecto sblido (75% de --
los casos). Otros cordones mostraron aspecto glandular (50%
de los casos), con luces y cavidades pequeilas en las que se
aprecia material amorfo en su interior (37.5% de los casos)
Y en otros su aspecto es hialino (12.5% de los casos). Los
espcios entre los cordones glandulares y la periferia se en-
cuentran ocupados por tejido con degeneracién mucocide en 1la
totalidad de los casos.

otros hallazgos histoldgicos fueron globos cbérneos en -
un caso, gldndulas sebdceas hiperpldsicas, un caso; fibro---
blastos aislados de aspecto estrellado, rodeados por sustan-

cia amorfa otro caso.

El tratamiento consistid en biopsia excisional en los -

ocho casos.
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Se recibieron 34 biopsias de Hidradenoma Nodular en el
Archivo de Dermatopatologia del Centro Dermatoldédgico Pascua
en el periodo de 1955 a 1987 (32 afios).

Las 34 piezas quirQrgicas corresponden al 23% de todos
los tumores de anexos con diferenciacidn ecrina.

El total de pacientes en los que se hizo diagndstico --
histoldégico de hidradenoma nodular fue de 34; pertenecientes
26 al sexo femenino, 8 al masculino y con una relacidén de -~

3.25:1 predominando en la mujer.

La edad media fue de 43 afios, oscilando de los 5 a los
84 afios. Los grupos de edad mds afectados fueron entre los
5 y los 60 afios (81.8%), con tendencia decreciente de afec--

cidén en las diferentes décadas de la vida.

El 75% de los pacientes tuvo un tiempo de evolucidn de
menos de 5 afios, observdndose que los pacientes generalmente
acudieron a consulta entre el 1° y el 5° afio de evolucién.

El padecimiento predominé en la cabeza con 2] casos --
(63.6%), le siguieron en orden de frecuencia las extremida--
des superiores 6 casos (18.1%), el tronco y las extremidades
inferiores 3 casos (9.1%) respectivamente. En un caso no se

obtuvieron datos clinicos.

De la topografia en cabeza 9 neoformaciones estaban lo-
calizadas a piel cabelluda y 11 a cara, con cierto predomi--
nio centrofacial. Llama la atencidn un caso de localizacién

excepcional en el pabelldn auricular.

La lesién fue solitaria en 33 casos (97%) y un solo ca-
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INCIDENCIA POR EDAD Y SEXO
DEL HIDRADENOMA NODULAR
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FIGURA 11:

DISTRIBUCION TOPOGRAFICA DEL HIDRADENOMA NODULAR EN
34 CASOS ESTUDIADOS EN EL PERIODO DE 1955 A 1987 EN
EL CENTRO DERMATOLOGICO "LADISLAO DE LA PASCUA"
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so fue miltiple (3%) con 3 tumores similares clinicamente, -
con disposicién lineal, comprobdndose el diagndstico histold

gicamente solo en una de las lesiones.

Clinicamente se presentd como una neoformacién de aspec
to lobulado, forma hemiesférica, coloraciédn eritemato-viold-
cea y en algunos casos cubierta por piel de aspecto normal,-
con telangiectasias en la superficie. De consistencia dura
Y generalmente adherida a tejidos circundantes. El tamafio -
oscild entre 3 mm la mds pequefia a 6 cm la mayor, con un pxo
medio de 1.15 cm de didmetro.

Otros aspectos clinicos observados fueron los siguien--
tes: un caso con centro necrdtico, otro con superficie san--
grante; en un caso se notd un aspecto quistico de la tumora-
cién y en dos existié dolor a la palpacidn.

El tiempo transcurrido desde la aparicidn de la lesidbn
hasta el momento de la consulta varid de 3 meses a 20 afios,
con una media de 4 afios. La edad mads frecuente de aparicidn
fue a los 43 afios, oscilando entre los 5 y los 84 afios de -~
edad.

El diagnéstico clinico fue correcto sbélo en 6 casos —-
(17.6%), en 5 se emitid el diagndstico de granuloma pidgeno,
en 4 de angioma y en 3 mas de pilomatrixoma entre otros, lo
que nos indica gue el aspecto clinico no es caracteristico.

La histologia presentd caracteristicas similares en to-
dos los casos estudiados que consistia en: cordones de célu-
las epiteliales cuboidales, basofilicas, localizadas a der--
mis media y profunda, las cuales mostraban en su mayoria lu-
ces de aspecto glandular con material amorfo eosinofilico en
su interior, rodeados por una gran cantidad de vasos neofor-
mados, dilatados y congestionados.
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Otros hallazgos histoldgicos que comentar son la presen
cia de un caso con reaccién granulomatosa tipo cuerpo extra-—
flo. Por otra parte han sido descritas algunas variedades --
clinicas e histoldbgicas de hidradenoma nodular, pero en los
diagnbésticos encontrados en el Archivo de Dermatopatologia -
solo se menciona un caso de Hidradenoma Nodular de Células -
Claras, un caso con presencia de pigmento y melandfagos (Hi-
dradenoma Nodular Pigmentado) y otro con células anapldsicas

¥y mitosis anormales (Hidradenoma Nodular Maligno).
El tratamiento consistid en biopsia excisional en todos

los casos, excepto uno que presentaba lesiones miiltiples, se

ignora el manejo que se siguid en dicho caso.
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HIDRADENOMA NODULAR
ASPECTOS CLINICOS

FIGURA 12:

Tumoracién Gnica, localizada preferentementeé a tronco, -
bien limitada, de aspecto “nodular", redondeada u oval,
mide de 0.5 a 6 cm. Su color varia de tonos rosa a café.

Generalmente asintomdtica.




HIDRADENOMA NODULAR
HISTOPATOLOGIA HE 4X

FIGURA 13: .
El tumor aparece circunscrito y a menudo encapsulado, cons

ta de masas lobulares gue afectan toda la dermis, con fo--
cos quisticos y luces tubulares ramificadas ademids de un -

componente celular importante.




HIDRADENOMA NODULAR

HISTOPATOLOGIA HE 10X

FIGURA 14:

En las porciones sblidas del tumor .se aprecian dos tipos
de células, un tipo'fusifdfﬁédee'nﬁp}eo;alargado y-cito
plasma basofilico, y un-tipo poligbhal‘coh'nﬁcleo redon-
deado, citoplasma muy. éi "'(ﬁor i hpgﬁido en ‘glucdye

no), de manera que-la mem es’ netamente visi

ble.




SIRINGOMAS

En el Archivo de Dermatopatologia del Centro Dermatold-
gico Pascua de 1955 a 1987 se encontraron 71 biopsias de Si-
ringomas. Estos 71 casos correspondieron al 12.3% del total
de biopsias de tumores de anexos y al 40% de los gque tienen

diferenciacidn ecrina.

De los 71 casos de siringomas estudiados, 45 casos co--
rrespondieron a la forma cldsica palpebral (63%); 19 a la --
forma eruptiva (26.76%) y de éstos, 10 casos presentaron la
forma palpebral y la diseminada eruptiva a la vez (14%); y -
por filtimo, 7 casos correspondieron a la variedad solitaria
(9.8%).

A. FORMA PALPEBRAL.
La forma Palpebral pura predomind en el sexo femenino con
una relacidédn de 14:1, 42 casos del sexo femenino (93.3%)

Y 3 del masculino (6.6%).

El paciente de mayor edad tenia 63 aflos y el de menor 14

afios. La edad media fue de 35.6 afios. La mayoria de los
casos se encontraban entre los 16 y 45 afios (80%), el res
to de los casos se encontraban entre los 46 y 63 (17.7%),

salvo un caso (2.2%) menor de 15 afios.

CUADRO 11: INCIDENCIA POR EDAD Y SEXO DEL SIRINGOMA
PALPEBRAL

GRUPOS DE EDAD SEXO

M F

0 - 15 0 1

16 - 30 113

31 - 45 121

46 - 60 1 6

60 & + 0 1
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En 28 pacientes (62.2%) las lesiones se iniciaron entre los

O y 30 afios de edad, mientras que en 16 casos (35.5%) las -~
neoformaciones se presentaron entre los 30 y 60 afios de edad.
La media de presentacidén fue de 28.2 afios.

CUADRO 12: EDAD DE PRESENTACION DEL SIRINGOMA CLASICO

EDAD DE APARICION No. CASOS
(aNos)
o - 15 7
16 - 30 21
31 - 45 13
46 - 60 3
60 6 + 1

La topografia habitual de la dermatosis fue la regidn centro
facial con marcado predominio por los pdrpados. En 24 pacien
tes se encontrd como topografia Gnica (53.5%), en los casos
restantes se observdé ademds en dorso de nariz (1 caso, 2.2%)
mejillas (9 casos, 20%), frente (3 casos, 6.6%). Otras loca
lizaciones asociadas a siringomas palpebrales fueron cuello
y "V" del escote.

Desde el punto de vista clinico se decriben como neoformacig
nes ligeramente elevadas, hemiesféricas, de superficie lisa,
del color de la piel circundante, amarillentas o eritemato--
violaceas, algunas con telangiectasias en la superficie; pe-
quefias, de aproximadamente 0.1 - 0.5 cm de didmetro; milti--
ples, aisladas, aunque con tendencia a coalecer; de consis--—

tencia firme y asintomdticas.

Es importante mencionar que en cuatro casos se supo de exis-

tencia de la enfermedad en otros miembros de la familia.
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FIGURA 15:

DISTRIBUCION TOPOGRAFICA DE LOS SIRINGOMAS PALPEBRALES
EN CUARENTA Y CINCO PACIENTES PACIENTES ESTUDIADOS EN
EL CENTRO DERMATOLOGICO "LADISLAO DE LA PASCUA"
(PERIODO 1955 A 1987)
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El diagndstico clinico fue correcto en 31 casos (59.6%), --—
otros diagndsticos emitidos fueron:

TRICOEPITELIOMAS
LIQUEN PLANO
EPITELIOMA BASOCELULAR
XANTOMAS

ENFERMEDAD DE DARIER
QUISTES EPIDERMICOS

o N W oW W

Los datos histolégicos mostrardn una epidermis con aspecto:

a) normal 10 casos (28.5%), b) atrdfica 10 casos (28.5%) y -
c) con acantosis moderada 15 casos (43%), observidndose ade—-—
més hiperqueratosis en 9 casos y una basal hiperpigmentada -

en 8 casos.

En dermis superficial y media, se aprecian las neoforma
ciones, caracterizadas por cordones sdlidos de células epite
liales (30 casos), con formaciones de aspecto glandular (lu-
ces tubulares) en 22 casos y presencia de secrecién eosindfi

la en su interior en 15 casos.

Otro aspecto que tuvieron las neoformaciones fue: como
cavidades quisticas (24 casos), revestidas por una doble hi-
lera de células epiteliales (14 casos), habiendo en su inte-
rior material coloide en 12 casos y queratdsico en 7 casos.

Entre otros hallazgos hubo 4 casos con tejido fibroso -
peritumoral, 3 con infiltrado linfoplasmocitario y 1 caso —-

con vasos dilatados y congestivos.

Los tipicos cordones epiteliales en forma de "coma" o
"renacuajo" solo se describieron en 3 casos. No se encontrd

asociacién con algln otro tumor cuténeo.

170



La conducta que se siguid fue expectante, extirpando sg
1o las lesiones confluentes en forma de blogue y en los casos
en que los pacientes solicitaban alguna forma de tratamiento
méds extensa, se realizbd electrofulguracidn de las lesiones -
en forma superficial, con recidivas en la mayoria de los ca-
sos, ademids aparicidén de quistes de millium en las &reas tra
tadas. Solo en un 30% se eliminaron definitivamente las neg

formaciones al emplear la electrofulguracidn.

B. FORMA ERUPTIVA O DISEMINADA

De las 71 biopsias estudiadas 19 de ellas correspondieron
a 17 pacientes (26.76%), catorce casos correspondieron al
sexo femenino y tres al masculino, observéndose una rela-
cidn de 4.6:1 a favor del sexo femenino. El paciente més
joven tenia 13 afios y el de mayor edad 53 afios, con una -

media de 27.4 afios.

La edad de aparicibén predomindé en la primera y segunda dé
cadas de la vida, 13 casos (76.5%), dos casos (11.75%) se
presentaron en la cuarta década de la vida y en dos casos

no se conocid la fecha de presentacién:

EDAD (ANOS) No. PACIENTES
0o - 10 3
11 - 20 10
21 - 30 0
31 - 40 2
DESCONOCIDA 2

La topografia predomind en térax (15 casos), cara y extre
midad superior 10 casos respectivamente, cuello con 9 y -
sblo 2 con afeccibén de extremidades inferiores.
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7—J CUELLO

9 casos 60%

T ORAX

15 casos
100%

MIEMBROS SUP.
10 casos

66.6%

MIEMBROS INFER.

E] 2 casos 13.3% l;

FIGURA 16:

DISTRIBUCION TOPOGRAFICA DE LOS SIRINGOMAS ERUPTIVOS
EN QUINCE PACIENTES ESTUDIADOS EN EL CENTRO

DERMATOLOGICO "LADISLAO DE LA PASCUA"
(PERIODO 1955 A 1987)
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La topografia en los casos estudiados fue como sigue:

TORAX 15 (88%)
CARA 10 (59%)
MIEMBROS SUPERIORES 10 (59%)
CUELLO 9 (53%)
MIEMBROS INFERIORES 2 (12%)

La descripcidén clinica fue similar en todas las lesiones:
neoformacién hemiesférica, con aspecto de “"padpula", del co-
lor de la piel o café claro, de 1 - 3 mm de didmetro, apla-
nadas, superficie lisa, mlltiples, asintomiticas.

El diagndstico clinico fue correcto en 7 casos (41.1%), en-
contridndose como siguientes diagndsticos diferenciales: li-
quen plano (6 casos) y los xantomas/xantelasma (2 casos), -
entre los principales:

SIRINGOMAS ERUPTIVOS
LIQUEN PLANO
XANTELASMA/XANTOMAS
ENF. DE PRINGLE
NEVOXANTOENDOTELIOMA
MASTOCITOSIS
MILLIUM COLOIDE
QUERATOSIS PILAR
TRICOEPITELIOMAS
EPIDERMODIS. VERRUCIFORME
ENFERMEDAD DE DARIER

- ]

La histologia del tumor fue similar a la descrita en 1la fox
ma palpebral. Por tratarse de tumoraciones mlltiples, dise-
minadas y cuyo aspecto clinico puede ser comparable al 1i--
quen plano, es aconsejable la practica del estudio histold-
gico, ya que la conducta terapéutica difiere, siendo expec-
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tante en el caso de los siringomas eruptivos.
C. FORMA SOLITARIA

El Siringoma Solitario es un tumor considerado como una -
forma de presentacidn excepcionalmente rara, en la serie
de biopsias examinadas encontramos 7 casos de este tipo,
cinco casos correspondieron al sexo femenino y dos al mas

culino, mostrando una relacidén de 2.5:1.

La edad de aparicidén fue variable, un paciente tenia 2 --
afilos de edad y lo presentaba desde el nacimiento, mientras
que la mayoria de los casos tenian entre 35 y 61 afios, -~
con una media de 47.5 afios.

La evolucibén de la dermatosis varidé de 2 meses a 10 aflos
el momento de la consulta, a excepcidén de un caso presen-—

te al nacimiento.

La topografia fue siempre en cara, con cierto predominio
centrofacial.

Clinicamente se presentd como una neoformacibédn hemiesféri
ca de superficie lisa, bien limitada, de consistencia fir
me, de color rosa a café rojizo, con borde translficido o

nacarado (3 casos), y con dimensiones de 0.5 a 2 cm de --
didmetro aproximado.

Los diagndsticos clinicos de envio fueron: Epitelioma ba-
socelular 2 casos y dermatofibroma, siringoma condroide,
fibrohistiocitoma y "en estudio" con un caso cada uno. Sg
lo hubo correlacidén clinico-patolbégica en un caso.

El tratamiento en todos los casos fue biopsia excisional.
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FIGURA 17:

DISTRIBUCION TOPOGRAFICA DEL SIRINGOMA SOLITARIO
EN SIETE PACIENTES ESTUDIADOS EN EL CENTRO
DERMATOLOGICO “LADISLAO DE LA PASCUA"
(PERIODO 1955 A 1987)
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SIRINGOMAS
ASPECTOS CLINICOS




SIRINGOMAS ERUPTIVOS
ASPECTOS CLINICOS

FIGURA 18:

Neoformaciones que afectan cuello, tronco y extremidades
en todas sus caras, de aspecto "papular", mﬁlﬁiples, ama
rillentas o del color de la piel. Simétricas y asintomé-

ticas.




SIRINGOMAS ERUPTIVOS
ASPECTOS CLINICOS

FIGURA 19:
Neoformaciones de aspecto "papular" que tienden a presen

tar a nivel de tronco una distribucién metamérica.




SIRINGOMAS
HISTOPATOLOGIA HE 10X
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FIGURA 20

La dermis contiene varios conductos pequefios. Las paredes
de los conductos estin tapizadas predominantemente por dos
hileras de células epiteliales. Algunos conductos tienen
"colas" en forma de coma, proporcionandoles aspecto de re-

nacuajo.




SIRINGOMAS
HISTOPATOLOGIA HE 20X

FIGURA 21:

Cerca de la epidermis se observa la luz de un conducto

quistico 1leno de queratina y tapizado de células epi-

6lidos en me

Se aprecian mQltiples cordones s

teliales.

dio de un estroma fibroso.




HIDROCTISTOMA ECRINO

De 1955 a 1987 (32 afios) se registraron solamente 5 biop
sias de Hidrocistoma ecrino en el Archivo de Dermatopatolo--
gia del Centro Dermatolégico Pascua, que corresponden al ——-
3.37% de los tumores de anexos con diferenciacidn ecrina, lo
que nos da una idea de lo poco frecuente que es esta neopla-

sia en la consulta dermatolbgica.

El total de pacientes fue comc mencionamos de cinco, --
tres del sexo femenino y dos del masculino; el menor de 42 -
afios, el mayor de 72 afios, con una media de 52.6 afios.

El tiempo de evolucidén varié de 6 meses a 15 aflos, con

un promedio de 6 afios.

La edad de aparicidén fue a partir de la cuarta década -

de la vida:

EDAD (aRNos) No.CASOS
menos de30 0
30 - 39 1
40 - 49 2
50 - 59 1
mas de 60 1

En tres casos la topografia estuvo localizada a cabeza:
piel cabelluda, canto externo de ambos ojos y ala nasal. En
los otros dos casos se presentd en regibén mamaria izquierda

y el prepucio, respectivamente.

Predomind la forma solitaria cuatro casos (80%) y mQlti

ple en su presentacidn palpebral.
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FIGURA 22

DISTRIBUCION TOPOGRAFICA DEL HIDROCISTOMA ECRINO EN
CINCO CASOS ESTUDIADOS EN EL CENTRO DERMATOLOGICO
"LADISLAO DE LA PASCUA" (PERIODO 1955 A 1987)
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Se describid clinicamente como una neoformacidén hemies-
férica (5 casos, 100%), bien delimitada, de superficie lisa,
desplazable, de consistencia blanda, color de la piel, aspec
to translficido. En un caso se describid como pediculada y -
en otro mids el drenaje de un contenido liquido transparente.
Sus dimensiones oscilaron de 0.1 a 2 cm de didmetro.

El diagndéstico clinico fue correcto en 3 casos (60 %),
otros diagndsticos emitidos fueron:

QUISTE MAMARIO 1
QUISTE 1
MUCOCELE 1

E1l examen histolégico fue similar en los 5 casos: una -
epidermis normal o aplanada cubriendo una cavidad quistica -
revestida por una pared de células cuboidales y aplanadas, -
que contienen material homdbgeneo y eosinofilico. En un caso

se observaron ademds formas ductales con células basofilicas.
El tratamiento consistibé en biopsia excisional, en el -

caso con varias lesiones se desconoce la conducta terapéuti-

ca posterior.
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HIDROCISTOMA ECRINO
ASPECTOS CLINICOS

FIGURA 23:

En esta pa;oidgii pero,

ajcara. Consis

en ocasiones

ten en'ne

das a 1os:C:




FIGURA

HIDROCISTOMA ECRINO
ASPECTOS CLINICOS

24:

Se aprecia una neoformacién quistica, pequeiia, transllci

da, de

1 - 5 mm de diadmetro, del color de la piel circun

dante o con cierto tinte azulado y finas telangiectasias

en la superficie.




HIDROCISTOMA ECRINO

FIGURA 25:
Generalmente es una sola cavidad guistica ubicada en 1la
dermis, en la cual se observan, como en este caso, rara

vez proyecciones papilares hacia su interior.




HIDROCISTOMA ECRINO
HISTOPATOLOGIA HE 10X

FIGURA 26:

La pared quistica generalmente consta de dos capas de
células epiteliales cuboides pequefilas, que revisten -
estas proyecciones papilares, aungue en algunas areas

puede haber solo una capa de células epiteliales.




P OROMA ECRINDGO

Se enviaron 23 piezas quirQirgicas de las cuales 7 (30.3%)
iban con el diagndstico de Poroma Ecrino. A este tumor le -
corresponde el 15.54% de las biopsias diagnosticadas como tu
mor de anexos de tipo ecrino en un periodo de 33 afios (1955
a 1987).

El total de pacientes en los que se hizo diagnéstico --
histoldgico de poroma ecrino fue de 23, 13 de sexo femenino
(56.5%) y 10 del masculino (43.5%), sin haber una predilec--
cidn franca por ningiin sexo.

La edad media fue de 53 afios, el paciente mas joven te-
nia 17 afios y 5 afios de evolucidn, el de mayor edad 77 afios

con 8 meses de evolucidn.

El padecimiento predomind de la tercer década de la vi-
da a la sexta década. Se aprecidé ademds que la mayoria de --
los pacientes (19 casos, 82.6%) dejaron evolucionar la tumo-
racidén desde 4 meses a 10 afios, antes de acudir a consulta.

En todos los casos estudiados la neoformacidn fue fnica
predominando en extremidades inferiores (14 casos, 60.8%) y
de estos, 12 estuvieron localizados a pies: 2 de las neofor-
maciones estaban en dorso, 8 en la planta y 2 en el borde la
teral, lo cual representa el 52% de las lesiones. Otras lo-
calizaciones: cabeza con 5 casos (21.7%), las extremidades -
superiores en mano 3 casos (13%) y el tronco 1 caso (4.5%).

Clinicamente la lesibén se presentd como una neoforma---
cién redondeada, elevada, aplanada, de superficie rugosa, de
color rojo palido, consistencia blanda, bien limitada, con -
un rodete queratésico. El tamafio oscild de 0.3 a 6 cm, con
un promedio de 1.5 cm de diédmetro.
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INCIDENCIA POR EDAD
Y SEXO DEL POROMA ECRINO
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FUENTE: Archivo de Dermatopatologia
CENTRO DERMATOLOGICO PASCUA
{1955-87) CUADRO 13




PIEL CABELLUDA (3 casos) C ARA (2 casos)
(13.5%) (9.0%)

D 1L lf/,/,

/{ ) \ \ / poRso 1 (4.5%)

DEDOS 2 (9.0%)

o] °:.
had PIE:

Y4l \_3 ) ) DORSO 2 (9.0%)
U PLANTA 8 (36%)
BORDE 2 (9.0%)
TRONGCO 1 caso (4.5%)
EXTREMIDADES:
SUPERIORES 3 casos (13%)
INFERIORES 14 casos (60.8%)

FIGURA 27:

DISTRIBUCION TOPOGRAFICA DEL POROMA ECRINO EN 23
PACIENTES ESTUDIADOS EN EL CENTRO DERMATOLOGICO
"LADISLAO DE LA PASCUA" (PERIODO 1955 A 1987)

190



Otros aspectos clinicos observados fueron los siguientes:
en 6 casos fue pediculada, en 4 casos presentd hiperpigmenta
cién irregular de color café, en 3 casos la piel estaba ulce
rada o cubierta por costras hemdticas, en dos casos se des--
cribid aspecto "crateriforme" y en 2 casos mias presentd do--

lor a la palpacibén y en forma espontdnea.

El diagndstico clinico fue correcto en 7 (30.3%), en 3
casos se emitidé el diagnbdstico de fibroma o tumor vascular -
respectivamente, en 2 casos de epitelioma espinocelular y ne
vo, entre otros.

La histologia presentd caracteristicas similares en la *
mayor parte de los casos estudiados. En la epidermis hubo -
acantosis, dando aspecto en algunos casos de hiperplasia, --
acompafidndose generalmente de hiperqueratosis y/o paraquera-
tosis. La neoformacidn se origind en epidermis, constituida
por cordones epiteliales de células pequefias, poligonales, -
de aspecto basaloide, los cuales forman puentes que se anas-
tomosan entre si, formando en algunos "remolinos" y en dos -
casos luces de aspecto glandular. En el centro de los cordo
nes se apreciaban masas eosinofilicas o degeneracidén mucoi--
de. La periferia de los cordones estuvo rodeada por un es--
troma con vasos neoformados, dilatados y congestionados en -
11 casos, ademids en 2 casos mids se observd franco edema. O-
tros hallazgos histoldgicos fueron: epidermis ulcerada e hi-
perpigmentaciédn basal en dos y un caso respectivamente.

El tratamiento consistid en biopsia excisional en la ma

yoria de los casos. En la lesidén de mayor tamafio, 6 cm de -
didmetro, no se especifica el tratamiento.
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POROMA ECRINO
ASPECTOS CLINICOS

FIGURA 28

La localizacibén por excelencia es la planta del pie. Como
una lesidn exofitica de aspecto "papula-nodular", desde -
escasos milimetros hasta 5 cm., de color rosado a rojizo,
consistencia dura o eladstica, en ocasiones con "collarete"
hiperqueratbsico en su periferia. A menos. que se encuen-

tre en zonas de roce o presidén es asintomdtico.




POROMA ECRINO
HISTOPATOLOGIA HE 20X

FIGURA 29:
El tumor se origina en la epidermis, desdo donde se extien

forma de cordones tumorales que se

de hacia la dermis en

anatomosan entre si. Pueden apreciarse algunas luces y es

pacios guisticos ademds de vasos dilatados en dermis.




POROMA ECRINO

HISTOPATOLOGIA HE 40X
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FIGURA 30:

Los cordones de células de aspecto basaloide, relativa-
mente pequeifias, con nlicleo oval o redondeado estin co--
nectadas entre si por puentes intercelulares, mostrando
algunas de ellas, cercanas a la superficie epidérmica,

tendencia a la queratinizacidn.




CONCTLUSIONTES

En la revisidén del material histoldgico del Archivo del

Departamento de Dermatopatologia del Centro Dermatoldgico --
"DR. LADISLAO DE LA PASCUA" se encontrd lo siguiente:

De 18 706 biopsias de piel practicadas en el periodo de -
1955 a 1987 (33 afios), 576 (3.08%) fueron clasificadas co
mo Tumores de Anexos.

De las 576 biopsias clasificadas como tumores de anexos,
148 (25.69%) tuvieron diferenciacidn hacia glindulas sudo
riparas ecrinas, o sea el 0.79% del total de biopsias.

Encontramos 6 variedades de tumores de anexos con diferen
ciacién ecrina, siendo los mas frecuentes: Siringomas (71
casos 48%), Hidradenoma Nodular (34 casos, 23%) y Poroma

Ecrino (23 casos, 15.54%), lo que concuerda con lo descri

to en la literatura respecto a la frecuencia.

De entre los 148 tumores de anexos con diferenciacién ---
ecrina, solo 3 casos (2.02%) fueron malignos (1 caso de -
hidradenoma nocular y 2 casos de poroma ecrino).

En términos generales, las neoplasias predominaron en el
sexo femenino. La correlacidn diagnéstica fue del 34.1%,
aunque este porcentaje aumento a 60% en algunas de las va

riedades mis frecuentes.

El Espiradenoma Ecrino mostrd un franco predominio por el
sexo femenino. Se presentd principalmente entre la terce
ra y cuarta décadas de la vida. En general, el paciente
acudidé a consulta después de varios afios de evolucibn, 8

aflos en promedio, lo cual corresponde con los datos reca-
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TUMORES DE ANEXOS
DIFERENCIACION ECRINA

840% . Hidrocistoma 3.4%
------ Espiradenoma 4.7%
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Total de casos Diferenciacion Ecrina

FUENTE:Archivo de Dermatopatologia
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bados en la literatura mundial.

7. Aunque la presentacidn del espiradenoma ecrino generalmen
te es solitaria, las formas mOltiples llegan a desarro---
llarse, como se aprecidé en 2 de los casos estudiados. Di

chas formas mlltiples muestran asociacidn con otras neo--

formaciones como tricoepiteliomas y cilindromas, no apre-
ciandose esto en los casos estudiados. i

8. Su topografia correspondidé con la descrita en la literatu
ra: parte superior del cuerpo, incluyendo extremidades su

periores.

9. El aspecto clinico del espiradenoma ecrino caracterizado
como una lesidn solitaria, rara vez miltiple, intradérmi-
ca, de consistencia firme, color de la piel o azulada y -

dolor espontineo o a la palpacién, corresponde ampliamen-

te con las publicaciones existentes acerca de este tumor.

10. Uno de los casos miiltiples, presenté dismposicién lineal,
10 que corresponde con la distribucidn "zosteriforme" des
crita como una forma de presentacidn especial.

11. Histolbgicamente se demostrd la presencia de dos grupos -

celulares: células baséfilas, pequeflas, periféricas y cé-

lulas claras, grandes, centrales, formando estructuras --
glandulares y tubulares. La periferia estaba constituida
por un estroma con capilares y linfaticos dilatados y con

gestivos.

12. El1 Siringoma Condroide confirmd su rareza al constituir
el 5.4% de todas las neoplasias con diferenciacién ecrina.

13. La proporcidn entre mujeres y hombres de 1.6:1, difirid -
la presente en la literatura, que sefiala un franco predo-
minio en el sexo masculino, con proporciones incluso de
5:1. 197




14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

La edad de presentacidén entre los 30 y 40 afios de edad y
el tiempo de evolucién mayor de un afio corresponden con -

lo descrito.

Su topografia habitual fue la cabeza y su aspecto clinico
como el de toda neoplasia intradérmica, dificulta un diag
néstico clinico preciso, aungue en el 37.5% de los casos
existidé una adecuada correlacidn clinico-patoldbgica. Las
caracteristicas histolbégicas fueron similares a las des--
critas en la literatura.

El Hidradenoma Nodular o de Células Claras, mostrd predi-
leccidn por el sexo femenino en una proporcidén de 3.25:1,
con una edad de afeccién entre los 5 y 84 afios, promedian
do ademds 5 afios de evolucidén en la mayoria de los casos,

lo que correlaciona con lo descrito.

En la totalidad de los casos se trato de una lesidén loca-
lizada a cabeza, solitaria en el 97% de los casos. Las -
caracteristicas clinicas e histoldégicas fueron similares
a las descritas en la literatura, a excepcién de un caso

de un caso de lesiones miltiples, con disposicidn lineal.

sélo el 14.7% demostrd la presencia de Células Claras y -
de ellos sdlo un caso fue diagnésticado histoldgicamente

como Hidradenoma de Células Claras.

Los Siringomas mostraron los picos de incidencia descri--
tos en la literatura: la adolescencia y la edad adulta --
tardia. El predominio fue franco para el sexo femenino -
en una proporcién de 14:1 para la forma palpebral (63.3%
de los casos), comparado con la forma eruptiva o disemina
da el 26.8% de los casos.

Aunque la variedad de Siringoma Solitario se considera ra
ra, en la literatura consultada, nosotros encontramos 7 -
198



21.

22.

23.

24.

25.

26.

27.

casos que correspondieron a esta variedad, aunque sélo -

uno fue diagnosticado como tal.

Cclinica e histoldgicamente los siringomas son lesiones -
faciles de diagnosticar, sin embargo, encontramos corre-

lacibén sblo en el 60%.

De los casos estudiados de siringomas, en cuatro hubo in
cidencia familiar (Siringoma Familiar).

El Hidrocistoma Ecrino fue una lesidn rara en la consul-
ta dermatoldgica, ya que se diagnéstico solo en 5 casos,
correspondiendo al 3.37% de los tumores con diferencia--
cién ecrina. No mostrd predileccidn por ningln sexo y -
la edad de aparicidn fue a partir de la 4° década de la

vida.

Clinicamente mostrd una topografia semejante a la descri
ta en la literatura: periorbitaria, tronco y regidén geni
tal. Morfoldgicamente su aspecto quistico fue 1o que de
termind una correlacidn clinico-patoidgica aceptable del
60%.

Histoldégicamente se observd una cavidad quistica unilocu
lar revestida por células epiteliales, cuboideas y apla-

nadas, que contenia material eosindfilo homdgeneo.

El Poroma Ecrino afectd en forma muy semejante a ambos -
sexos, 13 casos del sexo femenino y 10 del masculino, pa
ra totalizar 23 casos que correspondieron al 15.54% de -
los tumores con diferenciacidn ecrina.

La edad de inicio y la evolucién al momento de la consul
ta correspondieron con lo descrito en la literatura: en-
tre la cuarta y sexta décadas de la vida y una evolucién
de 4 meses a 10 afios.
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28.

29.

30.

La topografia del poroma ecrino fue principalmente las -
extremidades inferiores (14 casos, 60.8%), con franco --
predominio de pies (12 casos, 52%). Su aspecto clinico

fue variable mostrando como datos caracteristicos: super
ficie rugosa, bien limitado, color rosa, ligeramente elg
vado y con un rodete queratbsico en la mayoria de los ca

50s.

Histolbégicamente los casos estudiados fueron muy semejan
tes y correlacionaron con lo descrito en la literatura.

El diagndstico clinico fue correcto sbdlo en el 30% de -~
los casos, confundiéndose mas frecuentemente con un tu--
mor vascular o un fibroma, cuando su presentacidn era pe
diculada.
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