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RESUMEN

INTRODUCCION: El siringoma condroide (SC) o también conocido como tumor mixto es
un tumor cutaneo benigno originado de las glandulas sudoriparas. Este constituye la
contraparte cutanea del tumor mixto o adenoma pleomorfo de la glandula salival.

Se trata de un tumor poco frecuente, con una incidencia de 0.01% a 0.0098% de los
tumores de piel. Histolégicamente el SC tiene un componente epitelial y otro
mesenquimal, con componente de glandulas sudoriparas en un estroma cartilaginoso.
Clasicamente se han clasificado como de tipo ecrino o apocrino en funcion de su origen
histolégico. En cuanto a su patogénesis, se ha discutido sobre el origen glandular.
OBJETIVO: Describir  las  caracteristicas  clinicas, histopatolégicas e
inmunohistoquimicas del siringoma condroide en el Hospital General Dr. Manuel Gea
Gonzalez de 1995 a 2021.

MATERIAL Y METODOS: Se realizé un estudio observacional, analitico, transversal y
ambispectivo. Al obtener la aprobacion de los Comités de Investigaciéon y Etica en
investigacion, se realizO una busqueda en la base de datos de la Division de
Dermatologia del Hospital General Dr. Manuel Gea Gonzalez en el periodo comprendido
de 1995 a 2021, se seleccioné tejido embebido en parafina de pacientes con diagndstico
histolégico de siringoma condroide o tumor mixto. De un total de 9489 biopsias de
tumores de piel benignos y malignos, se obtuvieron 24 casos con diagndstico siringoma
condroide, de los cuales solo 18 contaban con datos clinicos disponibles y material para
su estudio. Se registro la informacion clinica y algunas caracteristicas histoldgicas. Se
solicitaron las siguientes tinciones de inmunohistoquimica: S100, EMA, citoqueratina 5/6
y actina de musculo liso. Se determind la positividad, el tipo de tincion y las estructuras
positivas.

RESULTADOS: Se incluyeron un total de 18 casos con diagnostico de siringoma
condroide de los cuales el 72.2% fueron hombres, la media de edad fue de 46.8 afios, la
topografia mas comun fueron la piel de los labios, seguidos de nariz y piel cabelluda. La
media de evolucién fue de 41.8 meses. El tamafo promedio de las lesiones fue de 19.9
mm. Histolégicamente la mayoria de las lesiones estaban bien delimitadas, con
localizacion dérmica con extensién a tejido celular subcutaneo. El subtipo mas frecuente

fue el apocrino y el estroma predominante fue condroide.



En un caso no se pudieron realizar estudios de inmunohistoquimica por lo que solo se
realizaron en 17 casos. EMA fue positivo difuso en el 82.3% de los casos en la capa
interna de las células tubulares. CK5/6 fue positivo en el 58.8% de los casos en la capa
periférica de las células tubulares. AML presenté positividad focal en menos de la mitad
de los casos en la capa interna de las células tubulares. S100 fue positivo difuso en mas
de la mitad de los casos tanto en la capa interna como en la capa periférica de las células

tubulares y en las células estromales.

CONCLUSIONES:

Los hallazgos histolégicos son caracteristicos, en algunos casos existe dificultad para
determinar su origen ecrino o apocrino, la expresién de inmunohistoquimica es similar
en los dos tipos. Se observo expresion de marcadores epiteliales en la capa interna de
las células tubulares y de marcadores mioepiteliales tanto en la capa interna como en la
periférica de las células tubulares, con baja expresion de AML lo que sugiere un grado

de diferenciacion mioepitelial incompleta en estas células.



2. INTRODUCCION

El siringoma condroide (SC) o también conocido como tumor mixto es un tumor cutéaneo benigno
de las glandulas sudoriparas '2. Este constituye la contraparte cutanea del tumor mixto o

adenoma pleomorfo de la glandula salival 3.

El término siringoma condroide fue usado por primera vez en 1961 por Hirsh y Helwing como
un tumor que presenta estructuras propias de la glandula sudoripara en un estroma de aspecto
cartilaginoso 3. Se trata de un tumor poco frecuente, con una incidencia de 0.01% a 0.0098%

2 afecta comunmente a varones adultos “.

Clinicamente se caracteriza por neoformaciones nodulares subcutaneas, no ulceradas, de
consistencia dura y superficie lisa de color piel o eritematosas, asintomaticos y de crecimiento

lento. Pueden medir de 1 a 3 centimetros de diametro y existen reportes de hasta 9 centimetros
5,6

Histologicamente el SC tiene un componente epitelial y otro mesenquimal, con componente de
glandulas sudoriparas en un estroma cartilaginoso o mixoide . Clasicamente se han clasificado
como de tipo écrino o apdcrino en funcion de su apariencia histoldgica 8. En los de tipo écrino
se encuentran espacios luminales pequefios, conformados por una sola linea de células
cuboidales epiteliales, sin ramificacidén ni secrecién apécrina, mientras que en el tipo apdcrino
se aprecian espacios luminales de aspecto tubular y quistico, ramificados y delimitados por dos

hileras de células epiteliales cuboidales °.

Aunque la literatura anterior defendia de forma variable esta derivacion ecrina o apocrina, se

reconocen variantes que se diferencian hacia ambas (incluida la diferenciacién folicular) '°.

Presenta inmunotincion positiva para S-100, citoqueratina, antigeno epitelial de membrana

(EMA), vimentina, actina, proteina acida fibrilar glial (GFAP) y p63 .

En cuanto a su patogénesis, se ha discutido sobre el origen glandular. La morfologia
microscopica de SC es muy similar a la del adenoma pleomorfo de la glandula salival. En
algunos estudios la inmunohistoquimica ha sido de utilidad para determinar el origen de las

glandulas salivales ’.



El adenoma pleomorfo tipico tiene un aspecto bifasico, la mayor parte del componente epitelial
es de naturaleza glandular. Las glandulas neoplasicas tienen un revestimiento compuesto por
dos tipos de células, las células mioepiteliales y las basales. El estroma puede tener un aspecto
mixoide inespecifico, aunque por lo general se encuentran areas de diferenciacion cartilaginosa.
Existe evidencia morfolégica, ultraestructural, inmunohistoquimica y molecular convincente que
sugiere que estos elementos mesenquimales comparten el mismo origen que las células
epiteliales y que representan células mioepiteliales modificadas. Ultraestructuralmente, también
esta presente un continuo de caracteristicas citoplasmicas desde las células epiteliales hasta

las mesenquimatosas 2.

Argenyi et al. en 1988, después de estudiar 12 casos de tumor mixto cutédneo por
inmunohistoquimica, concluyeron que la capa celular interna de los componentes
tubuloglandulares tiene caracteristicas epiteliales distintas en la positividad con citoqueratinas
(CK), antigeno carcinoembrionario (CEA) y antigeno de membrana epitelial (EMA), mientras
que la capa celular externa mostré resultados negativos para actina especifica de musculo
(MSA), desmina, CEA, EMA y CK y mostr6é inmunoexpresion para vimentina, proteina S-100,
enolasa especifica de neurona (NSE) y en tres casos para la proteina acida fibrilar glial (GFAP).
Las células estromales y, en menor medida, los nidos sdlidos expresaron inmunofenotipos
similares a los de la capa celular externa. Segun estos autores, estos datos sugieren que los
componentes del estroma pueden derivar de las células externas de los elementos

tubuloglandulares pero no confirman su diferenciacion mioepitelial exclusiva 3.

Dominguez et al. en otro estudio inmunohistoquimico de 15 casos de tumor mixto cutaneo
llegaron a conclusiones similares, con la salvedad de que estos autores detectaron positividad
para AML en las células de la capa externa de los tubulos, asi como en células aisladas y en
los pequefos agregados de células inmersos en el estroma, y concluyé que las células

mioepiteliales juegan un papel importante en la histogénesis de los tumores cutaneos mixtos '°.

Hassab EI-Naby et al., en 1989, estudiaron 64 casos de tumores cutaneos mixtos mediante
microscopia convencional e inmunohistoquimica. Estos autores distinguieron entre los dos tipos
de tumor cutaneo mixto, ecrino y apocrino, de acuerdo con la clasificacion previamente
establecida por Headington, y observaron hallazgos de diferenciacion folicular y/o sebacea en

ejemplares de la variante apocrina. La conclusion de estos autores fue que los estudios
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inmunohistoquimicos no fueron utiles para distinguir entre diferenciacion ecrina y apocrina en

esta neoplasia 1.

El tratamiento de eleccion es la escisidn quirurgica total. A pesar de su comportamiento benigno,
existen reportes de malignidad, asociados a recurrencia local y metastasis, la cual puede ocurrir
en ganglios linfaticos, pulmones, hueso y sistema nervioso central. Por lo tanto, se recomienda

seguimiento posterior a la extirpacion 4.
3. MATERIALES Y METODOS

Seleccion de datos y muestras
Todos los aspectos de nuestra investigacion se realizaron de acuerdo con las pautas éticas
conocidas. (p. €j., la Declaracién de Helsinki, el Informe Belmont).
Se realizé una busqueda en la base de datos de la Divisién de Dermatologia del Hospital
General Dr. Manuel Gea Gonzalez en el periodo comprendido de 1995 a 2021, con diagnéstico
histoldgico de siringoma condroide o tumor mixto, se encontraron 24 casos con de un total de
9,489 biopsias de tumores de piel tanto benignos como malignos. Solo se consideraron 18
casos que contaban con bloques de parafina y datos clinicos disponibles.
Analisis clinico-patolégico
Se registraron las siguientes variables obtenidas de los datos clinicos: edad al momento de la
toma de biopsia, sexo, sitio anatémico, tiempo de evolucién (meses) y tamafio macroscopico
de la neoformacion.
En cuanto a los datos histopatoldgicos se registré:

- Diagndstico histologico

- Arquitectura multilocular o unilocular

- Localizacién en dermis, tejido celular subcutaneo (TCS) o dérmico con extensién a TCS.

- Tipo de diferenciacién predominante (ecrino, apocrino o mixto), el tipo de estroma

(mixoide, condroide o ambos).
- Sila lesion estaba bien circunscrita o no.
- El patrén del componente epitelial: tubulos, hebras cortas, agregados solidos, células

individuales y estructuras similares a “renacuajos”.

11



El tipo de diferenciacién: ecrina, apocrina, mixta (ecrina y apocrina), folicular y sebacea.
La diferenciacion ecrina se determind por presentar elementos ductales redondos no
ramificados revestidos por una sola capa de células cuboidales.

La diferenciacion apocrina se determind por presentar un patron caracterizado por
estructuras tubulares de diferentes tamafos delimitados por dos capas de células
epiteliales. Las células epiteliales luminales (internas) son columnares y presentan
secrecion por decapitacion. Las células de la capa externa son cuboidales.

El componente predominante del estroma, se registr6 como mixoide, condroide,

lipomatoso, fibroso y éseo.

Analisis con inmunohistoquimica

El tejido de 17 casos fue procesado con técnica habitual para realizar inmunotinciones para los

siguientes anticuerpos: antigeno epitelial de membrana (EMA), Citoqueratina 5/6 (CK5/6),

actina de musculo liso (AML) y S100.

Se determind si la tincidon de inmunohistoquimica era positiva focal o difusa o si era negativa.

Se registro si la tincidn de inmunohistoquimica era positiva difusa o focal en el componente

epitelial o estromal. Del componente epitelial se determind si era positiva en la capa interna

(luminal) o en la capa periférica.

Procedimiento y procesamiento

1.

Busqueda en la base de datos del Departamento de Dermatopatologia desde 1995 al
2021, obtencion de 18 casos con diagnédstico de siringoma condroide/ tumor mixto de la
piel

Registro de datos clinicos de los 18 casos con diagnéstico de siringoma condroide/ tumor
mixto.

Recoleccion de 18 bloques de parafina con diagnéstico de siringoma condroide/ tumor

mixto de la piel.

4. Revisidon de laminillas para hacer la descripcidn de las caracteristicas histopatologicas.

5. Seleccién de bloques de parafina para realizacion de inmunohistoquimica con EMA, CK

5/6, AML, S100.
Analisis e interpretacién de datos por 2 dermatopatdlogos (MEVM y MLCH) y 1 residente
de dermatopatologia (AEPC) después de realizados los procesos técnicos de

inmunohistoquimica.
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a) Llenado de hoja de captura de datos con las variables y caracteristicas histoldgicas.
b) Evaluacién de laminillas con inmunohistoquimica y registro de sus caracteristicas

inmunohistoquimicas.

El presente trabajo de investigacién fue aprobado por el comité de ética y de investigacion del
Hospital General Dr. Manuel Gea Gonzéalez con el numero de registro 06-63-2022
4. RESULTADOS

4.1 Caracteristicas clinico-patolégicas

Se localizaron 24 casos diagnosticados como siringoma condroide/ tumor mixto de los cuales 6
no contaban con material para su estudio histopatoldgico e inmunohistoquimico, por lo que se
incluyeron un total de 18 muestras. La media de edad al momento del diagndstico fue de 46.8
afos, con una relacion hombre: mujer de 2.6:1. El sitio anatomico mas afectado fueron la piel
de labios (4/18), seguido de nariz (3/18) y piel cabelluda (3/18), posteriormente parpados (2/18),
mejillas (2/18), cuello (2/18) y region preauricular (1/18), un caso se encontrd una topografia
poco descrita que fue borde plantar (1/18). En cuanto a la evolucion, es decir, desde el inicio de
los sintomas hasta la atencion médica, tuvo una media de 41.8 meses con una mediana de 36
meses. La media del tamafo fueron 19.9 mm, con una mediana de 15 milimetros. Las

caracteristicas clinicas de todos los casos estudiados se resumen en las Tabla 1.

Respecto a los hallazgos histoldgicos, la arquitectura mas frecuente fue unilocular con 11 casos
y 7 casos fueron multiloculares. La localizacion mas frecuente fue dérmica con extension a tejido
celular subcutaneo (14 casos), seguido de dermis (4 casos). Del total de casos, 16 (88.8%) se

encontraban bien delimitados, un caso (5.5%) mal delimitado y un caso (5.5%) fragmentado.

En cuanto al patron del componente epitelial, se observdé una mezcla de patrones, siendo la
formacion de tubulos lo mas frecuente en 16 de 18 casos, cordones y agregados soélidos en 10
de 18 casos, se observaron estructuras en renacuajo en 2 casos y células individuales en 1

Caso.

La diferenciacion mas frecuente fue apocrina con 12 casos (66.6%), seguida de la ecrina con 4
casos (22.2%) y posteriormente en 2 casos (11.1%) se observo diferenciacion tanto ecrina como

apocrina.
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Respecto al estroma 11 (61.1%) de los casos presentaban combinaciones de elementos

estromales y de éstos el mas frecuente fue condroide y mixoide en 6 casos (33.3%).
Las caracteristicas histopatolégicas de todos los casos estudiados se resumen en las Tabla 2.
4.2 Analisis inmunohistoquimico

De los 18 casos, en uno no fue posible realizar las tinciones de inmunohistoquimica debido a
calcificacion del tejido, por lo que dichos estudios de inmunohistoquimica solo se realizaron en

17 casos.
4.2.1 Expresién de EMA

De los 17 casos, este anticuerpo fue positivo difuso en la capa interna de los agregados de
células tubulares en la mayoria de los casos (82.3%). Se observé positividad en la secrecidn
luminal en mas de la mitad de los casos (52.9%). Fue negativo en el 100% de los casos tanto

en la capa periférica de los agregados de las células tubulares, como en las células estromales.
4.2.2 Expresiéon de CK 5/6

La expresién de CK 5/6 fue variable, en la capa periférica de las células tubulares la mayoria
de los casos (47.05%) fueron negativos, seguido de positividad difusa en el 35.29% de los casos

y positividad focal en el 17.64%.

En la capa periférica de las células tubulares se observé mayormente positividad difusa (58.8%)

de los casos, positividad focal en 4 casos (23.52%) y negatividad en el 3% (17.64%).

En las células estromales solo un caso (5.88%) fue positivo focal y el resto de los casos fueron

negativos.
4.2.3 Expresiéon de AML

En la mayoria de los casos (58.8%) fue negativa en la capa interna de las células tubulares, en

el resto de los casos (41.17%) fue positiva focal.
Respecto a la capa periférica de las células estromales, esta fue negativa en el 100%.

Se observé positividad focal en un caso (5.88%) en las células estromales, en el resto fue

negativo.
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4.2.4 Expresion de S100

En mas de la mitad de los casos (58.8%) se observé positividad difusa en la capa interna de las

células tubulares, seguido de positividad focal en el 29.4%, con dos casos (11.7%) negativos.

En la capa periférica de las células tubulares se observo positividad difusa en la mayoria de los

casos (58.8%), seguido de positividad focal en el 35.29% y un caso negativo (5.88%).

En las células estromales el 52.9% tuvieron positivad difusa, 11.7% de los casos con positividad

focal y 35.29% de los casos negativos.
Un resumen de la expresiéon de los anticuerpos se resume en la Tabla 3.

5. DISCUSION.

El siringoma condroide o tumor mixto esa una neoplasia rara con una frecuencia reportada entre
0.01%y 0.98% .

En nuestro estudio se observd mas frecuente en hombres (relacion H:M de 2.6:1), lo cual
concuerda con la literatura. Respecto a la edad la media de presentacion fue de 46.8 afios. La
mayor parte de los casos se presentaron en piel de labios, seguidos de nariz y piel cabelluda, y
con menor frecuencia en mejillas, parpados y cuello. Encontramos presentaciones atipicas
como el borde plantar. El promedio de tamario fue de 19.9 milimetros (mm).

Estos hallazgos clinicos son similares a los reportados por Wan et al ’.

Respecto a las caracteristicas histologicas, la mayor parte de nuestros casos eran lesiones bien
circunscritas, con arquitectura unilocular y afeccion de la dermis con extensién a tejido celular
subcutaneo; hallazgos similares a los encontrados por Kazakov et al ¢, sin embargo, este
estudio solo fue realizado en siringomas condroides (tumores mixtos) con diferenciacion ecrina.
El patron del componente epitelial presentado con mayor frecuencia en nuestros casos fue la
formacion de tubulos, los cuales podian presentar una sola capa de células si eran ecrinos o
una doble capa de células en caso de ser apocrinos. Posteriormente en igual frecuencia se
observaron cordones y agregados solidos de células epiteliales. Solamente en un caso se
encontraron células individuales y en 2 casos se encontraron estructuras en renacuajo, éstos
dos ultimos casos presentaban diferenciacion ecrina; hallazgos similares a los encontrados por

Kazakov et al 8.
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Normalmente el componente secretor de las glandulas ecrinas, esta rodeado de una membrana
basal gruesa y esta rodeado de tejido conectivo laxo en ocasiones con mucina. La capa externa
estd compuesta por células mioepiteliales contractiles y la capa interna por células secretoras
de dos tipos: grandes células claras y células pequefias obscuras secretoras de glicoproteinas.
Debido a la expresion de filamentos de queratina parecen de origen ectodérmico. Por lo tanto,
las células mioepiteliales se desarrollan a partir de las células epiteliales de la punta de la espiral
secretora y no, como cabria esperar, de las células mesenquimatosas adyacentes °.

En condiciones normales la inmunotincion con EMA se puede detectar a lo largo del lumen de
la unidad secretora y delineando los canaliculos intercelulares. También esta presente
alrededor del borde luminal del conducto y, a menudo, esta presente en grandes cantidades
dentro de la luz. Las células mioepiteliales pueden ser identificadas con la inmunotincion para
S100, desmina y actina de musculo liso °.

Las glandulas apocrinas se encuentran predominantemente en las regiones anogenital y axilar,
pero también se encuentran en el conducto auditivo externo (glandulas ceruminosas), el
parpado (glandula de Moll) y dentro de la areola. Se derivan de la epidermis y se desarrollan
como una excrecencia del epitelio folicular. Aparecen por primera vez durante el cuarto o quinto
mes de gestacién. se desconoce su funcion en humanos, pero en otros mamiferos son
responsables de la produccién de olores y tienen importancia en la atraccion sexual. Su porcidon
secretora contiene una capa externa discontinua de células mioepiteliales y una capa interna
de células cuboidales y columnares eosinofilicas. La capa interna de la porcidn secretora
contiene un unico tipo de célula secretora columnar que contiene numerosos granulos grandes
y densos ubicados en el aspecto apical, que contribuyen a la secrecidn rica en lipidos que se
produce. La porcion ductal esta compuesta por una doble capa de células, que puede ser
indistinguible de la porcion ductal de las glandulas ecrinas. Normalmente la inmunotincion con
EMA marca el citoplasma de las células secretoras y se acentua a lo largo del borde luminal.
También esta presente a lo largo de la cara luminal del conducto apocrino. Las células
mioepiteliales de la unidad secretora son reactivas para la proteina S-100 y la actina del musculo
liso 1°.

Respecto a la diferenciacion, clasicamente los tumores mixtos o siringomas condroides se han
dividido en ecrinos o apocrinos. Los apocrinos muestran una variacion considerable en sus

componentes epiteliales, mioepiteliales y estromales y se caracterizan mas comunmente por
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estructuras tubulares ramificadas incrustadas en una matriz condroide y/o mixoide. Los tubulos
estan compuestos por una capa externa de células mioepiteliales y una capa interna de células
epiteliales, esta ultima a menudo manifiesta secrecion apocrina. La diferenciacién folicular y
sebacea también es una caracteristica en muchos casos, y esta diferenciacion tripartita se toma
para apoyar la naturaleza apocrina de la neoplasia, reflejando el parentesco embrioldgico de
los elementos de la unidad foliculo-sebacea-apocrina. En contraste con su contraparte apocrina,
los tumores mixtos ecrinos no muestran signos de secrecion apocrina ni evidencia de
diferenciacién a lo largo de otras lineas de la unidad foliculo-sebaceo-apocrina (de ahi su
clasificacion como lesiones putativas ecrinas). EI componente epitelial de estas neoplasias se
compone de elementos tubulares de una sola capa de células, pequefos nidos epiteliales,
hebras y cordones, o unidades de células individuales ubicadas en un estroma mixoide y/o
condroide 1.

Ademas, algunos autores han documentado la presentacion clinica de tumores mixtos ecrinos
en sitios tipicos de neoplasias apocrinas lo cual cuestiona el dogma de que la neoplasia es de
naturaleza ecrina o apocrina 6.

En nuestros casos la mayoria de los casos (66.6%) fueron apocrinos, 22.2% ecrinos, y en 2
casos (11.1%) se observé una diferenciacion tanto apocrina como ecrina, cabe mencionar que
en estos dos ultimos casos predominaba la diferenciacion apocrina. Algunos autores mediante
estudios de microscopia de luz y microscopia electrénica han reportado esta dificultad en
realizar una division entre la diferenciacion ecrina y apocrina de los tumores mixtos,
denominando la existencia de una glandula “apoecrina” con morfologia hibrida .

En cuanto al estroma la mayor parte de los casos presentaron combinacién de elementos
estromales, predominando el condroide en 14 casos (77.7%), seguido del mixoide (66.6%), 5
casos (29.7%) con metaplasia 6sea, fibroso en 4 casos y lipomatoso en 3 casos.

De los 18 casos, no se pudo realizar estudios de inmunohistoquimica en 1 caso ya que el tejido
presentaba osificacion prominente.

EMA (antigeno epitelial de membrana) es una glicoproteina transmembrana que se expresa
normalmente en las glandulas sebaceas y en las glandulas sudoriparas. Su expresion fue
positiva difusa en la mayoria de los casos (82.3%) en la capa interna de las células tubulares y
en mas de la mitad de los casos en la secrecion tubular. En los 3 casos que se presentd

negatividad a este anticuerpo, la diferenciacion era apocrina. Estos hallazgos son muy similares
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a los de Wan et al 7, que encontraron positividad para EMA en la capa interna de las células
tubulares en 21/21 casos registrados.

Anti-CK 5/6, es un anticuerpo monoclonal que reconoce un filamento intermedio de queratina
de alto peso molecular y se ha encontrado que es un marcador util de diferenciacion escamosa.
La expresion de CK 5/6 se ha estudiado en numerosas neoplasias epiteliales, y ha demostrado
cierta utilidad para ayudar a diferenciar el sitio de origen de ciertas neoplasias malignas, asi
como para diferenciar el carcinoma de células escamosas del adenocarcinoma. Se ha
expresado en estructuras anexiales cutdneas normales, asi como en algunas neoplasias
cutaneas anexiales '®. En nuestro estudio la expresion fue variable encontrando positividad
difusa en la capa interna de las células tubulares en el 35.29% de los casos y en el 58.8% de
los casos en la capa periférica de las células tubulares. Un caso presentaba algunas células
estromales focalmente positivas. Nuestros hallazgos contrastan con la serie de Wan et al ”,
donde CK5/6 fue positiva en la capa interna en 95.23% de los casos y en la capa periférica en
80.95% de los casos.

La actina de musculo liso (AML) es una proteina que es positiva en musculo liso, incluyendo el
musculo liso de los vasos, se expresa en miofibroblastos y en células mioepiteliales. Se observo
expresion focal en menos de la mitad de los casos (41.7%) en la capa interna de las células
tubulares, y positividad focal en un caso en las células estromales. Se observaron otras
estructuras como vasos sanguineos y miofibroblastos que resaltaban con esta inmunotincion.
Estos hallazgos contrastan con lo reportado con Wan et al 7 ya que en su serie se presento
positividad en 14 de 21 casos (66.6%) en la capa periférica del epitelio.

S-100 es una proteina acida de 20 kDa fijadora de calcio, que recibe ese nombre por su
solubilidad en sulfato amoénico al 100%. La proteina esta compuesta por dos subunidades, a y
B, que se combinan para formar tres isotipos. El isotipo a-a se encuentra normalmente en
miocardio, musculo esquelético y neuronas; el isotipo a-f3 esta presente en melanocitos, glia,
condrocitos y anexos de la piel y el isotipo B- se observa en las células de Langerhans y de
Schwann. Mediante inmunohistoquimica, es posible demostrar |la presencia de proteina S-100
en un gran numero de tejidos normales, como algunas neuronas y glia, células de Schwann,
melanocitos, células de Langerhans, células reticulares interdigitantes de los ganglios linfaticos,
condrocitos, células mioepiteliales y conductos de las glandulas sudoriparas, glandulas

salivales y de la mama '°. En nuestros casos se observo positividad difusa en mas de la mitad
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de los casos, tanto en la capa interna de las células tubulares (58.8%), como en la capa
periférica (58.8%) y en las células estromales (52.9%). En comparacién con el estudio de Wan
et al 7, ellos encontraron 100% de positividad para S100 en la capa periférica de las células
tublares y menos del 10% de positividad en la capa interna de las células tubulares. Existen
otros estudios como el de Kazakov et al ', en el que se observo expresion de S100 de forma
positiva difusa en el 100% de los casos (n=18) en todo el componente epitelial.

6. CONCLUSIONES

En conclusién, los hallazgos histoldgicos son caracteristicos, en algunos casos existe dificultad
para determinar su origen ecrino 0 apocrino, la expresion de inmunohistoquimica es similar en
los dos tipos.

La inmunohistoquimica revel6 que el epitelio interno del conducto glandular expresa
principalmente EMA, mientras que el epitelio externo fue positivo para CK 5/6 y S100. La
inmunotincion para AML fue positiva focal en menos de la mitad de los casos en la capa interna
de las células tubulares. La expresion tanto de marcadores epiteliales (EMA y CK5/6) como
mioepiteliales (S100) en las células tubulares, con baja expresién de AML sugiere que estas

células son mioepiteliales sin embargo con un grado de diferenciacion incompleto.
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8. ANEXOS

8.1 TABLAS, FIGURAS Y GRAFICAS.

Tabla 1. Caracteristicas clinicas

Caracteristicas clinicas Todos los
casos
(n=18)
Edad al diagnéstico (anos)
Media 46.8
Mediana (rango) 50.5
Sexo, n (%)
Hombres 13 (72.3%)
Mujeres 5 (27.7%)
Localizacion
Labios 4 (22.2%)
Nariz 3 (16.6%)
Piel cabelluda 3 (16.6%)
Mejillas 2(11.1%)
Parpados 2(11.1%)
Cuello 2(11.1%)
Preauricular 1(5.5%)
Pie 1(5.5%)
Evolucion (meses)
Media 41.8
Mediana (rango) 36
Tamano
Media 19.9
Mediana (rango) 15

Tabla 2. Caracteristicas histopatolégicas

Caracteristicas histopatolégicas | Todos los
casos
(n=18)

Arquitectura

Multilocular 7

Unilocular 11

Localizacion
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Dermis 4
Tejido celular subcutaneo (TCS) 0
Dérmico con extensiéon a TCS 14
Circunscripcion

Bien delimitado 16
Mal delimitado

Fragmentado

Patrén del componente epitelial:

Tubulos 16/ 18
Cordones 10/ 18
Agregados sélidos 10/ 18
Células individuales 1/ 18
Estructuras en renacuajo 2/ 18
Diferenciacion

Ecrina 4
Apocrina 12
Ecrina y apocrina 2
Folicular 0
Sebacea 0
Estroma

Mixoide 12
Condroide 14
Lipomatoso 3
Fibroso 4
Osea 5
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Tabla 3. Caracteristicas inmunohistoquimicas de los 17 casos de siringoma condroide.

Marcador de Inmunohistoquimica n=17 (%)
EMA CK5/6 AML S$100
Sitio de | Negativo | Positivo | Positivo | Negativo | Positivo Positivo Negativo | Positivo | Positivo Negativo | Positivo | Positivo
tincion difuso focal difuso focal difuso focal difuso focal
Capa
interna de
los 3 4 10 8 6 3 10 7 2 10 5
0
agregados (17.6%) | (23.5%) | (58.8%) | (47.05%) | (35.29%) | (17.64%) | (58.8%) (41.17%) | (11.7%) | (58.8%) | (29.4%)
de células
tubulares
Capa
periférica
de los 17 3 10 4 17 1 10 6
0 0 0 0
agregados (100%) (17.64%) | (58.8%) | (23.52%) | (100%) (5.88%) | (58.8%) | (35.29%)
de células
tubulares
Células 17 16 1 16 1 6 9 2
0 0 0 0
estromales (100%) (94.1%) (5.88%) (94.1%) (5.88%) | (35.29%) | (52.9%) | (11.7%)
Secrecion 8 9
0 0 0 0 0 0 0 0 0 0
luminal (47.05%) | (52.9%)
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8.2 HOJA DE CAPTURA DE DATOS

Caracteristicas clinicas, histopatologicas e inmunohistoquimicas del siringoma condroide en el
Hospital General “Dr. Manuel Gea Gonzalez” de 1995 a 2021

No

Numero de biopsia

SEXO _____FEMENINO TIEMPODE | _ 1-3 MESES
____ MASCULINO EVOLUCION |  4-6 MESES
____>6MESES
_____0-15ANOS ____ FRENTE
____16-30 ANOS ____LABIO
EDAD __ 31-45 ANOS TOPOGRAFIA | MEJILLAS
___ 46-60 ANOS ____TRONCO
____>60 ANOS ____ EXTREMIDADES
SUPERIORES
_____ EXTREMIDADES
INFERIORES
DIFERENCIACION ____ECRINO ESTROMA _____CONDROIDE
_____APROCINO _____MIXOIDE
LIPOMATOSO
MARCADORES DE
INMUNOHISTOQUIMICA | S100
___EMA
_____ACTINADE
MUSCULO LISO
CK5/6
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8.3 IMAGENES

IMAGEN 1.

HyE 4x Siringoma condroide ecrino. Se observa la formacion de ductos con una sola capa de
células epiteliales inmersos en un estroma condroide (A). HyE Acercamiento 10x (B).
Inmunotincién para EMA positiva en las células epiteliales (capa interna de las células

tubulares) (C). CK5/6 (D) y AML (E ) negativas. S100 positivo difuso en las células epiteliales
(F).
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IMAGEN 2.

HyE 4x Siringoma condroide apocrino. Se observa la formacién de ductos con ramificaciones
en un estroma condroide y mixoide(A). HyE Acercamiento 10x donde se observa secrecién por
decapitacion (B). Inmunotincién para EMA positiva focal en las células epiteliales (capa interna
de las células tubulares) (C). CK5/6 positiva focal en la capa interna y periférica de las células
tubulares (D). AML positiva focal en la capa interna (E ). S100 positivo difuso en las células

epiteliales capa interna y periférica (F).
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