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RESUMEN

El siringocistoadenoma papilifero es un tumor benigno de los anexos que ocurre en
la infancia y la adolescencia. Tiene una presentacion clinica variable con lesiones
tipo papula, placas alopécicas o nédulos. Dada la presentaciéon inespecifica, la
histopatologia es necesaria para confirmar el diagnostico de la lesion. Puede trans-
formarse en lesiones nodulares o verrugosas en la pubertad. Mas del 75 % de los
casos se reportan en la cabeza y el cuello; el 40 % se asocia con nevus sebaceo.
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Se reporta el caso de un paciente con un siringocistoadenoma papilifero con diferen-

ciacién apocrina, ubicado en el tobillo, localizacién inusual; solo hay tres casos pre- No se reportan conflictos de
viamente reportados en la literatura cientifica revisada, localizados en las piernas, interés.

sin reportes previos en Latinoamérica de este tumor en esta localizacion.

PALABRAS CLAVE: siringocistoadenoma papilifero, pierna, lesiones verru-
gosas, tobillo, tumores benignos

SUMMARY

The syringocystadenoma papilliferum is an adnexal benign tumor that occurs in
childhood and adolescence. Clinical presentation is variable consisting of papules,
alopecic plaques or nodules and, therefore, histopathology is required to confirm
the diagnosis. The lesions may undergo nodular or verrucous transformation at pu-
berty. Over 75% of cases occur in the head and neck, and 40% are associated with
the presence of sebaceous nevi.

We report an unusual case of a syringocystadenoma papilliferum in the ankle with
apocrine differentiation, with only 3 cases previously reported in the literature that
were located in the leg and no prior reports in Latin America.

KEY WORDS: Syringocystadenoma papilliferum, leg, verrucous lesions, ankle,
benign neoplasm
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CASO CLINICO

Se presenta el caso de un paciente de sexo masculino,
de 18 afios de edad, originario y procedente de Cali, que
consult6é al Servicio de Dermatologia del Hospital Uni-
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versitario del Valle, por un cuadro clinico de dos afios
de evolucion de una lesion nodular en el tobillo derecho,
de crecimiento progresivo, acompafiada de prurito, san-
grado con el trauma y dolor a la palpacion. Referia en
ocasiones la presencia de secreciéon amarillenta. No tenia
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FIGURA 1. Lesion nodular elevada, de bordes definidos y
regulares, con superficie costrosa, en el maléolo lateral derecho.

historia previa de trauma en el sitio de aparicién de la
lesion. Referia antecedentes de crisis asmaticas y hernio-
rrafia.

En el examen fisico dermatoldgico se encontr6 un pa-
ciente de fototipo VI, con una lesién nodular elevada de
bordes definidos y regulares, de 1,3 x 1,7 cm, ulcerada, de
superficie costrosa y dolorosa a la palpacioén, ubicada en
el maléolo lateral derecho (FIGURA 1).

Dadas las caracteristicas clinicas y la localizacion, se
consideraron los diagndsticos de poroma ecrino, granu-

loma piégeno o melanoma amelanoético, por lo cual se
indicé reseccién de la lesion.

HISTOPATOLOGIA

Descripcion macroscépica

En el Servicio de Patologia se recibi6 una elipse de piel
de 2,5 x 1,4 cm, de una lesién de aspecto cerebriforme,
elevada e irregular que media 1,2 x 1,0 X 0,9 cm, de color
pardo claro y consistencia blanda. Se procesé toda la
muestra en dos canastillas.

Descripcion microscopica

En los cortes histologicos se observo piel de espesor total,
con epidermis acantosica, asociada a una formacién pa-
pilar tapizada por epitelio con una capa basal de células
clibicas que se invaginaban hacia la dermis. El estroma
de estas formaciones papilares presentaba algunas es-
tructuras vasculares y un infiltrado inflamatorio mixto de
predominio crénico (FIGURAS 2 A 5).

DISCUSION

El siringocistoadenoma papilifero es un tumor benigno
de los anexos cutaneos descrito por primera vez por John
Stokes en 1917, bajo el nombre de nevus siringoadenoma-
toso papilifero. También, se le ha denominado cistoade-
noma intracanalicular’.

FIGURA 2. Margen de la lesion, con epitelio acantdsico

y centro ulcerado; de ese epitelio se desprende una
proliferacion epitelial que forma ductos y de algunos de
ellos se emiten proyecciones papilares hacia la luz. Este
componente epitelial se acompafia de un denso infiltrado
inflamatorio. Hematoxilina y eosina, 10X.

FIGURA 3. Proyecciones papilares que protruyen a la luz de
las estructuras ductales. El epitelio basal es ctibico y, en las
capas superiores, se observa desprendimiento citoplasmico
hacia la luz. Hematoxilina y eosina, 10X.
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FIGURAS 4 Y 5. Dos caracteristicas histologicas propias de esta lesion. En la Figura 4 se observa un infiltrado
linfoplasmocitario que acompaiia al estroma de estas proyecciones papilares. En la Figura 5 se observa la secrecion
por decapitacion, que caracteriza la diferenciacién apocrina de esta lesién. Con estos hallazgos se consider6 el
diagndstico de un siringocistoadenoma papilifero. Hematoxilina y eosina, 40X.

Se sugiere un origen a partir de células pluripoten-
ciales. En su histolopatologia se encuentran elementos
apocrinos y ecrinos; sin embargo, atn se clasifica entre
los tumores con diferenciacién glandular apocrina vy,
segln los casos reportados hasta el momento, es mas
comun encontrarlo diferenciado hacia el linaje apocrino.
La mayoria de las veces se presenta en cabeza y cuello,
y en 90 % de los casos, se localiza en sitios anatémicos
donde normalmente hay glandulas apocrinas, lo cual
esta a favor de un origen apocrino®4.

Es un tumor raro de los anexos cutaneos con apariencia
clinica variable; se pueden encontrar lesiones de tipo pa-
pula, nédulo o placas alopécicas, de tamanos variables
que pueden ir de 5 a 160 mm? Ambos sexos se encuen-
tran igualmente afectados. La mayoria de las lesiones se
encuentra en nifios (50 %) y adolescentes (15-30 %)>°.
Las lesiones se localizan con mayor frecuencia en cabeza
y cuello. Algunos de los sitios infrecuentes de ocurrencia
incluyen térax, abdomen3, senos, parpados’, axila, es-
croto, piernas, regién inguinal y perineal. Los patrones
lineales y las variantes segmentarias son formas raras de
presentacion®,

Se ha descrito que la lesion normalmente aumenta de
tamario en la pubertad, pudiéndose volver papilomatosa
y costrosa. Hasta 40 % de los casos se desarrollan sobre
un nevus organoide, como un nevus sebaceo®>'3%, Se ha
reportado asociacidon con carcinoma basocelular hasta
en 10 % de los casos, asi como relacién con condiloma
acuminado™'®, El siringocistoadenocarcinoma papili-
fero es la contraparte maligna, caracterizada por areas
sblidas donde proliferan células con distintos grados de
displasia, pleomorfismo y mitosis, ademas de metastasis
a ganglios linfaticos regionales>'»,
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La mayoria de los casos son esporadicos y diagnosti-
cados con base en la histopatologia, ya que la presenta-
ci6n clinica no es especifica®>+>>%, En la histopatologia,
se encuentran miltiples invaginaciones epiteliales en un
fondo de tejido fibroso. Las regiones superiores de las in-
vaginaciones quisticas estan cominmente revestidas por
un epitelio ‘queratinizado’ donde se pueden observar cé-
lulas epiteliales escamosas, mientras que la zona inferior
contiene numerosas proyecciones papilares de formas y
tamafios variables, que se extienden hacia laluz delasin-
vaginaciones. Estas proyecciones papilares son el patron
mas caracteristico. El epitelio glandular esta recubierto
por dos capas de células: una capa de células cilindricas
con nucleos ovales y citoplasma ligeramente eosinéfilo
visto en la superficie de la luz y pequeiias células ciibicas
con nucleos redondos y escaso citoplasma en la base®.

En algunas areas, las células de la luz estan dispuestas
en varias capas y forman un patrén de encaje, lo que
resulta en miltiples cavidades pequenas, tubulares. La
decapitacion de la secrecion, u ‘hocicos apicales’, se ve
a menudo en la superficie de la luz. Otra caracteristica
de diagndstico de esta neoplasia, es la presencia de in-
filtrado inflamatorio mononuclear, que consiste princi-
palmente en células plasmaticas de IgG y de IgA, en el
estroma fibroso de las proyecciones papilares, acompa-
fiado por capilares dilatados. La tincion de PAS (acido
periddico de Schiff) positiva favorece la diferenciacion
glandular apocrina de este tumor. La inmunohistoqui-
mica de estas lesiones no es especifica; sin embargo,
puede ser positiva para el antigeno carcinoembrionario
(CEA), la citoqueratina AE1 (CKAE1), el antigeno de mem-
brana epitelial (EMA) y, en forma variable, para la pro-
teina S100%32°%2,
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Los casos reportados hasta el momento demuestran
que el siringocistoadenoma papilifero es raro en los
miembros inferiores. En 1954, Pinkus reporté 87,1 %
de las lesiones en cabeza y cuello, 9,7 % en tronco y
3,2% en pie®. Helwig y Hackney, en 1955, en una re-
visién de 100 casos encontraron: 76 casos en cabeza
y cuello (76%), 21 casos en tronco y genitales (21 %),
y 2 casos en muslo (2 %)'; asimismo, Mammino y
Vidmar, en 1991, encontraron 75 % de los casos en ca-
beza y cuello, 20 % en el tronco y 5 % de los casos en
las extremidades“. El primer reporte de un siringocis-
toadenoma papilifero en miembros inferiores lo hizo
Stokes en 1917, en una lesion encontrada en el muslo?;
posteriormente, se han reportado 23 casos en miembros
inferiores (desde el gliteo hasta el pie) en toda la bi-
bliografia revisadal#8113:141719,2224-27  Gin embargo, en
las publicaciones se separan las lesiones que se localizan
en la pierna (desde la rodilla hasta el pie), con solo tres
casos previamente reportados'#***2>?7, No hay casos de
siringocistoadenoma papilifero en miembros inferiores
reportados en Colombia ni en América Latina.

El tratamiento para el siringocistoadenoma papilifero
es la biopsia por escision, la cual, a su vez, es confirma-
toria del diagnostico. Las lesiones de cabeza y cuello se
pueden manejar con laser CO, para mejor resultado esté-
tico®. Si se diagnostica un siringocistoadenocarcinoma,
requiere manejo con cirugia micrografica de Mohs®®.
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