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RESUMEN

El porocarcinoma ecrino (PE) es un cancer de las glandulas sudoriparas de la piel, con una presentacién clinica
diversa que incluye placas, nédulos ulcerados y lesiones polipoides. Los sintomas pueden involucrar picazon,
dolor e inflamacién y signos de degeneracion maligna como tlceras, sangrado, crecimiento rapido o dolor. La
histopatologia muestra la proliferacion de células atipicas con rasgos malignos, incluidos pleomorfismo e hi-
percromasia nuclear. Puede metastatizar a 6rganos distantes, de los cuales, son frecuentes el hueso, la vejiga,
el retroperitoneo, entre otros. La supervivencia depende del tamafio del tumor, con peores prondsticos para tu-
mores mayores de 4 centimetros. El tratamiento principal es la extirpacién quirdrgica, especialmente en estadios
tempranos, con vaciamiento ganglionar en casos de compromiso. La cirugia micrografica de Mohs se utiliza para
casos localizados. La radioterapia y quimioterapia pueden ser opciones en metastasis o recurrencia. El segui-
miento a largo plazo es crucial y se necesita investigacién continua para mejorar las estrategias de tratamiento.

PALABRAS CLAVE: Cancer de glandulas sudoriparas; Células atipicas; Cirugia micrografica de Mohs; His-
topatologia; Lesiones polipoides; Metastasis; N6dulos ulcerados; Placas; Porocarcinoma ecrino; Presentacion
clinica; Supervivencia; Tratamiento quirdrgico.
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ECCRINE POROCARCINOMA OF THE FACE, AN AGGRESSIVE AND
UNUSUAL CUTANEOUS TUMOR

SUMMARY

The eccrine porocarcinoma (EPC) is a cancer of the sweat glands in the skin, with a diverse clinical presentation
that includes plaques, ulcerated nodules, and polypoid lesions. Symptoms may involve itching, pain, and inflam-
mation, in addition to signs of malignancy such as ulcers, bleeding, rapid growth, or pain. Histopathology shows
the proliferation of atypical cells with malignant features, including pleomorphism and nuclear hyperchromasia.

It can metastasize to distant organs, with common sites being bone, bladder, retroperitoneum, among others.
Survival depends on the tumor size, with worse prognosis for tumors larger than 4 cm. The primary treatment
is surgical removal, especially in early stages, with lymph node dissection in cases of involvement. Mohs mi-
crographic surgery is used for localized cases. Radiation therapy and chemotherapy may be options in cases of
metastasis or recurrence. Long-term follow-up is crucial, and ongoing research is needed to improve treatment
strategies.

KEY WORDS: Atypical cells; Clinical presentation; Eccrine porocarcinoma; Histopathology; Metastasis;
Mohs micrographic surgery; Plaques; Polypoid lesions; Surgical treatment; Survival; Sweat gland cancer; Ulcer-

ated nodules.

INTRODUCCION

La piel es considerada la principal barrera biolégica
del cuerpo humano, asi como el 6rgano mas grande y
extenso, con una superficie aproximada de 2 m? y un
peso de 5 kilogramos en el adulto promedio ©. Este 6r-
gano cumple multiples funciones gracias a su amplia
capacidad metabdlica y endocrina, dentro de ellas, la
termorregulacién. Variantes térmicas en el ambiente
estimulan a las glandulas sudoriparas ecrinas (GSE)
para refrescar la superficie cutanea secundario a una
variabilidad en la actividad vasodilatadora o vasocons-
trictora de los plexos vasculares cutaneos, efecto de la
inervacion colinérgica, que paraddéjicamente se deriva
del sistema simpatico @. Las GSE aparecen a principios
del cuarto mes de edad gestacional en la superficie ven-
tral de las palmas y plantas, al inicio del quinto mes en
las axilas y a finales en el resto de la superficie corporal.
Se cuenta con aproximadamente 5 millones de GSE, con
una distribucién media de 100 a 200 glandulas por cm?.
En la region de la cabeza y cuello alcanzan un tamafio
aproximado de 350/cm? y empiezan a ser activas a los
pocos meses de vida extrauterina. En cambio, en las re-
giones palmoplantares, logran un tamafio de 600/cm? y
empiezan a ser activas después del nacimiento; las GSE
axilares se activan en la pubertad &4,
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En 1963, Pinkus y Mehregar reportaron el caso de una
mujer de 82 afos con una lesién en el tobillo ©, lo que
constituy6 la primera descripcion de un tumor maligno
de la piel originado en las GES; sin embargo, es en 1969
cuando Mishima y Morioka introdujeron el término po-
rocarcinoma ecrino (PE) haciendo referencia a un tumor
anexial maligno derivado de la porcién intraepidérmica
del conducto sudoriparo ecrino ©. Pese a que ha recibi-
do diferentes denominaciones (Tabla 1), el termino po-
rocarcinoma ecrino se incluy6 en la clasificacién de tu-
mores cutaneos de la Organizacién Mundial de la Salud
(OMS) de 2018. Considerado el principal tumor de las
GES, representa alrededor del 0,005% al 0,01% de los
carcinomas cutaneos, y su incidencia aumenta después
de la quinta década de vida, sin predileccién por sexo
o raza. Las lesiones tienden a aparecer en las regiones
acrales en el 60% de los casos. Ahora bien, reportes re-
fieren lesiones en miembros inferiores y la regién de la
cabeza y el cuello hasta en el 40% y 20% de los casos,
respectivamente .

Siguiendo los lineamientos de la guia internacional
CARE ®, se presenta un caso de baja frecuencia y redu-
cidos reportes atendido por el Servicio de Cirugia de Ca-
beza & Cuello en el Instituto Nacional de Cancerologia
en Bogota, Colombia.
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Hidroacantoma simple maligno

Carcinoma de glandula sudoripara

Siringoacantoma maligno

Poroma displasico intraepidérmico maligno

Tabla 1. Denominaciones alternativas del porocarcinoma ecrino

Tabla elaborada por los autores.

CASO CLINICO

Paciente masculino de 47 afios, remitido por el servicio
de dermatologia con un cuadro clinico de cuatro afios
de evolucion, consistente en una lesiéon de aparicion
papular, verrugosa, exofitica, de bordes irregulares e
hipercrémica, ubicada en el surco nasogeniano izquier-
do (Figura 1).

Fue manejada inicialmente con betametasona t6pica,
sin mejoria. Hay persistencia de la sintomatologia y
hallazgo extrahospitalario de la biopsia, que reporta
carcinoma anexial tricoblastico sugerente de porocar-
cinoma, con posterior realizaciéon de biopsia intrahos-
pitalaria donde se evidencia el diagnéstico anatomo-
patolégico sugerente de porocarcinoma (Figuras 2, 3y
4) e iméagenes de tomografia computarizada de cuello
(Figura 5), que reportan engrosamiento irregular de
la piel y plano graso subcutaneo de la region malar y
surco nasogeniano izquierdo atribuible a el carcinoma
ya documentado. Ganglios prominentes sin criterios de

adenomegalias submandibulares y yugulares bilatera-
les; es remitido al servicio de cirugia cabeza y cuello. El
paciente fue sometido a resecciéon oncolégica con mar-
genes amplificados (Figura 6), vaciamiento ganglionar
supraomohioideo y reconstruccion del defecto con col-
gajo cervicofacial (Figura 7).

A la exploracion fisica posterior al procedimiento qui-
rargico se evidencia colgajo cervicofacial izquierdo in-
tegrado a la region bucal y malar izquierda, no sangran-
te, movil a nivel de surco mentolabial en linea media,
no doloroso. Cursando con paresia de la rama margi-
nal mandibular izquierda. El paciente acude a control
posquirtirgico con estudio anatomopatoldgico que re-
porta porocarcinoma originado del poroma sin lesion
en los bordes quirtirgicos, nivel de invasion de tejidos
blandos profundos (VI). Todas las muestras obtenidas
de los ganglios linfaticos dieron un diagndstico anato-
mopatoldgico negativo para malignidad. Las imagenes
tomograficas de control no evidencian recaida local o
regional del tumor.

Figura 1. Lesion de aparicion papular, verrugosa, exofitica, de bordes irregula-
res e hipercromica, ubicada en el surco nasogeniano izquierdo.
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Figura 2. Nidos de queratinocitos sélidos y cribiformes sin empalizadas, rodeados
de estroma reactivo desmoplasico e inflamatorio (HE, 4x).

Figura 3. Areas de comedonecrosis central (HE,25x).
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P RN
Figura 4. Presencia de estructuras ductales con dobles contornos celulares y ma-
terial de secreci6n eosinofilica propias del PE (HE, 20x).

Figura 5. Tomografia computarizada de cuello. Reporta engrosamiento irregular de la
piel y plano graso subcutaneo de la regién malar y surco nasogeniano izquierdo.
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Figura 6. Reseccion oncoldgica con margenes amplificados.

Figura 7. Vaciamiento ganglionar supraomohioideo y reconstruccion del defecto
con colgajo cervicofacial.
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DISCUSION

El PE es un tumor cutaneo, agresivo e inusual, que se
desarrolla a partir de las células del acrosiringio, por-
cién intraepidérmica del conducto excretor de las GES
©), Su origen ha de ser de novo o secundario a la pre-
sencia de un poroma ecrino de larga evolucidn; es fre-
cuente hallarlo en personas entre la quinta y la octava
década de vida, con un promedio de 65 a 66 afios .
A pesar de que no se ha determinado predileccién por
Sexo o raza, existe una mayor tendencia de aparicién
en hombres @2, El PE surge de una proliferacion celu-
lar anormal en la porcién intraepidérmica de las GSE;
estas células pueden estar restringidas a la epidermis
o pueden llegar a comprometer la dermis. Las alteracio-
nes genéticas son consideradas uno de los principales
factores que pueden contribuir al desarrollo del PE. Se
ha observado que muchas veces existen mutaciones en
ciertos genes oncogénicos que estan involucrados en la
regulacién del ciclo celular, tales como TP53, KRAS y
BRAF; estas mutaciones celulares pueden provocar una
mayor proliferacién, lo que conduce a la formacion del
tumor ), Otros factores de riesgo notificados son la ex-
posicién crénica a los rayos ultravioleta (UV), asi como
la inmunosupresién y la piel previamente lesionada
por episodios traumaticos o de radioterapia. Histologi-
camente, pueden observarse agrupaciones de células
pleomorficas con hipercromasia nuclear y una configu-
racion caracteristica con patron cribiforme en el tumor,
que evidencia una notable atipia nuclear, con una alta
actividad mitética y necrética “+*, Existen varias carac-
teristicas histopatologicas asociadas a mal prondstico
(Tabla 2) 09,

Invasion linfovascular

Las caracteristicas histopatoldgicas distintivas consis-
ten en una proliferacion de células neoplasicas dentro
de la epidermis que forman nidos, las cuales tienden a
invadir la dermis y causar ulceracion de la epidermis.
Se evidencia que el porocarcinoma se origina en el acro-
siringio. La epidermis muestra acantosis con masas o
agrupaciones de células cuboidales anaplasicas pre-
sentes tanto en la epidermis, como extendiéndose ha-
cia la dermis y el tejido celular subcutaneo. Las células
exhiben un nftcleo vesiculoso y citoplasma escaso que
contiene glucégeno identificado positivo para PAS y 1a-
bil a la diastasa; aunque se observan células con nticleo
hipercromatico de aspecto basaloide, no muestran em-
palizada periférica ni un estroma organizado o vascula-
rizado. Las areas con invasién dérmica muestran mayor
atipia con acimulos de células tumorales en los vasos
linfaticos y sanguineos, asi como invasion perineural @,

El epidermotropismo caracteristico de las células tumo-
rales del acrosiringio resulta en la invasion de la epider-
mis desde estos puntos. Dentro de las masas tumorales
pueden identificarse areas de diferenciacion con for-
macién de luces ductales recubiertas por una cuticula
eosinofilica, las cuales dan positivo para PAS y son re-
sistentes a la diastasa .

La lesion tnica, caracteristica del PE, aparece en las re-
giones acrales en el 60% de los casos, en miembros in-
feriores y en la region de la cabeza y el cuello hasta en el
40% y 20% de los casos, respectivamente @. Suele pre-

Profundidad del tumor >7 mm

Mitosis 14 por campo de alto poder

Presencia de margen infiltrante

Tabla 2. Caracteristicas histopatologicas asociadas a mal

prondstico

Tabla elaborada por los autores.
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sentarse como una placa, ndédulo ulcerado o una lesion
polipoide/verrugosa. Ademas, puede producir picazon,
dolor o inflamacién en la zona afectada. La presencia
de tlceras, sangrado espontaneo, crecimiento acelera-
do o dolor es indicativa de una degeneracion maligna.
Curiosamente, el intervalo medio entre el desarrollo
del tumor y el diagndstico es de cinco a nueve afos.
Los diagnosticos diferenciales comprenden lesiones
benignas o malignas, tales como granuloma piégeno,
queratosis seborreica, carcinoma de células escamosas
(CCE), carcinoma de células basales (CCB), enfermedad
de Bowen, carcinoma de células de Merkel (CCM), en-
fermedad de Paget, linfoma e hidradenoma ¢?. El prin-
cipal diagnéstico diferencial es el CCE invasivo; por lo
tanto, todas las lesiones cutaneas de crecimiento rapi-
do deben someterse a una biopsia histopatologica para
confirmar el diagnostico ©®,

El PE tiene la capacidad de metastatizar en ganglios
linfaticos locales u 6rganos distantes hasta en el 20%
y 10% de los casos, respectivamente. Organos internos
como el hueso, la vejiga, el retroperitoneo, los ovarios,
la mama, los pulmones y el higado son los principales
lugares de metastasis a distancia; la mortalidad en es-
tos pacientes es hasta del 67% . Aquellos PE que mi-
den mas de 4 centimetros tienen mal prondstico, con
una supervivencia a los cinco afos del 69% y a los 10
afos, del 54% 9. Behbahani y colaboradores ©* corre-
lacionaron el estadio tumoral con el pronoéstico de la
enfermedad y encontraron que un tumor de mayor ta-
mario se asoci6é de forma independiente con una menor
supervivencia global.

Hasta el momento, el tratamiento quirdrgico es la tera-
pia mas aceptada y con mejores resultados ®, idealmen-
te en estadios tempranos de la enfermedad o en enfer-
medad resecable. Consiste en la extirpacion del tumor o
lesi6n junto con un margen de tejido sano alrededor de
la zona afectada. Este margen de tejido se extiende mas
alla del borde visible del tumor para asegurar que se eli-
mine cualquier célula cancerosa que no sea visible en la
superficie; cuando se detecta compromiso ganglionar,
esta indicado el vaciamiento @9, A pesar de la escision
primaria con margenes negativos, el 20% de los PE pre-
sentan recurrencia tras su extirpacion.

En enfermedad localizada se prefiere la extirpacion
quirdrgica extendida utilizando la técnica de cirugia
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micrografica de Mohs, mediante la cual se extirpa com-
pletamente el tumor, junto con una zona circundante
de tejido sano, y se observa a través del microscopio la
presencia de células cancerigenas. Esta técnica presen-
ta un indice de curacién del 70% al 80% de los casos.
No obstante, se observa una tasa de recurrencia del
17% al 30%, asi como una diseminacion linfatica del
19% al 50%, y metastasis distantes del 9% al 33% 22,
En algunos casos, pueden utilizarse técnicas de radio-
terapia o quimioterapia para complementar la cirugia
o como tratamiento alternativo. La quimioterapia y ra-
dioterapia son recomendadas en casos de metastasis o
recurrencia de la enfermedad; sin embargo, existe poca
evidencia de un tratamiento eficaz en estos casos @, De
cualquier manera, el tratamiento dependera de la ex-
tensién del tumor y de los otros factores individuales de
cada paciente.

CONCLUSION

El porocarcinoma ecrino (PE) es un tipo de tumor de los
anexos cutaneos, que puede presentarse como lesiones
en las regiones acrales, los miembros inferiores y la re-
gion de la cabeza y el cuello. Estas lesiones pueden ma-
nifestarse como placas, noédulos ulcerados o lesiones
polipoides/verrugosas y pueden estar acompafadas de
sintomas como prurito, dolor o inflamacién. Es impor-
tante tener en cuenta que la presencia de tlceras, san-
grado espontaneo, crecimiento acelerado o dolor pue-
den indicar una degeneracién maligna. La extirpaci6n
quirtrgica es el tratamiento mas cominmente utiliza-
do, aunque el pronoéstico puede variar dependiendo del
tamaiio del tumor y otros factores individuales de cada
paciente. Se requiere mas investigaciéon para determi-
nar las mejores estrategias de tratamiento en casos de
metastasis o recurrencia de la enfermedad.
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Puntos clave

e  Elporocarcinoma ecrino (PE) es un tumor cutaneo agresivo que se desarrolla a partir
de las células del acrosiringio y esta asociado con alteraciones genéticas, como mu-
taciones en los genes oncogénicos TP53, KRAS y BRAF.

e  El PE tiene capacidad metastasica, principalmente en los ganglios linfaticos y 6rga-
nos internos, con una mortalidad de hasta el 67%. Los tumores mayores de 4 centi-
metros y de mayor tamarfio se correlacionan con un peor prondstico.

e La extirpacion quirtrgica es el tratamiento preferido en estadios tempranos, con
margenes amplios. La cirugia micrografica de Mohs presenta un indice de curacion
del 70%-80%, aunque puede haber recurrencia y diseminacién. La radioterapia y
quimioterapia se reservan para casos avanzados o recurrentes.
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