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Siringomas eruptivos familiares

Eruptive familial syringomas
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RESUMEN

0S SIRINGOMAS son tumores benignos de las glan-

L dulas sudoriparas ecrinas, que se localizan prin-

cipalmente en los parpados inferiores de mujeres

jovenes. Las formas de presentacion son variadas

y pueden ser: siringomas localizados, de manera solitaria y

aislada o multiples pero circunscritos, siendo esta ultima la

presentacion mas comun; la variante unilateral o nevoide, la

presentacion acral y los siringomas eruptivos, que en raros

casos pueden ser familiares. Se documenta el caso de unas

hermanas trillizas con siringomas eruptivos familiares por lo

infrecuente de esta patologia. Se hace ademas una revision

con énfasis en las formas clinicas de presentacion y en los
tratamientos mas utilizados.

Palabras clave: tumores de las glandulas sudoriparas,
ecrino, eruptivos, familiares, tratamiento.

SUMMARY

Syringomas are benign appendage tumors of eccrine
differentiation that are most often localized around lower
eyelids of young women. Syringomas show multiple clinical
presentations: localized syringomas, solitary syringomas or
multiple but circumscribed, being the latter the most com-
mon form of presentation. They can also have a unilateral
or nevoid distribution, it can be acral or eruptive. In a few
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articles, familiar cases of eruptive siringomas have been
recorded. We report the rare case of three sisters with fa-
miliar eruptive syringomas. A review of this disease is also
described, including clinical presentation and the treatments
more used.

Key Words: sweat gland neoplasms, eccrine, eruptive,
familiar, treatment.

INTRODUCCION

Los siringomas son tumores benignos de los anexos
de la piel que muestran diferenciacion ductal de la glandula
sudoripara ecrina intraepidérmica, y que se localizan prin-
cipalmente en los parpados inferiores de mujeres jovenes.
Las formas de presentacion son variadas y pueden ser:
siringomas localizados, de manera solitaria y aislada o
multiples pero circunscritos, siendo esta ultima la forma de
presentacion mas comun; otras presentaciones son la va-
riante unilateral o nevoide, laacraly los siringomas eruptivos,
que en raros casos pueden ser familiares.'?3#

CASO CLINICO

Mujer de 23 anos, producto de un segundo embara-
zo de trillizos, quien consultd por 13 afnos de evolucion
de papulas persistentes, asintomaticas, localizadas en
el abdomen (Figura 1). Sin antecedentes personales de
importancia. Como antecedente familiar de interés, las
dos hermanas trillizas (Figura 1) y la hermana mayor
presentaban lesiones similares. Al examen fisico se
observaron multiples papulas de superficie lisa, normo-
cromicas y parduscas, ubicadas en el flanco derecho y
la parte inferior del abdomen (Figura 2). El estudio histo-
patolégico mostro la presencia de multiples conductos y
cordones de epitelio en la dermis, los conductos estaban
delineados por dos filas de células epiteliales aplanadas,
la externa con protrusion hacia fuera dando una apariencia
de coma. Ellumen de los conductos contenia un material
amorfo PAS positivo (Figura 3).
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Figura 2. Acercamiento de las lesiones localizadas en el ab-
domen.

SIRINGOMAS ERUPTIVOS FAMILIARES

Los siringomas fueron descritos en 1887 por Darier
y Jacquet como una variante que clinicamente se pre-
senta con multiples papulas pequefas, asintomaticas
u ocasionalmente pruriginosas, firmes, trasliucidas, de
color piel o amarillento, cuyo tamafo varia entre 2-5 mm,
localizadas generalmente en el cuello, la parte anterior
del torax, las axilas, los hombros, los pliegues flexurales
de los miembros superiores, la region periumbilical, el
pubis y la parte superior de los muslos, aunque después
de los 15 afnos la localizacién en areas apocrinas es
infrecuente.’234

Los siringomas eruptivos son una forma de presen-
tacion rara con 65 casos reportados en la literatura, y
afectan principalmente a mujeres adolescentes o pre-
puberes.!234
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Figura 3. Imagen microscopica con bajo aumento, en la que
se observan muiltiples conductos y cordones de epitelio en la
dermis. Los conductos estaban delineados por dos filas de
células epiteliales aplanadas, la externa con protrusion hacia
fuera dando unaaparienciade coma. Ellumen de los conductos
contenia un material amorfo PAS positivo.

En todas las formas de presentacion de los siringo-
mas la mayoria de los pacientes tienen tumores aislados
y no familiares, excepto en algunos casos de siringomas
eruptivos, en donde puede haber un patrén de herencia
autosémica dominante.*®

Los siringomas eruptivos con componente familiar
fueron descritos por Woringer y Erchlerl como una forma
de presentacion rara, en el que las lesiones se localizan
principalmente en la parte anterior del cuerpo con un com-
promiso minimo o nulo de los parpados.’
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Los siringomas eruptivos familiares parecen afectar
por igual a ambos sexos, a diferencia del siringoma de
los parpados y del siringoma eruptivo, en el que hay
una inclinada predominancia por el sexo femenino.” La
prevalencia de estavariante es subestimada y descono-
cida. La asociacion con el sindrome de Marfan, Down y
EhlersDanlos es mas frecuente en las formas disemina-
das eruptivas.®

Histologicamente la epidermis esta normal y la der-
mis presenta espacios quisticos delineados por células
de epitelio ductal productoras de queratina. Algunos de
los conductos tienen colas en forma de coma que les

BIBLIOGRAFIA

dan una apariencia de renacuajo. Todo esto subyace en
un estroma fibroso.*7#

El tratamiento de los siringomas eruptivos gene-
ralmente no es satisfactorio. Se han utilizado retinoides
topicos y sistémicos. Como medidas ablativas se han
descrito: dermoabrasion, electrocoagulacion, curetaje,
crioterapia, laser CO, y la reseccion quirurgica con el
riesgo de dejar cicatrices. En los casos pruriginosos se
ha utilizado atropina topica. Sin embargo, las medidas
mencionadas tienen éxito variable y ninguna elimina el
riesgode larecurrencia. En algunos pacientes las lesiones
se han resuelto espontaneamente.?
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