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RESUMEN

| siringoma diseminado eruptivo es una variante

clinica poco frecuente de siringomas, con

caracteristicas histologicas e inmunohistoqui-
micas idénticas al siringoma clasico, pero cuya extension
plantea dificultades terapedticas.

Se presenta el caso de un siringoma diseminado
eruptivo en una mujer adulta. Se revisan las manifesta-
ciones clinico-patoldgicas y las opciones terapéuticas
descritas en la revision de la literatura.
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HISTORIA CLINICA

Mujer de 41 anos, quien consultd por una erupcion
papular asintomatica que inicio a los 20 anos de edad en
los antebrazos, y hace 5 afios presento una nueva erupcion
en brazos, cuello, térax, abdomen y muslos. Al examen
fisico presentaba multiples papulas monomorfas, de 2-5
mm de diametro, pardo-eritematosas, aplanadas, lisas, de
consistencia firme y distribuidas extensamente en cara
flexoray extensora de extremidades superiores, y en menor
cantidad en cara anterior de cuello, térax, abdomen vy
muslos (Figuras 1, 2).

Con impresion diagndstica de liquen plano, granuloma
anular generalizado y siringoma diseminado eruptivo, se
tomo biopsia de piel de una lesion de antebrazo. La
hematoxilina-eosina evidencid en la dermis multiples
estructuras ductales y quisticas, con una pared formada por
dos capas de células cuboidales, y algunas bandas celu-
lares protruyendo como excrecencias en forma de coma,
con material amorfo dentro de los lumenes (Figuras 3, 4).
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Figura 1. Erupcion de papulas dérmicas monomorfas
sobre la cara flexora de los miembros superiores,
caracteristica del siringoma diseminado eruptivo.
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Figura 2. Acercamiento que evidencia papulas pardo-
eritematosas de superficie aplanada y lisa.

Con diagndstico de siringoma diseminado eruptivo,
se consideraron las opciones terapéuticas encontradas en
la literatura, y teniendo en cuenta que las areas mas
comprometidas y estéticamente mas preocupantes para
la paciente eran los miembros superiores y que no contaba
con suficientes recursos econdmicos, se inicio tratamiento
con vitamina A, 300.000 unidades diarias, e isotretinoina
gel al 0.05% topico en antebrazos una vez al dia. Actual-
mente completa 1 mes de tratamiento, sin cambios aun
aparentes en las lesiones.

COMENTARIO

Los siringomas son tumores anexiales benignos
derivados de los ductos ecrinos intraepidérmicos, que
aparecen en la pubertad o durante la tercera a cuarta
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Figura 3. Multiples estructuras ductales y quisticas,
con pared de células cuboidales distribuidas en la
dermis, caracterizan histolégicamente los siringomas.

Figura 4. A mayor aumento se observa una de las
estructuras ductales del siringoma, con excrecencias en
forma de coma y material amorfo dentro del lumen.
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décadas de la vida, siendo mas frecuentes en mujeres,
pacientes con sindrome de Down y sindrome de Marfan, y
personas de origen japonés. Aunque la mayoria de casos
son esporadicos, se han descrito casos familiares.!
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Clinicamente se manifiestan como papulas dérmicas
multiples, color piel, amarillentas, rojas o pardas, de 1-5
mm, cupuliformes o aplanadas, asintomaticas, que se
distribuyen simétricamente sobre los parpados inferiores
y los malares, pero existen formas inusuales localizadas
sobre cuero cabelludo, frente, tronco, extremidades
distales, axilas, ombligo y genitales, e incluso lesiones
lineales unilaterales y lesiones solitarias.'?

Histologicamente se caracterizan por cordones solidos
de células epiteliales basofilica, y estructuras ductales, li-
mitadas por dos estratos de células epiteliales cuboidales,
con proyecciones en forma de coma y lumenes con material
amorfo PAS positivo, localizadas en la dermis media y
reticular dentro de un estroma fibroso, sin conexién con la
epidermis o con glandulas ecrinas subyacentes.' Su
diagnostico diferencial histologico comprende el carcinoma
basocelular morfeiforme, el siringocarcinoma ecrino, el
carcinoma anexial microquistico y, en casos multiples, el
tricoepitelioma desmoplasico.?

Inmunohistoquimicamente los siringomas no presen-
tan reactividad para S-100 ni para antigeno de membrana
epitelial (EMA), a diferencia de los ductos ecrinos, pero
son positivos para antigeno carcinoembrionario (CEA),
citoqueratinas y enzimas ductales como aminofosforilasa,
leucina aminopeptidasa y deshidrogenasa succinica.’

El siringoma eruptivo diseminado, o hidradenoma
eruptivo de Jaquet y Darier, descrito en 1887, es una
variante clinica poco frecuente de siringomas, que se pre-
senta en adolescentes o adultos jovenes en forma de erup-
ciones sucesivas de siringomas sobre cuello anterior, torax,
axilas, extremidades superiores, abdomen e ingles, que
tienden a persistir indefinidamente, aunque algunos pueden
desaparecer. Sus caracteristicas histolégicas e inmunohis-
toquimicas son idénticas a las de los siringomas clasicos
anteriormente descritos.®** Su diagnostico diferencial clini-
co incluye el liquen plano, el esteatocistoma multiple, el
quiste pilar velloso eruptivo, el granuloma anular disemi-
nado, los tricoepiteliomas multiples y la sifilis secundaria.?

Los siringomas constituyen un problema estético para
el cual no existe una modalidad terapéutica totalmente
efectiva. La excision con bisturi, la electrodisecacion intra-
lesional, la dermabrasion y la criocirugia suelen dejar
hiperpigmentacion postinflamatoria y cicatrices atroficas,
y las recurrencias son frecuentes. Ellaser de CO2, seguido
de la aplicacién de acido tricloroacético al 50%, ha mostrado
los mejores resultados cosméticos, pero tiene una dispo-
nibilidad limitada y un costo alto.?
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En el siringoma diseminado eruptivo los métodos
destructivos resultan dispendiosos y tienen pobre resultado
cosmético.® Se han reportado dos estudios piloto con
retinoides, con base en un posible mecanismo poliglandular
sobre la diferenciacion de estructuras epiteliales y ductales,
que ha sido confirmado por estudios de microscopia
electronica.*

El primer estudio utilizo isotretinoina oral 0.75-1 mg/
kg/dia durante 6 meses, en dos pacientes con siringoma
diseminado eruptivo de 20 y 30 afos de evolucion, y con
seguimiento a 6 y 18 meses, respectivamente, obteniendo
una mejoria progresiva y permanente en el tamano y el
color de las lesiones, sin regresion completa. Histoldgica-
mente se observo disminucion en el numero y tamano de
los siringomas, adelgazamiento de su pared y células
gigantes intra y perilesionales; a los 6 meses post-trata-
miento no habia evidencia de nueva proliferacion ductal.*

El segundo estudio utilizo tretinoina crema al 0.05-
0.1% una vez al dia, en una paciente con siringoma
diseminado eruptivo de 10 afos de evolucion, observan-
dose a los 4 meses aplanamiento y atenuacion del color
de las lesiones en las areas tratadas, sin aparicion de nue-
vas lesiones y con excelente tolerancia.®

En conclusién, no existe aun un método terapeutico
ideal para el tratamiento del siringoma eruptivo diseminado,
y la utilizacion rutinaria de los retinoides requiere de estudios
mas amplios y con mayor seguimiento, que permitan
conocer los resultados alargo plazo, en especial conside-
rando su costo y sus efectos adversos.

SUMMARY

Disseminated eruptive syringoma is a rare clinical
variant of the syringomas. Its histological and immuno-
histochemical characteristics are identical to those of the
classic syringoma, but its extension brings additional
therapeutic difficulties.

This article presents a case of disseminated eruptive
syringoma in an adult woman. A review of the clinical and
pathological manifestations and therapeutic options
described in the literature is done.
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