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Carcinoma ecrino siringoide: una
enfermedad inusual

Syringoid eccrine carcinoma: An unusual
disease.
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Resumen

ANTECEDENTES: El carcinoma ecrino siringoide es una neoplasia anexial maligna
extremadamente rara derivada de las glandulas sudoriparas ecrinas, de patogenia
desconocida. En términos clinicos se manifiesta como una placa o neoformacion
de aspecto nodular, de color rosado, de crecimiento lento, indolente, mal definida,
predominantemente en la cabeza y el cuello; sin embargo, se han descrito otras lo-
calizaciones menos frecuentes como las mamas, los muslos, las plantas y ahora en el
antebrazo, localizacién no descrita previamente en la bibliograffa.

CASO CLINICO: Paciente masculino de 60 afos, natural y residente de Medellin,
Colombia, quien manifest6 un carcinoma ecrino siringoide en el antebrazo izquierdo,
confirmado por estudio histopatolégico e inmunohistoquimica. Recibié tratamiento
con reseccion local amplia y margenes de seguridad sin mostrar recurrencia en un
periodo de seguimiento de 8 meses.

CONCLUSIONES: El diagnéstico del carcinoma ecrino siringoide se basa en los hallaz-
gos histopatolégicos asociados con la inmunohistoquimica caracteristica y estudios de
extensién para descartar metastasis locorregionales o a distancia, como el adenocar-
cinoma visceral con metastasis cutdnea, lo que es de vital importancia porque tiene
profundas implicaciones para el pronéstico del paciente y el tratamiento posterior. La
reseccion local amplia con margenes de seguridad es el tratamiento de eleccién con
bajas tasas de recurrencia al seguimiento.

PALABRAS CLAVE: Neoplasia de las glandulas sudoriparas; carcinoma; antebrazo.

Abstract

BACKGROUND: Syringoid eccrine carcinoma is an extremely rare malignant adnexal
neoplasm derived from eccrine sweat glands, of unknown pathogenesis. Clinically,
it presents as a slow-growing, indolent, poorly defined, pink plaque or nodule, pre-
dominantly in the head and neck; however, other less frequent locations have been
described, such as the breasts, thighs, soles and now in the forearm, a location not
previously described in the literature.

CLINICAL CASE: A 60-year-old male patient, from Medellin, Colombia, who presented
a syringoid eccrine carcinoma in his left forearm, diagnosis was confirmed by biopsy
and immunohistochemistry; patient was treated with wide local excision with safety
margins without showing recurrence in a follow-up period of 8 months.

CONCLUSIONS: The diagnosis of syringoid eccrine carcinoma is based on histopatho-
logical findings associated with characteristic immunohistochemistry and extension
studies to rule out locoregional or distant metastases, such as visceral adenocarcinoma
with cutaneous metastasis, which is of vital importance because it has profound implica-
tions for the prognosis of the patient and subsequent therapy. Wide local resection with
safety margins is the treatment of choice with low recurrence rates during follow-up.
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ANTECEDENTES

El carcinoma ecrino siringoide es una neoplasia
anexial maligna extremadamente rara derivada
de las glandulas sudoriparas ecrinas, de pa-
togenia desconocida. En términos clinicos se
manifiesta como una placa o nédulo rosado
de crecimiento lento, indolente, mal definido,
predominantemente en la cabeza y el cuello;
sin embargo, se han descrito otras localizaciones
menos frecuentes, como las mamas, los muslos,
las plantas y ahora en el antebrazo, localizacion
no descrita previamente en la bibliografia.

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 60 anos de edad, re-
sidente de la ciudad de Medellin, Colombia,
con hipertensién arterial en tratamiento con
losartdn sin otros antecedentes de importancia,
quien fue remitido al servicio de Dermatologia
oncoldgica por la apariciéon de una lesién en el
antebrazo izquierdo de dos meses de evolucion,
de crecimiento progresivo, sin ningin sintoma
asociado. Al examen fisico se observé un tumor
con cicatriz central de biopsia en el antebrazo
izquierdo con una placa infiltrada eritematosa
residual, sin cadenas ganglionares palpables.
Figura 1

Al estudio histopatolégico se evidenci6 la pro-
liferacién neopldsica dérmica de estructuras
tubulares, algunas de ellas con cordones de
células hacia uno de sus extremos que daba la
apariencia de coma o renacuajo, formadas por
una doble capa de células epiteliales, con cam-
bio a célula clara y formacién de micropapilas
intraluminales. Se encontr6 estroma tumoral
fibroso. Figura 2

La inmunohistoquimica fue positiva para CK
(AE1/AE3), CK5/6, CK7, CK19, CK17, CK14,
EMA, ACE policlonal, CA 19.9, ST00 y Ki67 con
indice de proliferacién celular del 20% (Figu-
ra 3). Con los hallazgos anteriores se consider6
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Figura 1. A. Tumor con cicatriz central de biopsia
en el antebrazo izquierdo con una placa infiltrada
eritematosa residual. B. Reseccién local amplia con
margenes de 1 cm.

inicialmente lesion cutanea por adenocarcinoma
metastasico de posible origen biliar o pancrea-
tico, por lo que se le solicité una resonancia
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Figura 2. A. Proliferacion neopldsica de estirpe epi-
telial que ocupa la dermis reticular superficial y pro-
funda y se dispone formando estructuras tubulares en
un patrén infiltrativo, afectando el margen profundo
de la muestra dentro de un estroma fibroso. HE, 4X.
B. Estructuras tubulares, algunas de ellas con cordones
de células neoplasicas hacia uno de sus extremos que
la apariencia de coma o renacuajo, las cuales estdn
formadas por una doble capa de células epiteliales,
algunas de ellas con cambio de célula clara y forma-
cion de micropapilas intraluminales. HE, 60X.
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magnética nuclear de abdomen contrastada y
tomografia computada por emisién de positrones
que descartaron afectacién neopldsica en el hi-
gado, las vias biliares y el pancreas y metastasis
a distancia, respectivamente. Con estos hallazgos
se consider6 una lesion compatible con carci-
noma ecrino siringoide, por lo que se hizo una
reseccion local amplia de la lesién con marge-
nes de 1 cm que resultaron negativos y se hizo
reconstruccion con injerto de piel total obtenido
de la regién inguinal con lo que el paciente tuvo
adecuada evolucion, con seguimiento a 2 y 6
meses, sin evidencia de recaida tumoral.

DISCUSION

El carcinoma ecrino siringoide, también llamado
tumor de células basales con diferenciacién ecri-
na, siringoma maligno o carcinoma de glandulas
sudoriparas con caracteristicas siringomatosas, '
es un tumor anexial maligno, localmente agre-
sivo, e infrecuente que representa menos del
0.01% de los carcinomas anexiales."** El nom-
bre del carcinoma ecrino siringoide se debe a
su diferenciacién ecrina, es decir, su derivacion
de las glandulas sudoriparas y las caracteristicas
histolégicas que comparte con un siringoma.'?

Se caracteriza por ser mds prevalente entre la
cuarta y séptima década de la vida, sin predi-
leccién por el sexo y su incidencia y prevalencia
se desconocen.*

Su clinica es inespecifica, pero generalmente
se manifiesta como una placa o nédulo rosado
de crecimiento lento, indolente, mal definido,
predominantemente en la cabeza y el cuello,
pero se ha descrito también en las mamas, los
muslos, las plantas y ahora, por primera vez, en
el antebrazo. Tiene un curso clinico indolente,
pero localmente agresivo con invasién perineu-
ral y de tejidos profundos, asi como tendencia

https://doi.org/10.24245/drm/bmu.v68i3.9784
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Figura 3. Inmunohistoquimica. A. Proteina S-100. Positividad nuclear y citoplasmatica focal. B. EMA. Positivi-
dad luminal en las estructuras tubulares neoplasicas. C. ACEp. Positividad focal. D, E'y F. CK7, CK19 y CK 5/6.
Positividad fuerte, difusa, en el citoplasma de las células neoplasicas.

a la recurrencia después de la reseccion total;
aunque las metastasis a distancia son raras pue-
den ocurrir predominantemente a los ganglios
linfaticos regionales y posteriormente al hueso.
Debido a su baja incidencia, datos clinicos
inespecificos y en su mayor parte asintomaticos,
suelen pasar inadvertidos.?>

El diagnéstico de los tumores anexiales puede
establecerse con base en la coloracién de he-
matoxilina y eosina de una biopsia adecuada
y paneles de inmunohistoquimica. En términos
histol6gicos, recuerda a un siringoma al mostrar
estructuras ductales, quisticas y en forma de
renacuajo; sin embargo, se diferencia de este
mismo porque muestra un estroma desmopld-
sico, mayor atipia celular, mitosis e invasion
perineural, ademds de un comportamiento
infiltrante. El inmunofenotipo de carcinoma
ecrino siringoide es inespecifico; sin embargo, la
expresion de citoqueratinas y el antigeno carci-
noembrionario (ACE) son generalmente positivos

en células tumorales, también se han reportado
otros antigenos, como el antigeno epitelial de
membrana (EMA), S100, Ber-EP4, receptores
de estrogeno y progesterona en el carcinoma
ecrino siringoide;** los primeros cuatro fueron
positivos en el caso.

Entre los diagndsticos diferenciales a considerar
esta el carcinoma basocelular, que carece de
diferenciacién ductal y muestra ACE negativo;®
el carcinoma quistico adenoide cutaneo prima-
rio, que muestra nidos de células basaloides,
crecimiento cribiforme caracteristico en forma
de tamiz y produccién de mucina; sin embargo,
el inmunofenotipo es similar al del carcinoma
ecrino siringoide;” el carcinoma anexial micro-
quistico, que muestra diferenciacion ecrina y
folicular, con células basaloides que forman
quistes llenos de queratina, que no estan presen-
tes en el carcinoma ecrino siringoide o, como en
el caso comunicado, el adenocarcinoma visceral
con metastasis cutdnea, que tiene un perfil de
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inmunohistoquimica bastante parecido al del
carcinoma ecrino siringoide, pero en los estu-
dios de extension existe metastasis a distancia,
a diferencia de lo que ocurre en el carcinoma
ecrino siringoide.

Por lo anterior, aunque la distincién entre
una neoplasia anexial cutanea primaria y una
metastasis cutanea es dificil, siempre se debe
propender a descartarla, porque tiene pro-
fundas implicaciones para el prondstico del
paciente y la terapia posterior. De tal suerte
que debe considerarse siempre esta opcién
como un riesgo latente y, por consiguiente,
practicar estudios de extensién completos,
acompanados de estudios histologicos y pa-
neles de inmunohistoquimica correlacionados
con la clinica del paciente que descarten este
diagnéstico diferencial.>%910

El tratamiento consiste principalmente en la
escision quirtrgica mediante cirugia de Mohs o
reseccion local amplia con margenes entre 0.5
y 1 cm, basados en los criterios del carcinoma
escamocelular usados también en los tumores
anexiales, seguida de una reparacion con colgajo
o injerto de piel para corregir el defecto de la
herida."** La tasa de recurrencia al seguimiento
de uno o dos afos es baja segtn lo reportado
en la bibliografia. La quimioterapia y la radio-
terapia se han prescrito para tratar las lesiones
metastasicas.

CONCLUSIONES

El carcinoma ecrino siringoide es un tumor
anexial maligno infrecuente, derivado de las
glandulas sudoriparas y localmente agresivo.
Se caracteriza por un curso indolente y con
tendencia a la recurrencia, pero las metastasis
a distancia son poco frecuentes. El diagnéstico
se basa en los hallazgos histopatolégicos asocia-
dos con la inmunohistoquimica caracteristica y
estudios de extension para descartar metdstasis
locorregionales o a distancia. Al ser clinicamente
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parecido a otros tumores cutdneos, existe una
variedad de diagndsticos diferenciales a consi-
derar; sin embargo, el adenocarcinoma visceral
con metastasis cutanea es de vital importancia
porque tiene profundas implicaciones para el
prondstico del paciente y la terapia posterior.
La reseccién local amplia con margenes de se-
guridad es el tratamiento de eleccién con bajas
tasas de recurrencia al seguimiento.
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