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Tumor tipo siringocistoadenoma papilifero de la vulva
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RESUMEN

Las glandulas de piel tipo glandula mamaria se han propuesto como
el origen del hidradenoma papilifero y del siringocistoadenoma
papilifero debido a que, pese a sus diferencias en la presentacion
clinica, tienen caracteristicas histoldgicas similares y se han infor-
mado casos en donde estas lesiones se superponen. Se comunica
el caso de una paciente con una lesién en la vulva que mostro
caracteristicas histoldgicas de siringocistoadenoma papilifero, las
cuales se superponen con las caracteristicas clinicas e histologicas
de hidradenoma papilifero.

Palabras clave: glandula tipo glandula mamaria, siringocistoade-
noma papilifero, hidradenoma papilifero.

as glandulas anogenitales tipo glandula ma-
maria se encuentran caracteristicamente en la
region genital, en especifico en la interlinea del
labio mayor con el labio menor. Su morfologia
histoldgica varia desde estructuras glandulares simples con
pequeiias luces redondeadas y rodeadas de estroma fibroso
hasta unidades lobulillares con una arquitectura compleja.
Estas glandulas tienen un sistema de conductos recubiertos
por una capa periférica de células mioepiteliales de aspecto
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ABSTRACT

The mamary-like glands of skin have been proposed as the origin
of hidradenoma papilliferum and syrincocystadenoma papilliferum
because, despite their differences in clinical presentation, they have
similar histologic features, and cases where overlap these lesions
have been reported. We communicate the case of patient with a
lesion to the vulva, which showed histological features of syringo-
cystadenoma papilliferum overlapped with clinical and histological
features of hidradenoma papilliferum.

Key words: mamary-like glands, syringocystadenoma papilliferum,
hidradenoma papilliferum.

fusiforme y una capa luminal formada por células cubicas
a cilindricas con frecuente secrecion apocrina.'?

El hidradenoma papilifero es la neoplasia mas comun
originada en las glandulas anogenitales tipo glandula
mamaria; estas lesiones se han documentado sélo en un
individuo del sexo masculino, lo que restringe el espectro
casi exclusivamente a la poblacion femenina. El labio
menor y el labio mayor se afectan igualmente; ambas lo-
calizaciones representan incluso 90% de todos los sitios.
La presentacién tipica es de un noédulo subcutaneo. Esta
es una neoplasia quistica compuesta por tibulos alargados
y estructuras papilares con ramificaciones que le dan una
apariencia compleja; no tiene conexiones con el infun-
dibulo folicular o la epidermis suprayacente y carece de
infiltrado linfoplasmocitario en el eje de tejido conjuntivo
de las estructuras papilares.*”

El siringocistoadenoma papilifero, al contrario que
el hidradenoma papilifero, aparece con una frecuencia
similar en hombres y mujeres, caracteristicamente en la
cabeza y el cuello, como un tumor exofitico. Desde el
punto de vista histologico, se distingue por invaginaciones
del epitelio que se extienden desde la superficie epidérmica
hacia la dermis, en donde emite proyecciones vellosas
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dentro de espacios quisticos sin ramificaciones. Es comun
observar decapitacion apocrina en las células que recubren
estas estructuras y numerosas células plasmaticas dentro
del estroma.®

Estas diferencias entre los tumores de anexos descritos
han llevado a pensar que cada uno tiene un origen histolo-
gico distinto; sin embargo, el hecho de que existan casos
en los que las lesiones se manifiesten de forma combinada
sugiere que derivan del mismo tipo de glandula, especifi-
camente de la de piel tipo glandula mamaria.

CASO CLIiNICO

Paciente femenina de 46 afios de edad, con antecedentes
de artritis reumatoide de siete afios de evolucion, con
luxacion cervical en C1-C2 e indicios de mielopatia com-
presiva que amerit6 cirugia de fijacion atlanto-axoidea,
posterior subluxacién de C5 y C6 con mielopatia com-
presiva y neuropatia sensitivo-motora en ambos brazos, y
radiculopatia C6 y C7, por lo que cuatro afios antes se le
realiz6 descompresion; artroplastia de la rodilla izquierda
y de la derecha tres y dos afios antes, respectivamente. El
tratamiento que recibia era metotrexato a dosis de 12.5
mg/semana, cloroquina 150 mg/dia, azulfidina 1.5 g/dia,
acido folico 5 mg/dia y enalapril 10 mg cada 24 horas.

El padecimiento inicidé nueve meses antes con una le-
sidn genital unica y milimétrica en la region vulvar, que
sangraba con facilidad durante el aseo genital. La lesion
crecié gradualmente, por lo que acudidé a valoracion al
servicio de Ginecologia, de donde la refirieron al servicio
de Dermatologia. Se le encontr6 en el periné un tumor
semiesférico de aproximadamente 1 cm de diametro, de
superficie lisa y ulcerada (Figuras 1 y 2). Se hizo una
biopsia por escision de la lesion, cuyo resultado indico
hidradenoma nodular vs granuloma pidégeno.

Se revaloro a la paciente una semana después, y pudo
corroborarse evolucion adecuada y cicatrizacion del sitio
quirurgico.

En el estudio histopatolégico se observo una neoplasia
epitelial formada por conductos que se invaginaban desde
la epidermis y que formaban estructuras papilares en la
dermis subyacente, con abundante ramificacion dentro
de un espacio quistico formando estructuras nodulares
(Figuras 3 a 5). Estas estructuras estaban recubiertas por
células cubicas o cilindricas de bordes bien definidos,
citoplasma eosinofilo y nticleo central sin atipia ni pleo-

Figura 1. Dermatosis unilateral que afecta al periné.

Figura 2. La dermatosis esta constituida por una neoformacién
ulcerada con superficie de aspecto papilomatoso, semiesférica,
bien delimitada, no adherida a planos profundos.
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morfismo. Focalmente, en el estroma adyacente se observo
infiltrado inflamatorio constituido por linfocitos y células
plasmaticas (Figuras 6 y 7).

COMENTARIO

Tseung y Russell describieron el caso de una paciente
con lesiones multiples en la vulva formadas por nédulos
intradérmicos con glandulas ramificadas dispuestas radial-

mente en un estroma fibroso en conexion directa con la
epidermis, que estaba asociado con infiltrado inflamatorio
linfoplasmocitario; en la periferia habia glandulas tipo
glandula mamaria, por lo que propusieron que éstas eran
el sitio de origen de la lesion. Sin embargo, el tumor tenia
caracteristicas intermedias entre siringocistoadenoma
papilifero e hidradenoma papilifero.

Posteriormente, Stewart publico su experiencia con un
caso similar, en el que una paciente con antecedente de

Figura 4. Patron papilar con abundantes ramificaciones.

Figura 6. Adyacentes a la neoformacién, se observan glandulas
tipo glandula mamaria.
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Figura 7. Se aprecia infiltrado linfoplasmocitario de forma focal en
el estroma peritumoral.

traumatismo por colocacion repetida de sonda sufrié una
lesion periuretral formada por estructuras ductales en la
dermis, que focalmente estaba en contacto con la base de la
epidermis; los conductos estaban dilatados y ramificados,
asociados con infiltrado inflamatorio linfoplasmocitario,
por lo que se calific como lesion tipo siringocistoadenoma
papilifero de la vulva, que compartia caracteristicas con
un hidradenoma papilifero.’

Estos autores han sugerido, debido a la sobreposicion
entre las lesiones tipo glandula mamaria y las de anexos
cutaneos, que ambas pueden originarse en el epitelio tipo
glandula mamaria, por lo que representan una lesion tipo
siringocistoadenoma.

Si bien hasta el momento no estd muy claro el origen y
la naturaleza de los ductos y glandulas del siringocistade-
noma papilifero de la vulva, se ha manejado la posibilidad
de que provengan de las glandulas vestibulares o que las
glandulas se generen como resultado de un proceso meta-
plasico, posiblemente por traumatismo local repetido. Otra
explicacion se basa en la teoria de las crestas mamarias, que
son engrosamientos bilaterales de las lineas ectodérmicas en
las que se desarrolla tejido mamario primordial y que pos-

teriormente involucionan dejando s6lo glandulas mamarias
residuales, dato que ha sido cuestionado por Van der Putte,
quien propone que las estructuras glandulares tipo glandula
mamaria son independientes de la cresta ectodérmica y que
pueden observarse incluso en el cuero cabelludo.®

En el caso que se comunica, se encontrd coincidencia
con lo descrito en estas lesiones de la vulva, en las que
las caracteristicas histologicas sugirieron un siringocis-
toadenoma papilifero, aunque las caracteristicas clinicas
(localizacion en el labio mayor de una lesion exofitica)
y también algunas caracteristicas histologicas (conexion
directa con la epidermis) eran igualmente compatibles con
un hidradenoma papilifero.

Al encontrarse, como en esta paciente, un tumor en
la regién vulvar con caracteristicas intermedias entre un
siringocistoadenoma papilifero y un hidradenoma papi-
lifero, hay que recordar que ya se publicaron casos con
estas caracteristicas y que el tumor puede deberse al origen
comun de ambas lesiones. Los tumores de anexos mues-
tran un comportamiento clinico benigno, cuyo pronostico
individual es curativo si se extirpan, y es de esperarse que
en estos casos tengan un comportamiento similar, aunque
no se ha determinado.
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