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Porocarcinoma gigante metastasico

Giant metastatic porocarcinoma.

Maria José Giraldo Parra,! Mariana Orduz Robledo,* Stephany Arias Linthon,* Mariana
Estrada Villamizar,® Mariam Rolon,* Adriana Motta®?

Resumen

ANTECEDENTES: El porocarcinoma es un tumor maligno poco comdn derivado de la
glandula ecrina, especificamente del acrosiringio. Su manifestacién clinica es variada,
con un promedio de tamafio tumoral de 2 cm reportado en la bibliografia. Tiene la
capacidad de causar metdstasis hasta en un 31% de los casos; las méds comunes son
a los ganglios linfaticos. El diagndstico de esta enfermedad es complejo y requiere la
evaluacion conjunta de datos clinicos, dermatoscépicos, histopatolégicos e inmuno-
histoquimicos para establecer una evaluacién precisa.

CASO CLINICO: Paciente femenina de 58 afios en quien hacia 8 meses aparecio en el
gldteo derecho una gran placa tumoral de 26 x 22 cm. El diagnéstico histopatolégico
fue de porocarcinoma; en los estudios de extensién se encontraron conglomerados
ganglionares en el retroperitoneo paraadrtico izquierdo y en la regién inguinal bila-
teral que podrian corresponder a metdstasis. Sin embargo, la paciente no asisti6 a los
controles del seguimiento.

CONCLUSIONES: Este caso representa el diagndstico de una neoplasia poco comdn,
con manifestacién inusual y un tamafio muy por encima de lo descrito en la bibliograffa;
ademds, al momento del diagnéstico la paciente tenia signos de malignidad, lo que
representa un desafio diagnéstico y terapéutico.

PALABRAS CLAVE: Neoplasias cutdneas; glandulas ecrinas; metdstasis.

Abstract

BACKGROUND: Porocarcinoma is a rare malignant tumor of the eccrine gland, specifi-
cally from the acrosyringium. It presents with a varied clinical manifestation, with an
average tumor size of 2 cm reported in the literature. It has the potential to metastasize in
up to 31% of cases, with the most common sites being the lymph nodes. The diagnosis
of this entity is complex and requires the combined evaluation of clinical, dermatoscopic,
histopathological, and immunohistochemical data to establish an accurate diagnosis.

CLINICAL CASE: A 58-year-old female patient with an 8-month history of a large
tumor plaque (26 x 22 cm) on the right buttock, diagnosed histopathologically as
porocarcinoma. Extension studies revealed conglomerate lymph nodes in the left para-
aortic retroperitoneum and in the bilateral inguinal region, which could correspond to
metastases. Nevertheless, to date, the patient was lost to the follow-up.

CONCLUSIONS: This case represents the diagnosis of a rare neoplasm with an unusual
presentation and a size much larger than what is typically described in the literature.
Additionally, at the time of diagnosis, signs of malignancy were present, making it a
diagnostic and therapeutic challenge.
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ANTECEDENTES

El porocarcinoma es un tumor anexial maligno
de la glandula ecrina que representa entre el
0.05y el 0.1% de todas las neoplasias cutaneas;
sobreviene con mayor frecuencia en la séptima
década de la vida, sin predileccion por el sexo
ni la raza."?

Su manifestacion clinica es variada; se manifiesta
desde una lesion nodular eritematoviolacea has-
ta placas polipoides que crecen entre semanas
y meses.

Al momento del diagnéstico, suele tener un ta-
mafio promedio menor a 2 cm; respecto de su
distribucion, tiene predileccién por las extremi-
dades inferiores, seguidas del cuello, la cabeza'y
el tronco."? En aproximadamente un 31% de los
casos causa metastasis; los sitios mas comunes
son los ganglios linfticos, el pulmén, el higado
y el cerebro. La metdstasis se asocia con una tasa
de supervivencia del 88.9% al primer afio y del
29.5% al tercer afo.?

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 58 anos que asistié a con-
sulta dermatolégica por padecer un cuadro de
ocho meses de evolucién de lesiones en la region
gldtea derecha. Al examen fisico se evidencié en
el gliteo derecho una gran placa tumoral de 26
x 22 cm con bordes mal definidos, irregulares,
de color pardo-negruzco con escamas blanco-
grisdceas de aspecto verrugoso. En el centro del
tumor se observé una dlcera de fondo eritema-
toso, exudativo, con escamas blanco-lechosas
himedas y areas punteadas, deprimidas de color
negro. En la periferia de todo el tumor tenia
algunas papulas y placas con caracteristicas
similares, pero de menor tamano. Figura 1

A la dermatoscopia del tumor se evidencié
un borde pardo-eritematoso con zonas pardo-
grisaceas y glébulos de pigmento negruzco que
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semejaban embriones de sapo. En su centro
mostré una base eritematovioldcea con dreas sin
estructura de color rosa-blanquecino ovaladas.
Figura 2

Se tomo una biopsia que, a la lectura histopato-
l6gica e inmunohistoquimica, revel6: tumor de
aspecto epitelial con I6bulos que se extendian
hasta el tejido celular subcutaneo, con células
de aspecto cuboidal en las que se observaban
nicleos grandes y nucléolos evidentes. En al-
gunas areas del tumor se observé la formacion
de estructuras ductales que rodeaban algunos
de los anexos foliculares y conductos ecrinos.
Tenia infiltrado linfoplasmocitario intersticial,
con invasion linfatica positiva. No se reconocio
invasion vascular y perineural en la muestra
examinada. A [a inmunohistoquimica se encon-
tr6 marcada reactividad para P63, CK7, CK5/6,
EMA (antigeno de membrana epitelial), CEA
(antigeno carcinoembrionario) que indicaron
tumor primario de origen ecrino, con lo que
se establecio el diagndstico de porocarcinoma
ecrino. Figuras 3 y 4

El estudio del caso se complement6 con
imagenes radiolégicas que evidenciaron: engro-
samiento, edema y afectacion del tejido blando
y muscular en el gliteo derecho con efecto de
masa sobre las estructuras adyacentes; asimismo,
se encontraron conglomerados ganglionares
en el retroperitoneo paraadrtico izquierdo y
en la region inguinal bilateral que podrian co-
rresponder a metdstasis del tumor descrito. Sin
embargo, la paciente no asisti6 a los controles
del seguimiento.

DISCUSION

El porocarcinoma ecrino es un tumor cutaneo
maligno poco comun de la glandula ecrina, que
se origina en el acrosiringio."? Debido a la rareza
del porocarcinoma, los datos epidemioldgicos
actuales provienen, principalmente, de estudios
poblacionales, retrospectivos y metanalisis.
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Figura 1. Gran placa tumoral de 26 x 22 cm que afectaba todo el gliteo derecho, con bordes mal definidos,
irregulares, de color pardo-negruzco, con escamas blanco-grisaceas, de aspecto verrugoso en otras dreas de
color rosa pélido. Ulcera central de fondo eritematoso, exudativo, escamas blanco-lechosas hiimedas y 4reas
punteadas, deprimidas, de color negro. Como lesiones satélite, en la periferia del tumor, se observaron papulas
y algunas placas con caracteristicas similares, pero de menor tamano.

Afecta sobre todo a la poblacién de edad adul-
ta, como en la paciente del caso. En revisiones
sistematicas de 453,206 y 120 casos**°la edad
promedio de manifestacion varié entre 63.6 y
65.6 afos, sin predileccion por sexo ni raza.

La patogénesis del porocarcinoma no se com-
prende del todo; sin embargo, se cree que puede
aparecer de novo o surgir a partir del poroma
ecrino después de un periodo de latencia de
afos e, incluso, décadas; lo anterior lo respal-
dan series de casos publicadas con seguimiento
a largo plazo y estudios histopatolégicos que

reportaron que el 18% de los porocarcinomas
ecrinos mostraron caracteristicas adyacentes de
poroma benigno.®

Otros estudios publicados apoyan la participa-
cién de factores implicados como supresores
oncogénicos especificos, incluido el factor de
crecimiento epidérmico (EGFR), la proteina
tumoral p53 (TP53) y el inhibidor de cinasa
dependiente de ciclina 2A (CDKN2A), asi como
vias de sefnalizacién, como la via de la cinasa
de proteinas activadas por mitégenos (MAPK)."2
El diagnéstico del porocarcinoma ecrino es
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Figura 2. Imagenes dermatoscopicas: base eritemato-
violdcea con dreas sin estructura de color rosa-blanco,
redondas u ovaladas. En toda la superficie se observan
escamas blanco-amarillentas y zonas con fisuras y
costras hematicas.

complejo y requiere la evaluacion conjunta de
datos clinicos, dermatoscoépicos, histopatologi-
cos e inmunohistoquimicos para establecer una
evaluacion precisa.’

Su manifestacion clinica es sumamente variable.
Por lo general, se manifiesta como una lesion
nodular eritematosa o violdcea que crece en
semanas a meses y que puede acompanarse de
otros signos: ulceracion, prurito y sangrado. En
un metanalisis, los miembros inferiores se iden-
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Figura 3. Estudio histopatolégico: tumor de patrén
infiltrativo que afecta todo el espesor, con zonas de
diferenciacion epitelial, con estructuras ductales y
marcado pleomorfismo (H-E, 10x). Cuadrante inferior
derecho: 40x.

tificaron como el sitio anatémico mds afectado
(33.7-44%), seguido por la cabeza, el cuello
(18-30.6%) y el tronco (19.5-24%)." Es posible
observar estas caracteristicas en la paciente del
caso en la que se evidencié un tumor de creci-
miento rapido que, al momento de la valoracion,
tenfa ulceracién con tejido altamente friable y
que se ubicaba en uno de los sitios de predilec-
cion anatomica (las extremidades inferiores).

Los reportes de caso descritos en la bibliografia
muestran que el tamafio tumoral al momento
del diagnostico se ha documentado en un in-
tervalo de 1 a 130 mm, con un didametro medio
de 23.88 mm. Dos estudios, uno con 69 pa-
cientes’ y otro con 12, describen tumores entre
1y 10 cm.” El caso comunicado es uno de los
porocarcinomas mas extensos documentados
porque al momento del diagndstico tenia un
tamano tumoral de 26 x 22 cm.
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Figura 4. Inmunotincién: marcada reactividad para los anticuerpos P63, CK7, CK5/6, antigeno de membrana

epitelial y antigeno carcinoembrionario (40x).

Respecto de los hallazgos dermatoscépicos, en
una serie de tres casos® se evaluaron las carac-
teristicas dermatoscépicas del porocarcinoma
y encontraron: patrén vascular polimorfo en
horquilla, vasos lineales irregulares y puntea-
dos, areas sin estructura de color rosa-blanco
redondas u ovaladas.® Las caracteristicas derma-
toscopicas evidenciadas en este reporte de caso
fueron areas sin estructura rosa-blanquecinas
en el centro de la lesién, sugerentes de este
padecimiento.

En estudios histopatoldgicos se ha observado
que, en la mayoria de los casos, las células
epiteliales basales poroides muestran una di-
ferenciacién ductal, caracterizada por células
epiteliales cuboidales que, adicionalmente, ex-
presan un patrén de crecimiento infiltrante con
actividad mitética aumentada, lo que constituye
un indicador significativo para el diagnéstico de

porocarcinoma ecrino." La histopatologia de la
paciente del caso mostré los ductos caracteris-
ticos, con patrén infiltrativo y pleomdrfico, que
confirmaron el diagnostico de esta neoplasia.

Debido a la variedad de las caracteristicas
histopatoldgicas, la inmunohistoquimica es de
ayuda en el diagndstico del porocarcinoma. Las
células de este tumor muestran tincién positiva
para el antigeno carcinoembrionario (CEA) y el
de membrana epitelial (EMA)."> Ademas, algunos
estudios investigaron las expresiones inmunohis-
toquimicas de los supresores tumorales p53, con
base en datos derivados de andlisis genéticos. Los
datos sugieren que los resultados positivos anor-
males de cualquiera de estos tres marcadores
podrian ser indicativos de esta enfermedad."” La
inmunohistoquimica del caso encontré marcada
reactividad para P63, CK7, CK5/6, EMA, CEA
que indican un tumor primario de origen ecrino.
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Respecto del comportamiento y prondstico de
este tumor, los datos son variables debido a su
poca prevalencia y a la falta de datos de segui-
miento a largo plazo. Sin embargo, la mayor
parte de los estudios reportan tasas del 20% de
recurrencia local, del 20% de metdstasis gan-
glionares regionales y del 10% de metastasis a
distancia. En una serie de 12 casos el sitio mas
comin de metastasis correspondio a los ganglios
linfaticos (50%), seguida de metastasis a distan-
cia de pulmén, higado y cerebro.” Robson y su
grupo reportaron que las metastasis ganglionares
se asociaron con una supervivencia global a un
afo del 88.9% vy a tres afios del 39.5%.?

En los estudios de imagen de la paciente del caso
se evidenciaron conglomerados ganglionares en
el retroperitoneo paraadrtico izquierdo y en la re-
gion inguinal bilateral que podrian corresponder
a metastasis ganglionares del tumor descrito, por
lo que se trat6 de un porocarcinoma metastasico
de prondstico adverso.

Al haber controversias en cuanto al comportamiento
tumoral y el pronéstico del porocarcinoma ecrino,
no hay consenso en su tratamiento quirdrgico, la
utilidad de la biopsia ganglionar y la necesidad de
tratamientos coadyuvantes o sistémicos adiciona-
les.® De manera general se reportan los siguientes
tratamientos: escision local amplia con margenes
guiados por cirugia de Mohs de 2-5 mm segtn las
caracteristicas histolégicas; quimioterapia com-
puesta con agentes basados en platino, como el
cisplatino y el carboplatino asociados con o sin
5-fluorouracilo, y terapias sistémicas dirigidas:
cetuximab en monoterapia o en asociacién con
anti-PD-1, como nivolumab o pembrolizumab,
asociado con radioterapia; éstos han demostrado
buenos resultados en tumores avanzados metasta-
sicos en reportes de casos aislados.'??

CONCLUSIONES

El caso comunicado es de gran valor clinico
porque no sélo representa el diagnostico de una
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neoplasia poco comdn, sino que se destaca por
su manifestacion inusual, de tamano conside-
rable, que corresponde, segln la revision de la
bibliografia, al caso de mayor tamafio reportado
hasta el momento, muy por encima del promedio
de la manifestacién usual. Ademas, la paciente
mostré signos de malignidad al momento del
diagndstico (metastasis linfaticas), que no sélo
confieren un mal pronéstico, sino que recalcan
la importancia de sospechar este tipo de neo-
plasias para establecer el diagnéstico de manera
oportuna y mejorar de manera significativa la
calidad de vida de los pacientes.
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