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Siringomas vulvares: reporte de caso y revision de la literatura
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RESUMEN

Los siringomas son tumores benignos que se originan en las
glandulas sudoriparas ecrinas, generalmente afectan a mujeres
después de la pubertad. La manifestacion clinica mas frecuente
es la presencia de mdltiples papulas firmes, del mismo color de
la piel, de 1a 3 mm de didmetro. Los sitios de aparicion habitual
son los parpados y las mejillas. Los siringomas vulvares son un
trastorno raro y son pocos los casos reportados en la literatura.
Hicimos una revision de la literatura y presentamos el caso de
una mujer de 23 afios con historia de ocho meses de evolucién
con pépulas en la vulva, pruriginosas, que aumentan de tamafio
durante el periodo premenstrual y en verano. El examen mi-
croscopico de la biopsia excisional confirmé el diagnéstico de
siringomas.

Asimismo, realizamos una revision de la literatura de esta
condicién.
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Introduccion

Los siringomas son tumores anexiales benignos que
provienen de las gldndulas sudoriparas ecrinas. Fue-

ron descritos por primera vez por Kapossi y Biesiadeki

en el afo 1872, quienes los denominaron linfangioma tu-

berosum multiplex." El término siringoma viene del latin

syrinx, que significa conducto o tubo.*

Los estudios de inmunohistoquimica y microcoscopia
electrénica apoyarian el origen ecrino de este tipo de tu-
mor, y parecieran indicar que esta neoplasia se diferen-
cia hacia las células luminales (cuticulares) de la porcion
intradérmica del conducto excretor ecrino (acrosiringio).
Los estudios histoquimicos revelan la presencia de enzi-
mas consideradas ecrinas en las células tumorales.*

ABSTRACT

Syringomas are benign tumours of the ecrinne sweat glands,
which generally affects womens after puberty. The most com-
mon clinical presentation of that is the presence of multiple
firm papules of skin-color, with one to three milimeter in di-
ameter. The sites of predilection are lower eyelids and cheeks.
Syringoma of the vulva is a rare disorder and only few cases
have been reported in the literature. We present a case of a
23-years-old women with eight month history of pruritic skin-
colored papules on the vulva, who describes increase in size
during the pre-menstrual period and in the summer. Micros-
copic examination of the excisional biopsy was according to the
diagnosis of syringoma.
We performed a literature review of this condition.
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Desde el punto de vista clinico, la forma de presenta-
cién mds comtn es como pdpulas firmes, de 1 a 3 mm de
didmetro, del color de la piel o con un leve tinte amarillen-
to’ Generalmente se presentan en la zona de los parpados
y en la regién maxilar, aunque también se han descrito en
el cuero cabelludo, la frente, la zona anterior del pecho,
en el abdomen superior, en las extremidades, y algunos
reportes en la literatura mencionan el drea genital.®

Con base en la presentacién clinica y algunas asocia-
ciones, Friedman y Butler clasificaron los siringomas en
cuatro tipos: formas localizadas, formas familiares, formas
asociadas a sindrome de Down y formas generalizadas
que a su vez comprenden las formas eruptivas y siringo-
mas multiples.”
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La mayoria de los siringomas aparecen de forma espo-
radica, sin embargo, existen casos familiares de presenta-
cién. En los pacientes con sindrome de Marfan, sindro-
me de Ehlers Danlos y sindrome de Down la presencia
de siringomas es mds frecuente, de hecho, en este dltimo
grupo 18% de los pacientes pueden presentarlo.*?

La presencia de siringomas en la zona genital se con-
sidera de baja frecuencia, y en la literatura sélo se han
reportado casos esporéadicos.

Presentamos un caso clinico de siringomas vulvares
diagnosticado en el Servicio de Cirugia Dermatoldgica.

Caso clinico

Se presenta el caso de una mujer de 23 afios, soltera, que
acude a consulta por la presencia de lesiones en la vulva
de ocho meses de evolucién, acompanadas de prurito de
leve a moderado. Ademds refiere que nota aumento de
tamafio de las mismas durante el periodo premenstrual
y en el verano.

No presenta dermatosis asociada y dice que no toma
anticonceptivos. Relata que su madre presenta lesiones
similares desde la adolescencia.

Se trata de una dermatosis localizada en la vulva y de
ésta a los labios mayores, constituida por incontables neo-
formaciones subcutdneas, méviles, de consistencia firme,
cubiertas de piel aparentemente normal, que miden de 2
a5 mm (figura 1).

Se realiza biopsia incisional y se envia tejido para es-
tudio histopatolégico; en las tinciones con hematoxilina
y eosina en una vista panordmica, se observa epidermis
acantésica y dermis ocupadas por numerosas estructuras
tubulares (figura 2), en un acercamiento dichas estructu-
ras estdn inmersas es un estroma fibroso (figura 3). Las es-
tructuras adoptan la forma de coma o renacuajo cuya pa-
red estd revestida de células epiteliales ctbicas (figura 4),
con lo que se integra el diagnéstico de siringoma vulvar.

Discusion
El primer caso de un siringoma localizado en la regién
vulvar lo publicé Carneiro en 1971."° Ocurre mds comun-
mente en mujeres que en hombres, y con frecuencia co-
mienza en la adolescencia, aunque se han reportado casos
entre la primera y sexta décadas de la vida." Pueden tener
cambios ciclicos en su tamafio y una exacerbacién de los
sintomas de prurito durante el periodo premenstrual, en
el embarazo y con el uso de los anticonceptivos orales.”
En ocasiones también se hacen mds evidentes con el ca-
lor, generando prurito en la zona genital’

En la literatura se reportan sobre todo casos esporadi-
cos Ginicos, sin embargo, la serie de pacientes mds grande
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Figura 1. Neoformaciones subcutdneas en vulva.

Figura 2. Vista panordmica: epidermis acantdsica y dermis ocupadas por estructuras
tubulares (10x).
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Figura 3. Estructuras inmersas en un estroma fibroso (20x).

la tiene el grupo taiwanés de Huang y colaboradores con
18 casos. En este trabajo se refiere que se presentaron tres
formas clinicas de siringomas vulvares: 1) como pdpulas
color piel o color café, en la mayoria de los pacientes de
su estudio (11/18); 2) como placas liquenificadas (4/18); 3)
como pdpulas de aspecto quistico blanquecinas (3/11). La
mayoria de los pacientes presentaba prurito y siete de
ellos notaban aumento del volumen o exacerbacién del
prurito en los meses de verano o con los periodos mens-
truales. Cuatro de los 18 pacientes refirié una historia fa-
miliar similiar.®

Los siringomas vulvares son lesiones de cardcter be-
nigno, y en la literatura sélo existe un caso en donde se
diagnosticé enfermedad de Paget extramamaria en una
paciente que presentaba siringomas vulvares.”

El diagnéstico se realiza a través del estudio histopato-
patolégico de la lesion, en donde se puede observar una
epidermis normal, y en la dermis superior una prolifera-
cién de conductos pequefios de tipo ecrino, algunos de
los cuales presentan prolongaciones que se asemejan a
una coma o que dan un aspecto similar a un renacuajo.
Pueden existir otros conductos con dilataciones micro-
quisticas rellenos de un material eosinéfilo en su interior.

- Dermatologfa Cosmética, Médica y Quirtirgica

. v
L e

Figura 4. Estructuras revestidas de células epiteliales cdbicas que adoptan la forma
de coma o renacuajo (40x).

El revestimiento epitelial estd dado por una doble capa
de células cuboideas, que carecen de atipias y actividad
mitética. Todo lo antes descrito se encuentra inserto en
un estroma densamente fibroso."*”

Los diagnésticos diferenciales que se podrian plantear
son: quistes epidérmicos, milia, estatocistomas multiples,
enfermedad de Fox-Fordyce, linfangioma circunscrito,
angioqueratomas, condilomas acuminados, moluscos
contagiosos, liquen simple crénico, liquen escleroatrofi-
co, psoriasis, escabiosis, pediculosis pubis y dermatitis de
contacto alérgica.™ 73"

Aunque algunas personas no presentan sintomas, con-
sultan por el temor a que su condicién se asocie a enfer-
medades de transmision sexual o cdncer, por lo que la
importancia del diagnéstico certero no es para ofrecer un
tratamiento especifico, dado que ninguno es eficaz. En
la mayoria de los pacientes la educacién es la clave del
tratamiento, ya que es fundamental instruir acerca de la
naturaleza esencialmente benigna de estas tumoraciones
y que se trata de un problema estético.

Para el resto de los pacientes que requieran un trata-
miento, se han descrito procedimientos tanto invasivos
como no invasivos; hasta ahora no existe consenso sobre
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una terapia estdndar para ello. Entre los tratamientos no
invasivos se ha descrito el uso de tranilast oral en un pa-
ciente, el cual tuvo buenos resultados;* antihistaminicos
orales y corticoides tépicos con resultados, segin algunos
autores, no muy satisfactorios;”® aplicacién de atropina
tépica al 196" y uso de retinoides tépicos.”

Desde el punto de vista quirdrgico se han descrito tra-
tamientos con curetaje, escisién quirdrgica, electrociru-
gia,” criocirugfa,” utilizacién de liser CO ,° ldser argon®
y combinacién de aplicacién de écido tricloroacético al
35% mds ldser CO _J
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