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Espiradenoma ecrino congénito.
Reporte de un caso
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RESUMEN

El espiradenoma ecrino es un tumor anexial raro de la glandula sudoripara ecrina que puede malignizarse en algunos casos.
Se han descrito diferentes patrones de presentacion y excepcionalmente esta presente desde el nacimiento. Se reporta el

caso de un espiradenoma ecrino congénito y una revision de la literatura.
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ABSTRACT

Eccrine spiradenoma is an uncommon adnexal skin tumor of the eccrine sweat gland that sometimes can suffer a malignant
transformation. There are different clinical patterns and congenital cases are infrequent. We report a congenital eccrine

spiradenoma and a review of the literature.

Key words: Congenital eccrine spiradenoma.

CASO CLINICO

Se trata de paciente del sexo femenino de 12 afios de
edad, originaria y residente del Estado de México quien
acudio al Centro Dermatolégico Pascua por presentar
dermatosis localizada a la cabeza, de la cual afectaba
piel cabelluda, a nivel de region parietal derecha (Figu-
ra 1), constituida por una neoformaciéon exofitica,
pediculada de 2.5 x 2 cm del color de la piel, con
telangiectasias en su superficie, de consistencia firme 'y
asintomatica (Figura 2).

Al interrogatorio, la madre de la paciente refirid que
presentaba desde el nacimiento una “bolita” que crecio
lentamente sin ocasionar molestias, pero acudié a con-
sulta porque se traumatizaba al peinarse. Se negaron
otros antecedentes heredofamiliares y personales pa-
toldgicos de importancia. Con los datos anteriores la
impresioén diagnostica fue un tumor de anexos.

Se realiz6 biopsia excisional de la lesién y en el estu-
dio histopatologico se observé atrofia de la epidermis
con la presencia de una banda subepidérmica. A nivel
de la dermis se observaron cordones de células epite-
liales, algunas de aspecto basaloide, otras mas gran-
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des y claras que se entremezclan dando un aspecto
reticular; presencia de estructuras ductales y reaccion
inflamatoria moderada, (Figuras 3, 4y 5).

ANTECEDENTES HISTORICOS

En 1896, Unna acufé el término “espiradenoma” a un
adenoma benigno de la glandula sudoripara derivado
del ovillo secretor, contraponiéndose al de “siringoade-
noma”, el cual implica un origen a partir de los conduc-
tos sudoriparos.

El espiradenoma ecrino como tal fue descrito en 1956
por Kersting y Helwig al estudiar 134 casos, refiriéndo-
se a él como un tumor benigno, infrecuente, que se de-
sarrolla a partir de la porcion secretante y ductal de la
glandula sudoripara ecrina; posteriormente se comuni-
caron mas casos aislados.!

En 1960, Steigmaier y Kersting, Berhorn, Munger
y Helwig estudian la sensibilidad del tumor mediante
estimulos fisicos y farmacolégicos, observando que
mediante la inyeccién de acetilcolina y oxitocina se
desencadenaban paroxismos de dolor que eran blo-
gueados por la atropina lo cual sugiere una induccién
colinérgica.?®

Los avances en microscopia electrénica permitieron
a Hashimoto y cols. confirmar el origen ecrino de los
espiradenomas. Castro y Winkelman emplearon estu-
dios enzimaticos y de microscopia electrénica llegando
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a considerarlo como un tumor originado de células
basales, sin embargo otros autores consideran que es-
tos datos indican que éste pertenece al grupo de tumo-
res inmaduros de anexos (suborganoides).t

DEFINICION

El espiradenoma ecrino es un tumor anexial benigno,
de crecimiento lento, derivado de la glandula sudoripara
ecrina, a partir de su porcion secretante y ductal.

SINONIMIA: MIOEPITELIOMA
EPIDEMIOLOGIA

Es un tumor poco frecuente del cual no se reporta un
registro estadistico en la literatura.

La mayoria se presentan en adolescentes y en adultos
jovenes en la tercera década de la vida, pero pueden pre-
sentarse en otros grupos de edad. Afecta a ambos sexos
con predominio del sexo femenino en proporcion 2:1.

Se considera que 45% de los pacientes consultan a
los 5 afios de evolucidn y en 26% existe el antecedente
de una evolucion de 10 o més afios.!

Excepcionalmente son congénitos.* Wright reporto el
caso de una familia con espiradenoma ecrino multiple y
cilindromas mudltiples en tres generaciones, consideran-
do una forma de herencia autosémico dominante.®

Hasta el afio de 1999 existen 17 casos publicados
de espiradenoma ecrino multiple, asi como 33 casos
con transformacion maligna de los cuales 3 correspon-
den a formas multiples.”

MANIFESTACIONES CLINICAS

Su topografia no es caracteristica, sin embargo tiene
predileccion por la region anterior y superior del tronco
y abdomen y cara anterior de extremidades superiores;
puede localizarse en cabeza, afectando piel cabelluda®
y otros sitios como pabellén auricular.®

La mayoria de las ocasiones se presenta como una
neoformacion solitaria intradérmica de 1-2 cm y hasta 5
cm de diametro; ocasionalmente se presentan varios tu-
mores y raramente en forma de numerosas neoformacio-
nes pequefias con un patron zosteriforme, que son las
llamadas formas miiltiples las cuales pueden incluir hasta
200 lesiones; se ha descrito un caso mdltiple de distribu-
cion nevoide lineal con afeccién a hemicuerpo derecho
desde la cara hasta el miembro pélvico.® Las formas mul-
tiples pueden asociarse a cilindromas y tricoepiteliomas.”
La lesion se eleva ligeramente sobre la piel y esta cubierta
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por piel sana, tomando el color de la misma, pero en oca-
siones puede ser de coloracion azulada o roja y con telan-
giectacias en su superficie. Se han descrito excepcional-
mente formas gigantes y ulceradas con necrosis.** Su con-
sistencia es firme y su evolucion es cronica. Hasta en 90%
de los casos puede ser sensible y doloroso espontanea-
mente o con la presion, el roce o los cambios de tempera-
tura; el dolor suele irradiarse.”%12

En cuanto a la etiopatogenia del dolor, existen diferen-
tes teorias. Una de ellas propone que el dolor se produce
por la entrada de liquido en el interior de las lesiones
tumorales con distension de su capsula que esta inervada.
Otra teoria considera que el dolor es provocado por la
contraccién de células mioepiteliales, lo cual puede
provocarse experimentalmente mediante la inyeccion de
oxitocina, como ya se mencion6 anteriormente.®

HISTOPATOLOGIA

El tumor puede estar formado por un I6bulo y mas fre-
cuentemente por varios l6bulos localizados en la dermis,
los cuales pueden presentar una capsula fibrosa, y son
intensamente basdfilos. A mayor aumento, los I6bulos es-
tan constituidos por cordones entrelazados que contienen
dos tipos de células epiteliales: unas de nucleo oscuro que
se localizan en la periferia y otras de nicleo grande y pali-
do en el centro de estos agregados y luces pequenias.

A nivel de las luces se observan granulos eosinofilicos
PAS-positivos y diastasa-resistentes. Cuando no se ob-
servan luces, las células de nucleo pélido se disponen
en rosetas. Puede existir material hialino rodeando los
cordones en forma de gotas. El estroma que rodea los
I6bulos puede mostrar linfodema con gran dilatacion de
capilares sanguineos y linfaticos.'? También se observa
un infiltrado difuso de linfocitos T.

Con microscopia electrénica se observa que la ma-
yoria de las células diferenciadas son inmaduras. A ni-
vel de la luz algunas células muestran microvellosidades
y tonofilamentos semejando células ductales y otras s6lo
presentan pequefias microvellosidades y semejan cé-
lulas secretorias. Se observan células mioepiteliales
ocasionalmente en la periferia de los tdbulos.?

Mediante estudios de inmunohistoquimica y estudios
enzimaticos se ha determinado la diferenciacion ecrina
de este tumor. Se ha observado que las células del es-
piradenoma expresan inmunofenotipos de citoquerati-
nas similares a los de las glandulas ecrinas normales,*®
y que la vimentina y la actina alfa de musculo liso tifien
las células mioepiteliales de estos tumores.'

Ishihara y cols. realizaron un estudio en tumores de
anexos para determinar la diferenciacion de los mismos
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utilizando el anticuerpo murino monoclonal IKH-4, que
esta dirigido contra melanocitos, el cual tifie glandulas
ecrinas y no asi las apocrinas en la piel axilar normal, y
corroboran el origen ecrino del espiradenoma.’® Sin
embargo, se ha reportado un caso de espiradenoma
asociado con un componente apocrino.*®

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Deben considerarse algunas entidades en el diagndésti-
co diferencial como son: neuroma, neurilemoma, tumor
glémico, leiomioma, leiomiosarcoma, angiolipoma e

hidradenocarcinoma de glandulas sudoriparas, por ser Figura 5. Espiradenoma

lesiones que pueden ocasionar dolor.'” Otros diagnosti-
cos diferenciales deben realizarse con lipoma, fibroma,
neurofibroma, hemangioma y linfangioma.!

ecrino. Mayor aumento de
las células y estructuras
ductales H.E. 20X.
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TRATAMIENTO Y PRONOSTICO

La extirpacion quirdrgica del tumor es el tratamiento de
eleccidn, ya que puede llegar a ser incapacitante por el
dolor que ocasiona. Aunque raramente, es posible la
malignizacioén, que da lugar al espiradenoma ecrino ma-
ligno o espiradenocarcinoma, el cual debe sospechar-
se si existe el antecedente de un crecimiento rapido y
subito en una neoformacion preexistente de largo tiem-
po de evolucion, cambios de coloracion en la lesién, ul-
ceracion o aumento de la sensibilidad.®

Varsa, y cols. realizaron el diagnéstico histopatoldgico
de malignidad de un espiradenoma ecrino congénito en
una citologia obtenida mediante aspiracion con aguja
fina,'® sin embargo el procedimiento de eleccién para el
diagndstico es la biopsia.

Histolégicamente se observan areas tipicas de
espiradenoma benigno y de carcinoma con areas de
transicion. Se presenta pérdida de la arquitectura y pro-
liferacion de masas sélidas de células tumorales con
grandes nucleos hipercromaticos y mitosis frecuentes,
invasién al tejido conectivo circundante, pérdida de la
membrana basal y diferenciacion escamosa.?'?

En un estudio de inmunohistoquimica realizado por
Bernat y cols. se observo que la proteina p53 es un
indicador de transformacién maligna en el espiradenoma
ya que la tincion nuclear fue negativa en la porcion be-
nigna de todos los tumores estudiados, y positiva en la
porcion carcinomatosa.*®

El espiradenocarcinoma es un tumor agresivo que
puede recidivar tras haber sido extirpado y ocasionar
metéstasis a ganglios, hueso, pulmén y cerebro, que
conducen a la muerte.

Por lo anterior se sugiere en caso de sospecha de
malignidad, la extirpacidon con margenes de seguridad
de 2 cm del borde y 1 cm en profundidad con congela-
cion de los méargenes. La cirugia microgréfica de Mohs
es otra alternativa. La radioterapia en el sitio de resec-
cion ayuda a disminuir las recurrencias.®

COMENTARIO

Consideramos de importancia el reporte del presente caso
por la baja frecuencia de presentacion del espiradenoma
ecrino y particularmente el de tipo congénito.
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