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Espiradenoma ecrino vascular.
Presentacion de un caso poco frecuente

Dra. Virginia Martinez,* Dra. Veronica Aguilera**

RESUMEN

El espiradenoma ecrino es un tumor benigno, raro, que se desarrolla a partir de la porcion secretora y ductal de la glandula
sudoripara ecrina. Reportamos el caso de espiradenoma ecrino vascular, asi como lo relevante descrito en la literatura.

Palabras clave: Espiradenoma ecrino.

ABSTRACT

Eccrine spiradenoma is arare, benign tumor that originates from the secretary and ductal portion of the eccrine gland. We
present one case of eccrine spiradenoma vascular, as well as it relevant of the literature.

Key words: Eccrine spiradenoma.

REPORTE DEL CASO

Paciente del sexo femenino de 22 afios de edad, estu-
diante, originaria y residente de la ciudad de México,
Distrito Federal. Acude al Centro Dermatol6gico Pas-
cua por presentar dermatosis localizada a tronco, del
gue afecta hombro derecho, constituida por una neofor-
macion elevada ovoide de 1.5 x 2 cm de diametro, su-
perficie lisa, azulada, consistencia blanda, bien limi-
tada y no adherida a planos profundos; es de evolucion
cronica y asintomatica (Figuras 1y 2).

Al interrogatorio, la paciente refirié presentar desde
hace tres afios “una bolita” en el hombro derecho sin
presentar sintomatologia. Acude a nuestra institucion
para diagnostico y tratamiento. En su historial clinico no
encontramos antecedentes de relevancia relacionados
con la dermatosis.

La impresion clinica fue de un probable pilomatrixo-
ma ampolloso. Se realiza biopsia excisional de la lesion
(Figura 3) enviandose en su totalidad para estudio histo-
patolégico, el cual reporta una epidermis con zonas de
discreta acantosis; en dermis subpapilar, media y pro-
funda estan ocupadas por una gran cavidad vascular
gue contiene globulos rojos y esta rodeada por una pro-
liferaciéon celular, que semejan al espiradenoma y se

* Médico adscrito al Centro Dermatolégico Pascua (CDP).
**  Residente de 3er afio del CDP.

observan cordones de estas células en la cavidad; en
algunas areas estdn numerosos vasos preformados
pequefios y esta rodeado por tejido colagenoy a su vez
numerosos grupos de adipositos que ocupan desde la
dermis media y profunda (Figuras 4y 5).

El diagndstico final con la correlacion clinico-patolo-
gica es de: Espiradenoma ecrino vascular.

DISCUSION

El espiradenoma ecrino es una neoplasia benigna de
anexos cutaneos, rara, de crecimiento lento.! Deriva de
la glandula sudoripara ecrina a partir de su porcion se-
cretora y ductal. Kersting y Helwig en 1956, la descri-
bieron por primera vez como una entidad clinica. Su his-
togénesis ha sido controvertida, asi como su comporta-
miento biolégico. Algunos autores han sugerido que se
deriva de las células basales, sin embargo, la presencia
de enzimas de tipo ecrino, la mezcla de células de tipo
secretor y ductal, asi como la demostracion de un plexo
nervioso periganglionar sugieren que el espiradenoma
ecrino se diferencia en direccion a los segmentos se-
cretor y ductal de la glandula sudoripara ecrina, aunque
otros la consideran de diferenciacién apocrina.2

Se han observado casos congénitos de espiradeno-
ma ecrino, lo que apoya la teoria patogénica propuesta
por Kersting y Helwig,® en la que se menciona que es-
tos tumores podrian desarrollarse de la glandula sudo-
ripara ecrina rudimentaria; en donde en la etapa fetal
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no se desarrolla y permanece inactiva hasta que facto-
res desconocidos dan lugar a un estimulo proliferativo
anormal con desarrollo de la neoformacion. El periodo
de crecimiento podria ser subclinico durante algan tiem-
po hasta que eventualmente se hace aparente o sinto-
matico. Finalmente, el caracter organoide que exhibe el
espiradenoma ecrino en las preparaciones histologicas
estaria en relacion con el origen del tumor.

El espiradenoma ecrino es extremadamente raro. En la
casuistica del Centro Dermatoldgico Pascua, hasta 1996
existian Gnicamente siete casos, y en la serie reportada
por el Hospital General de México es de diez casos.

La mayoria se presenta en adolescentes y adultos
jovenes, entre la segunda y cuarta décadas de la vida;
aunque se han descrito espiradenomas ecrinos tanto
congénitos,*® como en ancianos.® Afecta en igual pro-
porcion a hombres y mujeres,%” aunque hay autores que
lo consideran con predominio por el sexo femenino en
una proporcion de 2:1.! Se considera que en el 45% de
los pacientes su curso evolutivo es lento; generalmente
consultan a los cinco afios de presentar la lesion y en
un 26% existe el antecedente de 10 o més afios. Puede
ser doloroso desde un 23% hasta un 91% de los ca-
s0s,? siendo las caracteristicas del dolor como se des-
cribe en el cuadro 1.247

El dolor se relaciona con la distribucion de los ner-
vios en el estroma alrededor del tumor, a la contraccion
de las células mioepiteliales o por la naturaleza secre-
tora del tumor.®

El espiradenoma ecrino suele ser solitario hasta en
un 90% de los casos.” Se presenta como una neofor-
macion intradérmica de 2 milimetros hasta 5 centime-
tros de didmetro, sobreelevada, de consistencia blanda
o discretamente firme, de aspecto cupuliforme, de colo-
racion habitualmente oscura o azulada,>” aunque pue-
de ser roja con telangiectasias en su superficie?® ro-
deadas de piel normal, atréfica o violacea. En raras oca-
siones las lesiones pueden ser multiples y excepcional-
mente pueden agruparse con una distribucion lineal o
zosteriforme* y presentarse 2 hasta 200 neoformacio-
nes.” Estas formas multiples pueden asociarse a cilin-
dromas y a tricoepiteliomas siendo la histopatologia la
misma que las formas solitarias. También se ha asocia-
do al adenoma de las células basales de la glandula
parétida.® Se han descrito otras formas atipicas: gigan-
tes, ulceradas’ o localizadas en las mucosas.! Se ha
descrito la asociacién entre espiradenoma ecrino y ci-
lindroma, incluso la coexistencia de ambos tumores en
una misma lesion.®

Aungue no tiene una localizacién caracteristica, tie-
ne predileccion por la regién anterior y superior del tronco
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CUADRO .

Caracteristicas del dolor en pacientes con espiradeno-
ma ecrino

* Puede desencadenarse:
Espontaneamente
Al roce o presion
Con cambios de temperatura
Es punzante
No continuo
Paroxistico (infiltracion con oxitocina y/o acetilcolina)

y abdomen, asi como cara anterior de extremidades
superiores. También puede afectarse piel cabelluda® y
pabellén auricular.®

Es importante hacer diagndstico diferencial con otras
neoformaciones que son dolorosas, como tumor glémi-
co, leiomioma, angiolipoma, neuroma y hemangioma
cavernoso.2* También debe hacerse diagnostico dife-
rencial con lipoma, fibroma, neurofibroma, epitelioma,
tumor de glandula parétida, nevos, queloides, granulo-
ma a cuerpo extrafio,° cilindroma, endometrioma y tu-
mor de células granulares. La diferenciacion clinica de
otros tumores y quistes dérmicos se debe hacer si el
tumor consiste en una elevacion firme cupuliforme de
color azul oscuro.™*

La histopatologia es caracteristica, se presenta como
una neoformacion ovoide que puede estar constituida
por una o hasta diez lesiones, localizada en dermis y
tejido celular subcutaneo, generalmente soélido con es-
tructuras quisticas. El tumor esta formado por sus com-
ponentes celulares y estructuras tubulares. Los compo-
nentes celulares son células epiteliales, pequefias y
oscuras; su nacleo es hipercromico, son negativas con
la tincion de PAS, tienden a disponerse alrededor de los
vasos sanguineos en la periferia del tumor o en contac-
to directo con glébulos de material eosinofilico homo-
géneo (constituido por laminina y colageno tipo V), las
demas células son epiteliales grandes y palidas y se
sitan en el centro, tiene un nucleo grande, cromatina
fina y nucléolo aparente, citoplasma palido, abundante
y negativo con la tincion de PAS. En ocasiones adoptan
una disposicion glandular. Se observan linfocitos en gra-
do variable, los cuales se disponen entre las células
oscurasy claras o dentro del estroma fibroso que rodea
a la neoformacion. Las estructuras tubulares se obser-
van como vacuolas intracitoplasmaticas o conductos
bien definidos entre las células pélidas, ademas con
células cuboidales, columnares o epiteliales planas. En
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las luces de los conductos hay un material fino, de color
rosa, que es PAS positivo y resistente a la diastasa. En
algunos casos se observa un material hialino que rodea
los islotes tumorales. En el estroma puede haber linfe-
dema, capilares sanguineos y linfaticos dilatados e in-
cluso fibras nerviosas, que forman un plexo alrededor
del tumor.21213 E| tumor también puede contener lagos
de sangre.t*

Segun Hashimoto y Lever, la microscopia electréni-
ca en el espiradenoma ecrino demuestra la existencia
de 5 tipos de células diferentes: a) células de tipo basal,
pequefas, con escaso citoplasma, humerosos tonofila-
mentos abundantes en disposicion periluminal, locali-
zadas en la zona periférica de los islotes; b) células in-
determinadas, originadas a partir de células basales,
pero de mayor tamafio; c) células con diferenciacion
ductal; d) células con diferenciacién secretora; €) célu-
las que contienen granulaciones de Langerhans.*?

En cuanto a la bioquimica de estos tumores, la enzi-
ma fosforilasa es intensamente positiva. La succinodes-
hidrogenasa malico deshidrogenasa, difosfopiridina nu-
cleotido diaferas (DPNH) y leuciaminopeptidasa dan una
positividad media. La fosfatasa acida y betaglucorina-
dasa son ligeramente positivas. La acetilcolinesterasa
puede dar reaccion positiva alrededor del tumor. La fos-
fatasa alcalina es negativa.?

En la histoquimica, la determinacion de citoquerati-
nas proporciona un marcaje intensamente positivo, mien-
tras que la queratina epidérmica marca positivamente
en las areas periluminales. La involucrina es negativa, a
excepcion del 1% de las células periluminales que son
positivas segun la experiencia de Kanitakis. Las cito-
gueratinas CAM, S.2 y DAKO CK1 dan marcajes positi-
vos. El CEA es positivo en las areas periluminales y
negativa o débilmente positivo en el resto del tumor. La
proteina S-100 es positiva asi como SP1, mientras que
la determinacion de actina da resultados negativos.*?

Muchos de estos estudios de inmunohistoquimica y
enzimaticos han determinado la diferenciacion ecrina
de este tumor.

Se han realizado muchos estudios mediante micros-
copia convencional, inmunohistoquimica y microscopia
electrénica, intentando averiguar el origen del espira-
denoma ecrino, sin embargo, ninguno de ellos ofrece
datos definitivos y la etiopatogenia continGia siendo des-
conocida. Asi, podria originarse a partir de células ba-
sales pluripotenciales o células mioepiteliales. Incluso
se discute de datos que hablan en favor de una natura-
leza apocrina de este tumor, como son: presencia de
numerosos hallazgos en comun con el cilindroma, pue-
de tener tlbulos alargados y en una misma lesion pue-

de coexistir espiradenoma, cilindroma y tricoepitelioma.
El hecho de que en una misma lesion puedan coalecer
caracteristicas histopatoldgicas de espiradenoma ecri-
no y cilindroma ha hecho pensar que estas dos neopla-
sias tienen un origen o que incluso se trate de dos pre-
sentaciones distintas en una mismas lesion.® Se ha re-
portado el caso de un espiradenoma asociado a un com-
ponente apocrino.

Tratamiento: la extirpacion quirdrgica es el tratamiento
de eleccion en espiradenomas ecrinos dolorosos, ya que
llega a ser incapacitante. Debe practicarse una extirpa-
cién completa por las recurrencias frecuentes.

La transformacion maligna de este tumor es poco
frecuente, denominandosele espiroadenocarcinoma, la
cual debe sospecharse clinicamente, la transformacion
maligna cuando estas neoformaciones presentan ra-
pido crecimiento sobre lesiones de larga evolucion,
dolor, cambios en su coloracidn, tendencia a la ulcera-
cion o aparicién de nuevas lesiones.”® No existe pre-
valencia de edad y sexo en los casos de maligniza-
cion’ y ni de localizacién caracteristica; su tamafio va-
ria entre 0.8 a 10 centimetros. Generalmente son Uni-
COs pero se mencionan casos multiples. Histoldgica-
mente se caracteriza por pleomorfismo nuclear, con
marcada atipia y pérdida de los dos tipos celulares pre-
sentes en las formas benignas, con incremento del
namero de mitosis, requiriendo para su diagndstico la
visualizacion de un foco de espiradenoma dentro de la
pieza estudiada. Generalmente se hallan células po-
bremente diferenciadas con aspecto basaloide agru-
padas en cordones o0 nédulos con grandes nucleos hi-
percromaticos, pérdida de la membrana basal y dife-
renciacién escamosa.l’ La expresion de la proteina
p53 es considerada como un posible marcador de
malignizacién. Se han descrito casos con transforma-
cion carcinosarcomatosa. Existen reportes de espira-
denoma ecrino de mama, siendo éstos excepciona-
les.” El tratamiento consiste en excision con margen
de seguridad, con un minimo de dos centimetros late-
ralmente y un centimetro de profundidad, con conge-
lacion de los margenes. La micrografia de Mohs ha
resultado ser una alternativa en tumores epiteliales
cutaneos agresivos. La radioterapia en el sitio de la
reseccién ayuda a disminuir las recurrencias. En linfa-
denopatia regional aislada sin metastasis se realizara
la reseccion de la linfadenopatia. La quimioterapia no
ha sido atil en el manejo del espiradenoma ecrino ma-
ligno.®2 En un 32% de los casos de espiradenoma ma-
ligno presentan recidivas con un porcentaje de metas-
tasis del 44% mas frecuentemente a nivel de ganglios,
pulmoén, cerebro, hueso, médula 6sea e higado.”
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Figura 1. Aspecto clinico de la neoformacion. Figura 3. Aspecto de la neoformacion después de
extraerla quirdrgicamente.

Figura 4. Imagen histolégica. La dermis superficial
forma una banda que separa a la epidermis de la
neoformacion de células epiteliales basofilicas (H-
E 4x).

Figura 2. Espiradenoma ecrino
vista lateral.

COMENTARIO

Diferentes autores describen el espiradenoma ecrino
como un tumor de las glandulas sudoriparas ecrinas
que presenta gran diversidad en sus caracteristicas cli-
nicas e histoldgicas.

El presente caso corresponde a un espiradenoma
ecrino en el que su patron histoldgico se agreg6 al gru-
po celular glandular la presencia de lagos vasculares.

Autores como Senol, Ozcan describen también esta
variante histologica.

. . . Figura 5. Imagen histolégica. En este aumento se
Es importante mencionar que dicho componente vas- aprecian luces glandulares con material amorfo

cular otorga caracteristicas, tales como: el mayor tama- eosindfilo y revestidas por las células epiteliales
fio, la coloracion violacea y/o azulada, la presencia de de la neoformacién (H-E 25x).
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dolor discretamente mas acentuado que el resto de las
otras variantes de espiradenoma ecrino.
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