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Siringomas vulvares y prurito genital en una nina de 11anos

Vulvar syringomas and genital pruritus in an 11-year-old girl
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RESUMEN

Los siringomas son tumores benignos de los anexos derivados
de la porcién intraepidérmica de las glandulas sudoriparas ecri-
nas. Dado que su localizacién vulvar es poco frecuente, presen-
tamos el caso de una nifia de 11 afios de edad con siringomas
vulgares y prurito genital.

PALABRAS CLAVE: Tumor de anexos, siringoma vulvar, prurito genital.

Introduccién
También conocido como siringoadenoma de Unna,"
el siringoma es un tumor cutineo benigno que se
origina en la porcién intraepidérmica de las glindulas
sudoriparas ecrinas.”™ Descrito por primera vez en 1872
por Kaposi y Biesiadeki como “linfangioma tuberoso mul-
tiple”,* su presentacién cldsica consiste de numerosas pé-
pulas pequenas de consistencia firme; del mismo color que
la piel circundante; distribuidas en cara (parpados), cuello,
torax, pliegues axilares, abdomen, extremidades e involu-
crando, ocasionalmente, la regién genital, incluidos vulva™
y pene;' siendo mds frecuentes en mujeres post-puberes y
adultas jévenes.” Friedman y Butler propusieron cuatro
variantes: 1) localizada, 2) familiar, 3) asociada con sindro-
me de Down, y 4) generalizada.>»>® No se ha establecido la
prevalencia e incidencia de los siringomas localizados en
vulva debido a que la mayor parte de los informes refieren
casos aislados y quizds, también, porque muchas veces las
lesiones son asintomadticas y pueden pasar inadvertidas.

Caso clinico
Paciente femenino de 11 afios de edad, originaria y residen-
te de Monterrey, Nuevo Leén, atn en la premenarquia,
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Syringomas are benign adnexal tumors originating in the in-
traepidermal ecrine sweat gland ducts. Due to the rarity of vul-
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vulvar syringomas and genital pruritus.
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sin antecedentes de importancia para el padecimiento ac-
tual. Acude a consulta por un cuadro de prurito genital de
un afio de evolucién para el cual recibié tratamiento con
antihistaminicos y antibidticos orales, sin obtener mejoria

En la exploracién intencionada se identifican multi-
ples pépulas del color de la piel adyacente, de unos 4 mm.
de didmetro, con distribucién bilateral en labios mayores
(Fotografia 1). El resto de la examen fisico no reveld otras
alteraciones.

Se practicé biopsia en sacabocado de 3 mm de didme-
tro en una de las lesiones. El estudio histopatolégico de
dermis superficial y profunda revelé cordones y quistes
epiteliales con material amorfo en su interior, de extremo
estrecho y simulando “comas” o “renacuajos”, revestidos
con una o dos hileras de células ctubicas de citoplasma
claro y nicleo oval, sin atipia citolégica, limitadas por cé-
lulas mioepiteliales y estroma colagenizado. Las técnicas
de inmunohistoquimica fueron negativas para receptores
hormonales (estrégenos y progesterona) y positivas para
citoqueratina 7 (Fotografia 2 y 3). Con estos hallazgos, se
establece el diagndstico histopatolégico de siringomas.

Se explica a la madre las opciones terapéuticas dispo-
nibles en nuestra institucién, incluidas curetaje, criociru-
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Fotografia 1. Mltiples papulas pequefias en labios mayores.

Fotografia 2. Examen histopatolégico: panordmica de la biopsia en sacabocado
(izquierda; HesE x40). A mayor acercamiento se observan estructuras tubulares,
quisticas, con material amorfo intraluminal (derecha; HesE, x100).

b
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Fotografia 3. Tipica imagen en “coma” (HesE x1,000). Las células neoplasicas exhi-
ben positividad a citoqueratina 7 (recuadro; IHQ x40).
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SIRINGOMAS VULVARES Y PRURITO GENITAL®***

gia, escisién y electrodiseccién, optando por tratamiento
sintomdtico conservador.

Discusion

En 1971, Carneiro hizo la primera descripcién de una pa-
ciente con siringoma vulvar.>»?* Sin embargo, casi todos
los casos publicados a la fecha han sido asintométicos y
detectados durante exdmenes ginecolégicos de rutina,
con prurito como Gnico sintoma manifestado que se exa-
cerba con el calor y durante el periodo menstrual ">+

Los siringomas vulvares pueden acompafarse de le-
siones extragenitales; afectan principalmente a mujeres en
edad reproductiva, adolescentes y con menos frecuencia,
mujeres postmenopdusicas. La paciente aqui descrita
se encontraba en la premenarquia, constituyendo un caso
inico en nuestro servicio.

Se ha sefialado que el examen histolégico con he-
matoxilina y eosina (H&E) evidencia una proliferacién
de células epiteliales cuboidales, baséfilas, en forma de
“coma” o “renacuajo” y formaciones quisticas o tubulares,
a veces con material amorfo en su interior, sin atipia ni
mitosis,” en tanto que las técnicas de inmunohistoqui-
mica son positivas para citokeratinas CK7 y CK1o, lo que
demuestra el origen ecrino de las lesiones.>*

El diagnéstico diferencial de siringoma vulvar debe
incluir enfermedad de Fox-Fordyce, esteatocistoma mul-
tiple, quiste epidérmico, angioqueratoma, linfangioma
circunscrito, fibroma blando, liquen simple crénico y
condilomas, por lo que el trastorno puede generar ve-
nereofobia y cancerofobia.> No obstante, es necesario
considerar otras causas de prurito genital , puesto que la
apariencia del siringoma vulvar no es patognogménica.”™
A fin de establecer el diagndstico y excluir neoplasias ma-
lignas, estard indicado un estudio histopatolégico.

Debido a su naturaleza benigna, no es necesario im-
plementar un tratamiento para los siringomas, excepto
con fines estéticos o cuando son sintomdticos (sobre todo,
pruriginosos)."™

En caso de instituirse un tratamiento, la mayoria de los
estudios publicados sugiere utilizar ldser de CO,, solo o
en combinacién con dcido tricloroacético. Otras opcio-
nes menos frecuentes incluyen: curetaje, dermoabrasién,
criocirugfa, escisién y electrodiseccién, con resultados
estéticos menos satisfactorios y riesgo de recurrencia.””

Algunos investigadores han descrito un crecimiento
de los siringomas durante el embarazo, asi como exacer-
baciones periédicas del prurito durante la menstruacién.
Ambas observaciones sugieren que este trastorno es sus-
ceptible de influencia hormonal, aunque sélo en casos
anecdéticos se ha utilizado inmunohistoquimica exitosa-

Dermatologia Cosmética, Médica y Quirtrgica




t+«CASOS CLINICOS / DERMATOPATOLOGICO

DCMQ

mente para detectar la expresién de receptores para pro-
gesterona y estrégenos en las lesiones.” En el caso que
aqui nos ocupa —como en los descritos por muchos otros
autores—, las células neopldsicas fueron negativas para di-
chos receptores.

No se puede determinar con certeza la asociacién de
prurito vulvar y siringomas en ninas prepuberales debido
a que, muy a menudo, las nifias muy jévenes refieren pru-
rito genital.” Con todo, se ha sugerido que la incidencia
de siringomas vulvares va en aumento y algunos autores
recomiendan la exploracién genital rutinaria en nifias
con siringomas extragenitales. Debido a ello, es necesario
realizar investigaciones adicionales sobre la patogénesis y
el tratamiento de estas lesiones.”*
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