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Siringoma condroide maligno: presentacion de un caso

Malignant chondroid syringoma. A case report
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RESUMEN

El siringoma condroide maligno (SCM) es un tumor anexial maligno
muy poco frecuente que se origina a partir de las glandulas sudo-
riparas. El diagnéstico clinico supone un reto debido a la falta de
criterios claros para su identificacion; por este motivo el estudio
histopatolégico es una parte esencial para su diagnéstico. Carac-
teristicamente, el SCM exhibe un patron bifdsico con componentes
epiteliales y mesenquimales, por lo que el uso de inmunomarca-
cién es vital para demostrar los distintos tipos de diferenciacién
celular. El pronéstico depende de la localizacion del tumor, la edad
y sexo del paciente; el peor pronéstico es ante neoformaciones
primarias en el tronco en mujeres de edad avanzada. La reseccién
quirdrgica con margenes amplios es el tratamiento de eleccion,
y se sugiere seguimiento estrecho para la deteccién oportuna de
metéstasis. Presentamos el caso de una mujer de 82 ahos con
una neoformacion asintomatica en el tronco posterior, de rapido
crecimiento, la cual se resecé y se envio a estudio histopatolégico,
con diagnostico final de sCM.

PALABRAS CLAVE: siringoma condroide maligno, tumor cutaneo
mixto, tumor de anexos cutaneos, metastasis.

Introduccion

| siringoma condroide maligno (scm), también co-

nocido como tumor mixto maligno cutaneo, es un
tumor anexial extremadamente raro que se origina a par-
tir de las glandulas sudoriparas de la piel. Se localiza con
mayor frecuencia en las extremidades y, clinicamente, se
presenta como una neoformacion nodular firme e indolo-
ra. A pesar de su presentacion clinica inocua, el scum tiene

ABSTRACT

Malignant chondroid syringoma (MCS) is a very rare adnexal tumor
that originates from the sweat glands of the skin. Clinical diagno-
sis is challenging due to the lack of clear criteria for its identifica-
tion. For this reason, histopathological examination is an important
part for establishing the diagnosis. MCS displays a characteristic
biphasic pattern of epithelial and mesenchymal components. The
use of immunostaining serves as an auxiliary tool by demonstrat-
ing positivity in different markers depending on cell differentiation.
The prognosis of this tumor depends on the location, age, and sex
of the patient; primary tumors on the trunk of older female pa-
tients are associated with a worse prognosis. Wide local excision
is the treatment of choice. We present the case of an 82-yearold
woman with an asymptomatic, rapidly growing lesion on her back.
The tumor was excised and sent for histopathologic examination,
where the diagnosis of MCS was established.
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un alto potencial metastasico, y los pulmones son el sitio
mas comun de diseminacion.’!

Histopatolégicamente, este tumor se caracteriza por
la presencia de componentes epiteliales, con diferencia-
cioén glandular ecrina y apocrina, asi como mesenquima-
les, que pueden incluir tejido condroide, fibroso, adipo-
so u osteoide. Los criterios histologicos de malignidad
incluyen actividad mitética aumentada, necrosis, atipia
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nuclear, nédulos satelitales e invasiéon perineural y/o
vascular. La inmunohistoquimica desempeiia un papel
clave en el diagndstico, donde tipicamente se observan
células luminales positivas para CEa, EMA y CK, y células
mioepiteliales positivas para CK, PS100 y vimentina.!

Este caso clinico presenta un scM en una paciente de
82 afios con una lesion localizada en el tronco posterior.
La relevancia de este caso radica en las caracteristicas cli-
nicas y patologicas inusuales del tumor, que subrayan la
importancia de un diagndstico temprano y un tratamien-
to quirurgico adecuado. Dado el comportamiento agresi-
vo de las lesiones en el tronco, que se asocian con una ma-
yor probabilidad de metastasis y mortalidad, se decidi6
realizar una escision local con margenes amplios, como
tratamiento de primera linea.!

Caso clinico

Presentamos el caso de una mujer de 82 ailos, sin ante-
cedentes de importancia, quien acudié a consulta porque
presentaba una neoformacién asintomatica de siete meses
de evolucién en el tronco posterior, de crecimiento pau-
latino. En la exploracion fisica se observd dermatosis
localizada en la region escapular derecha (figura 1), ca-
racterizada por una neoformacién eritematoviolacea, exo-

Figura 1. Siringoma condroide maligno en la regién escapular derecha.
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Figura 2. Siringoma condroide maligno visto en la dermatoscopia. Se observan
telangiectasias y costra en el centro.

fitica, nodular, multilobulada, de 3.2 x 1.7 cm, de bordes
bien definidos, aspecto sésil, superficie lisa y telangiecta-
sias prominentes. En el centro presentaba una costra, pro-
bablemente secundaria a excoriacion (figura 2). No era
dolorosa al tacto ni a la movilizacién, y aparentemente no
se encontraba adherida a planos profundos.

Se realizdé biopsia excisional diagndstica mediante
huso, con anestesia local y cierre directo sin complica-
ciones. El estudio histopatoldgico reporté neoformacion
enteramente resecada de componente bifasico: epitelial
y mesenquimal. Como componente epitelial se obser-
vo presencia de células cuboidales pleomorficas atipicas,
agrupadas en agregados nodulares, con formaciéon ductal
y mitosis tipicas y atipicas, ademds de nucléolos promi-
nentes y citoplasma eosinofilico. Del componente me-
senquimal se report6 conformacion de células mesenqui-
males fusiformes con estroma mixoide, muy focalmente
condroide. La neoformacion abarcaba desde la dermis
papilar y se extendia a la dermis reticular profunda, por
encima de tejido celular subcutédneo. Se observaron agre-
gados linfocitarios e histiocitarios en la periferia de la
lesion (figura 3). Por inmunomarcacion, las células pro-
liferantes del componente epitelial resultaron positivas
para citoqueratinas AE1/AE3, p63 positivas y antigeno
de membrana epitelial (EMA) positivas en ductos. En su
componente mesenquimal, las células resultaron positivas
para proteina s-100 y vimentina. El indice de proliferacion
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Figura 3. Resultados de histopatologia: a) neoformacion dérmica en domo, la cual se extiende desde la dermis papilar hasta la dermis reticular profunda,
integrada por un componente epitelial y mesenquimal delimitado por un collarete epidérmico. b) Componente epitelial de neoformacion caracterizada por
una proliferacion de células cuboidales atipicas con pleomorfismo e hipercromasia nuclear, nucléolos prominentes y citoplasma amplio eosindfilo. ¢) Neofor-
macién dérmica bifasica con componente epitelial caracterizado por proliferacion de células cuboidales atipicas, y su componente mesenquimal integrado
por células fusiformes con un estroma mixoide y focalmente condroide. d) Acercamiento al componente mesenquimal con estroma marcadamente mixoide.

celular medido por ki-67 fue de aproximadamente 60%
(figura 4).

Los mérgenes laterales y el lecho quirdrgico se encon-
traron libres de lesion, el margen lateral fue el mas cerca-
no al tumor de 0.4 mm. Con la informacién histopatolo-
gica y las caracteristicas clinicas, se concluyé diagndstico
de siringoma condroide maligno.

Se refiri6 a la paciente a cirugia oncoldgica para am-
pliacién de margenes quirurgicos y estudios de extension
para descartar metastasis; sin embargo, la paciente se per-
di6 durante el seguimiento.

Discusion

El siringoma condroide maligno es un tumor maligno que
se origina a partir de las gldndulas sudoriparas en la piel,
tiene la capacidad de exhibir componentes epiteliales y
mesenquimales. Con muy pocos casos reportados en la li-
teratura, el SCM es atin menos frecuente que su contraparte
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benigna, el siringoma condroide, el cual representa entre
0.01 y 0.98% de los tumores primarios de piel.>* A pesar de
que no existe una clara predisposicion de edad, estos tumo-
res son mds frecuentemente diagnosticados alrededor de la
quinta década de la vida,* y se ha descrito una proporcién
mayor de mujeres afectadas en comparacion con los hom-
bres (3:2). Los sitios de afecciéon mds comtinmente repor-
tados son las extremidades, otras localizaciones incluyen la
cabeza y el cuello y, en menor proporcidn, el tronco."”

Reportamos el caso de una paciente con scMm que afec-
taba el tronco posterior; éste es un caso excepcional y con
alto riesgo de metdstasis y recurrencia. El estudio histo-
patologico y las caracteristicas clinicas concuerdan con lo
reportado en la literatura. El tratamiento fue la reseccion
quirdrgica, coincidiendo con lo sugerido en la literatura.
Debido al alto indice metastasico y de recurrencias, se
aconsejo seguimiento oncoldgico a la paciente y amplia-
ci6én quirdrgica con margenes mas grandes.
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Figura 4. Resultados por inmunomarcacion en siringoma condroide maligno: a) positividad de P63 en el componente epitelial. b) El indice de proliferacion
celular medido por ki-67 es de aproximadamente 60%. ¢) Citoqueratinas AE1/AE3 positivas en el componente epitelial. d) Vimentina + en el componente
mesenquimal.

El diagndstico clinico puede representar un reto de-
bido a que no existen caracteristicas clinicas claras que
ayuden en la identificacion de esta rara entidad. En la li-
teratura, la morfologia mas comunmente reportada son
neoformaciones nodulares, exofiticas, firmes, en general
asintomdticas y de rapido crecimiento, y son las extremi-
dades la localizacion mas frecuente. En nuestro caso, ob-
servamos concordancia con las caracteristicas ya descri-
tas, sin embargo, con la particularidad de que se localizaba
en el tronco, y ademas presentaba una distintiva colora-
cidn eritematoviolacea.

El estudio histopatoldgico y la inmunomarcacién son
fundamentales para realizar el diagnostico definitivo de
esta neoplasia. A pesar de que no existen tinciones especi-
ficas para este tumor, tipicamente se observa la naturaleza
bifasica del siringoma condroide maligno con tinciones
estandar como hematoxilina y eosina, y después se confir-
man los distintos componentes mediante inmunomarca-
cion. Caracteristicamente se observan nidos de células cu-
boidales, estructuras tubulo-alveolares y ductales, matriz
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condroide o hialina, ademads de la conformacion epitelial
maligna caracterizada por incremento en la celularidad,
crecimiento infiltrante, necrosis, pleomorfismo celular,
aumento en la actividad mitética y mitosis atipicas.®*
Los componentes mesenquimales pueden ser mucino-
sos, cartilaginosos u osteoides.” Los resultados del estudio
histopatologico del caso expuesto reportaron una neofor-
macién de componente bifasico: epitelial y mesenquimal.
Como parte del primero, se observé presencia de células
cuboidales pleomorficas atipicas, agrupadas en agrega-
dos nodulares, con formacion ductal y mitosis tipicas y
atipicas, ademds de nucléolos prominentes y citoplasma
eosinofilico. En cuanto al componente mesenquimal, se
reporté conformacion de células mesenquimales fusifor-
mes con estroma mixoide, muy focalmente condroide. Se
observaron agregados linfocitarios e histiocitarios en la
periferia de la lesion. Con estos hallazgos, y de acuerdo
con lo encontrado en la literatura, podemos concluir que
la naturaleza histopatoldgica de la neoformacion reporta-
da corresponde a la de un siringoma condroide maligno.
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En relacién con la inmunomarcacion, una cohorte de
50 casos de siringoma condroide realizado por Kazakov y
colaboradores en 2011,% report6 100% de positividad para
la proteina s-100 junto con ciroqueratina (ck) 7. En casos
de scwM, se ha reportado positividad para citoqueratinas
CK5/6, EMA, antigeno carcinoembrionario y p63, segin la
diferenciacion de la lesion. En el caso que presentamos, se
reportaron marcadores positivos de citoqueratinas AE1/
AE3 (usualmente positivas en neoplasias de origen epite-
lial), anticuerpo p63 y EMA, se espera encontrar s-100 y
vimentina positivas como parte del componente mesen-
quimal condroide.*®’

En cuanto al prondstico, Zufall y colaboradores' han
reportado una mortalidad de 18% en una cohorte de 51
pacientes con scM y una incidencia de metdstasis de 35%.
Debido a esto, se sugiere fuertemente un seguimiento es-
trecho del paciente para identificar de manera temprana
posibles recurrencias, linfadenopatia o metastasis. La lo-
calizacién de scM en el tronco se ha asociado con mayor
mortalidad y la mas alta incidencia de metdstasis a dis-
tancia (75%).! Con base en lo anterior, se decidi6 referir a
nuestra paciente al drea de oncologia.

Debido a la naturaleza metastasica del scM, se ha re-
portado el uso de PET-CT y resonancia magnética (RM)
para la estadificacion de los pacientes y posterior moni-
toreo para detectar recurrencias y metastasis a distancia.
Sin embargo, las caracteristicas de un tumor de glandulas
sudoriparas por RM no son especificas.”'*!!

El tratamiento recomendado para esta neoplasia com-
prende escisiéon completa de la lesién con margenes am-
plios (no hay consenso, pero se sugiere de 2 a 5 cm). Los
protocolos reportados de quimioterapia y radioterapia
adyuvante no han mostrado respuesta significativa."'?
Se ha propuesto el uso de cirugia microgréafica de Mohs
como tratamiento de eleccidn para scMm, este tipo de ma-
nejo ofrece altos indices de curacién y preservacion de la
mayor proporcion posible de tejido sano."**

Conclusion

Nuestro reporte de caso de siringoma condroide maligno
aporta informacion valiosa a la literatura médica, ya que
contribuye con datos clinicos e histopatolégicos impor-
tantes, aumentando nuestro conocimiento acerca de esta
rara entidad.
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