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Resumen

El cilindroma solitario es un tumor benigno de anexos, que
puede ser de origen ecrino o apocrino y su etiologfa es hasta
el momento desconocida. Se les clasifica en dos grupos: los de
cardcter hereditario, que evolucionan con el tiempo a una gran
masa tumoral llamada «tumor en turbantey, y los esporadicos,
solitarios. Es un tumor mds frecuente en mujeres que en hom-
bres. La histopatologfa es el estudio obligado para emitir un
diagnéstico de certeza. Comunicamos un caso de cilindroma
solitario y se realiza una breve revisién del tema.

INTRODUCCION

| cilindroma cutaneo es un tumor poco fre-
cuente que se origina en la piel cabelluda
y estructuras anexiales de la cara. El término
cilindroma surgi6é por su forma cilindrica vista
en seccion transversal, y fue usado por primera
vez en 1856 por Billroth para describir un tu-
mor de orbita con apariencia hialina.’?
En la actualidad, se reconocen tres formas
de cilindromas:

1. El cilindroma cutdneo benigno, que puede
ser aislado o en mdiltiples lesiones.

2. El cilindroma salivar maligno, también lla-
mado carcinoma adenoide quistico.

3. El cilindroma maligno, el cual podemos en-
contrar con mayor frecuencia en el sindrome
de Brooke-Spiegler.2

La histopatologia es el estudio de eleccién
para emitir un diagnéstico definitivo.

CASO CLINICO

Mujer de 35 afos de edad, sin antecedentes
patolégicos de importancia, quien acude a con-
sulta por presentar una dermatosis de tres anos

Asstract

The solitary cylindroma is a benign tumor of annexes, of eccrine
orapocrine origin, its origin is still under studly. They are classified
into two groups: those of hereditary character, which evolve over
time to a large tumor mass called a turban tumor, and sporadic
solitary. It is a neoplasm twice more common in women than in
men. Histopathology is the study required to issue a diagnosis
of certainty. We report a solitary cylindroma case and a brief
review of the subject is made.

de evolucién, localizada en la piel cabelluda, en
la region parietal derecha, unilateral y asimétri-
ca, constituida por una neoformacién exofitica,
hemiesférica superficie lisa, se observan telan-
giectasias en la superficie, puntilleo negruzco,
consistencia semiblanda y renitente; asintoma-
tica (Figura 7). Se realizé excision completa de
la lesion y se envia a estudio histopatolégico,
con diagnéstico clinico de quiste triquilémico
vs tumor de anexos.

La histopatologia demostré proliferacién de
células basaloides, formando islotes de bordes
bien definidos que se encuentran rodeados por
una membrana eosinéfila PAS positiva, dando
un aspecto de rompecabezas (Figuras 2 y 3). De
acuerdo a lo anterior, se emite el diagnéstico
de cilindroma. El tratamiento de la lesion fue la
excision completa, se revisé al paciente durante
tres afios sin recidiva de la lesién.

DISCUSION

El presente caso corresponde a un Cilindroma
Solitario. Es una neoformacion benigna dos
veces mas frecuente en mujeres que en hom-
bres, estas lesiones se presentan con mayor
frecuencia en la pubertad o inicio de la edad
adulta.* El cilindroma solitario caracteristica-
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mente se encuentra en el cuero cabelludo y generalmente
ausencia de historia familiar. El tipo mdltiple muestra
papulas y nédulos que pueden llegar a cubrir la totalidad
de la piel cabelluda, dando una apariencia de turbante. Se
heredan generalmente de forma autosémica dominante y
puede estar asociada a otros tipos de tumores cutaneos."®
Existen controversias sobre si su origen se encuentra en
las glandulas ecrinas o apocrinas o incluso en el epitelio
folicular, ya que el tumor aparece exclusivamente en areas
vellosas ausente en la region palmoplantar.”’

La mayoria de las veces se presentan como lesiones
de aspecto nodular, alopécicos, firmes, lisos, rosados,
de crecimiento lento, que miden entre 0.5 a 0.6 cm
principalmente en piel cabelluda.” Las formas solitarias,
al tener una presentacién clinica poco caracteristica, hay
que diferenciarlas clinicamente del carcinoma basocelular,
quiste epidérmico o espiradenoma, ya que estos dos los
podemos localizar en piel cabelluda y pueden mostrar
aspecto quistico o pseudoquistico.®° Los cilindromas son
en general benignos, pero pueden volverse malignos en
algunas ocasiones.’

Cuando estos tumores aparecen en el contexto de la
cilindromatosis multiple, se puede presentar el sindrome
de Brooke-Spiegler, donde las lesiones presentan cre-
cimiento rapido desde el inicio, con ulceracién, dolor
y crecimiento local que excede los 20 ¢cm e incluso la
posibilidad de metastasis.

La histopatologia confirma el diagnéstico, en la cual
se observa una neoformacién dérmica, los cilindromas
demuestran islotes irregulares que comprenden células
basaloides rodeadas por una cubierta hialina eosinofilica,
un material hialino PAS+, tipo membrana, con un patrén
de mosaico o de rompecabeza."""'? Las islas tumorales
suelen presentar dos grupos de células: células periféricas

Figura 1: Aspecto clinico de la neoformacion exofitica.
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Figura 2: Microfotografia que expone la proliferacion de células ba-
saloides rodeados de membrana eosindfila con aspecto de «mosaico».
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Figura 3: Microfotografia H/E 40 x, acercamiento que permite observar
células periféricas con ndcleos obscuros o células indiferenciadas.

con un pequefio ndcleo oscuro, que representan células
tumorales epiteliales indiferenciadas, y células centraliza-
das mas diferenciadas, con un gran ndicleo palido parecido
a células ductales o secretoras.! El comportamiento agresi-
vo se asocia con pérdida de laminas hialinas y pérdida de
palidez en la periferia de las islas de células.*

La membrana basal de cilindromas estd engrosada y
presenta miltiples alteraciones, como ausencia de he-
midesmosomas maduros, defectos en el procesamiento
de laminina 5 y reduccién de la expresion de integrina
abb4, en contraste con el aumento de la expresion de la
integrina a2b1, anomalias estructurales de la membrana
basal y anomalias en la expresion de las cadenas al1y a5
de coldgeno IV." La superregulacién de la integrina ab1
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en los queratinocitos suprabasales esta asociada con un
aumento de la proliferacién, que respalda la hipétesis de
que las células madre derivadas del epitelio folicular serfan
las células especificas responsables de la formacién del
cilindro, proporcionan argumentos por la teorfa de que el
origen estarfa en el foliculo piloso, incluso si los tumores
adoptan varias vias de diferenciacién, presentando formas
fenotipicamente diferentes. Suponiendo que las células
madre del epitelio folicular pueden ser multipolares,
podrian diferenciarse en foliculos, sebaceas, cepas epi-
dérmicas y apocrinas, segtn el estimulo recibido."

No es comdn observar la transformacién maligna, debe-
mos sospecharla ante la presencia de crecimiento rapido,
ulceracién, cambios de color o sangrado, principalmente
en las formas mdiltiples.* Los cilindromas malignos difieren
de las lesiones benignas por la pérdida del patron de tipo
sierra, la pérdida de la cubierta hialina y la pérdida de la
distribucion celular bifasica. Hay un fuerte pleomorfismo
celular con un aumento del indice mitético.' Es importante
considerar la transformacion maligna de cilindromas soli-
tarios ya que pueden albergar potencial maligno y por lo
tanto requieren una mayor vigilancia clinica." Sindrome
de Brooke-Spiegler, cilindromas miiltiples se observaron
por primera vez por Brooke en 1892 y més tarde por Spie-
gler en 1899. También conocida como tumor de turbante
o cilindromatosis familiar.” Se clasifica por la presencia
de cilindromas, tricoepiteliomas y espiradenomas en la
cabeza y el cuello, generalmente a partir de la segunda
década de la vida, en forma esporadica y en pacientes
de mediana edad y ancianos se encuentran en trastornos
hereditarios involucrados. Se presenta con crecimiento
progresivo durante la vida que requiere intervenciones qui-
rargicas repetidas. A pesar de que el crecimiento es lento,
los sintomas son compresivos y los efectos estéticos son
notables. Los nédulos pueden fusionarse en la piel cabe-
[luda dando como resultado un aspecto de turbante." Hay
informes de transformacién maligna de cilindromas y la
posibilidad de metdstasis a los ganglios linfaticos, tiroides,
higado, pulmonesy huesos. Incluso pueden infiltrarse en el
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craneo, causando hemorragia y meningitis. Los pacientes
con este sindrome son propensos al desarrollo de tumores
anexiales multiples, como cilindromas, tricoepiteliomas y
espiradenomas.” Los cilindromas esporadicos benignos
expresan la fusién del gen MYB-NFIB. Se propone que la
mutacion responsable del sindrome de Brooke-Spiegler
se encuentra en el gen CYLD ubicado en el cromosoma
16, con expresion variada y penetracion absoluta. El gen
de la cilindromatosis (CYLD) se describié como el Gnico
gen supresor responsable del sindrome.”

El reconocimiento de esta neoplasia es de importancia
critica, ya que actualmente no existe un tratamiento basa-
do en la evidencia y la mayoria de nuestro conocimiento
se basa en los resultados de algunos informes de casos y
series pequenas.” El abordaje terapéutico dependerd del
nimero y tamano de las lesiones. El tratamiento de elec-
cion es la extirpacion quirdrgica en los casos solitarios.”°

En caso de tumores miltiples existen tratamientos
optativos como son electrocirugfa, laser con diéxido de
carbono, crioterapia y radioterapia. Las indicaciones
para la cirugia son ulceracion, infeccion, sangrado y es-
tética. La escisién quirdrgica simple y la reconstruccion
con colgajos e injertos locales son suficientes para el
tratamiento de cilindromas benignos.® Los cilindromas
mdaltiples generalmente requieren cirugia pléstica extensa
en procedimientos Gnicos o miltiples. La ventaja de la
terapia quirdrgica es que logra la eliminacion radical del
tumor, lo que implica un riesgo minimo de recurrencia y
transformacién del tumor maligno.™
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