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INTRODUCCIÓN

Sólo algunos tumores de la piel han sido clasificados
como tumores de origen anexial, ya que muestran cier-
tas similitudes con las glándulas apocrinas, ecrinas, el
folículo piloso y las glándulas sebáceas.1,2

Entre los tumores con diferenciación ecrina tenemos al
espiradenoma, que fue descrito por primera vez por Kers-
ting y Helwig en 1956, siendo una neoplasia benigna poco
frecuente de anexos con una presentación clínica y pato-
logía característica. Típicamente se presenta como un
nódulo solitario en el 97% de los casos, doloroso, de creci-
miento lento en la cabeza o en la parte superior del tórax
que mide aproximadamente 0.3 mm a 5 cm. La mayoría
de las lesiones se presentan en adultos entre la segunda
y la cuarta décadas de la vida sin predilección por algún
sexo.3,4 La transformación maligna del espirademona ecri-
no es sumamente rara, entre los datos útiles para sospe-
char este cuadro tenemos el aumento rápido de volumen,
los cambios en la coloración y la ulceración en tumores de
larga duración, pudiendo incluso surgir de novo.5

Entre los tumores con diferenciación pilar, tenemos
al tricoepitelioma que puede ser solitario o múltiple.6 La
forma múltiple de presentación familiar y herencia auto-
sómica dominante, se ha asociado mediante técnicas
de ligamiento genético con un gen supresor localizado
en el cromosoma 9p21.

Las lesiones inician en la pubertad principalmente en
la cara pero ocasionalmente afectan piel cabelluda, cue-
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RESUMEN

Se presenta el caso de una paciente de 39 años de edad, con espiradenomatosis múltiple personal y familiar, asociada a
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llo, la parte superior del tronco y gradualmente aumentan
en número y tamaño.7 Se caracterizan por presentar nu-
merosas lesiones indoloras, papulosas, de pocos milí-
metros de diámetro, traslúcidos, pseudovesiculosos, agru-
pados preferentemente en los surcos nasogenianos, nariz
y frente. Las formas solitarias forman tumores de mayor
tamaño que alcanzan de varios centímetros de diámetro.
Se ha descrito excepcionalmente malignización de tri-
coepiteliomas múltiples familiares y presencia de carci-
nomas basocelulares asociados.8

El abordaje terapéutico de estas lesiones, siempre
con carácter paliativo, ha sido diverso, con electrocoa-
gulación, crioterapia, dermabrasión, láser de CO

2
 o en

casos especiales la radioterapia.8

Se ha descrito la asociación entre múltiples tumores
de anexos como es el caso del síndrome de Brooke-
Spiegler, cilindromatosis familiar autosómica dominan-
te, cuyo gen está localizado en el cromosoma 16q12-
13, caracterizado por cilindromas, tricoepiteliomas
múltiples y espiradenomas ecrinos aislados.6,9-11

Sin embargo, no existen casos reportados de espira-
denomatosis múltiple familiar asociada a tricoepitelio-
mas en ausencia de cilindromas.

CASO CLÍNICO

Se presenta el caso de una paciente de 39 años de
edad originaria y residente de México D.F., comercian-
te, la cual presenta una dermatosis diseminada a cabe-
za de la que afecta piel cabelluda en región frontoparie-
tal, región pre y retroauricular bilateral y con tendencia
a la simetría (Figuras 1, 2, 3 y 4). Dicha dermatosis está
constituida por numerosos nódulos eritematosos, de 0.5
a 1.5 cm de diámetro, de superficie lisa, bien delimita-
dos, discretamente dolorosos a la palpación.
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Figura 2. Dermatosis en piel cabe-
lluda.

Figura 1. Dermatosis en región
frontoparietal.

Figura 7. Lesiones en
piel cabelluda de herma-
no, similares a los de la
paciente.

Figura 9. Espiradeno-
mas en región preauri-
cular y temporal derecha
de hermana No. 1.

Figura 6. Hermano de la paciente con
tricoepiteliomas centrofaciales.

Figura 5. Der-
matosis en re-
gión centrofa-
cial con reporte
histopatológico
de tricoepitelio-
mas.

Figura 4. Der-
matosis en re-
gión retroauri-
cular.

Figura 3. Derma-
tosis en región

preauricular.

Figura 8. Tricoepitelio-
mas en región centrofa-
cial de hermana No.1.

Figura 10. Lesión en región interma-
maria de hermana No. 2.

Figura 12. Tricoepitelioma
(H-E 4X). En dermis
superficial, media y
profunda se advierten
masas tumorales de
células basaloides que se
disponen en empalizada
en la periferia.

Figura 11. Espirade-
noma ecrino (H-E
4X). Se advierten

numerosos cordones
de células basaloi-

des que forman
estructuras ductales

biopsia 538-04.
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En resto de piel y anexos presenta dermatosis loca-
lizada a la cara, de la cual afecta la región centrofacial;
constituida por numerosas neoformaciones hemiesféri-
cas del color de la piel de 0.2 a 0.4 cm de diámetro con
bordes bien definidos (Figura 5).

Inició el padecimiento a los 17 años con “bolitas” en
la piel cabelluda que se diseminaron a frente y región
preauricular, aumentando en forma paulatina y refirien-
do ocasionalmente dolor en forma espontánea.

El padre y un hermano presentan lesiones en piel ca-
belluda con iguales características (Figuras 6 y 7); 2 her-
manas presentaban lesiones en piel cabelluda y cara si-
milares a las de la paciente y una en región intermamaria,
todas confirmadas por histopatología (Figuras 8, 9 y 10).

Acude nuevamente en el 2004, se tomó una biopsia
de piel cabelluda y región preauricular, con número de
estudio 538-04. Los cortes muestran una epidermis con
hiperqueratosis ortoqueratósica, atrofia y pigmentación
de la capa basal, en dermis superficial, media y profun-
da se advierten numerosos cordones de células basaloi-
des que forman estructuras ductales, algunas de las
cuales presentan en su interior material eosinófilo. El
estroma circundante con discreta fibrosis y leve reac-
ción inflamatoria. El diagnóstico histopatológico fue de
espiradenoma ecrino (Figura 11).

En la tercer biopsia de cara los cortes presentan una
epidermis con hiperqueratosis ortoqueratósica, formación
de pequeños tapones córneos, atrofia y pigmentación de
la capa basal, en dermis superficial, media y profunda se
advierten masas tumorales de células basaloides que se
disponen en empalizada en la periferia. El diagnóstico
histopatológico fue de tricoepitelioma (Figura 12).

Con los datos clínicos y los exámenes histopatológicos
se confirma el diagnóstico de espiradenomatosis y tricoe-
piteliomatosis múltiple familiar, por lo que se realiza extir-
pación de lesiones más dolorosas y se inicia vigilancia anual
del resto de lesiones ante la posibilidad de malignización.

Se les realizan biopsias a dos hermanas y un herma-
no tanto de piel cabelluda y cara, con reportes histopato-
lógicos de espiradenomas ecrinos y tricoepiteliomas.

Con los datos clínicos y los exámenes histopatológicos
se confirma el diagnóstico de espiradenomatosis y tricoe-
piteliomatosis múltiple familiar, por lo que se realiza extir-
pación de lesiones más dolorosas y se inicia vigilancia anual
del resto de lesiones ante la posibilidad de malignización.

JUSTIFICACIÓN

La espiradenomatosis múltiple se presenta en el 3% de
los casos, únicamente se han reportado 2 casos de pre-
sentación familiar y un caso que asocia espiradenomas
múltiples con tricoepiteliomas.

Existe una relación ampliamente reconocida entre cilin-
dromas y los espiradenomas, ya que por técnicas de in-
munohistoquímica se ha observado que provienen de una
célula pluripotencial y no es raro encontrar lesiones tumo-
rales que presentan porciones de espiradenoma y de ci-
lindroma,7,8 habiéndose incluso propuesto el término de
espiradenocilindroma, debido a esto no está claro si este
caso correspondería a un síndrome de Brooke-Spiegler o
si corresponde a una entidad diferente, además es bien
sabido que aunque la transformación maligna de los espi-
radenomas ecrinos es rara la debemos tener presente, ya
que su comportamiento es sumamente agresivo con un
porcentaje de metástasis del 40% de los casos a hígado,
pulmones, cerebro, hueso, en cuyo caso la radiación, qui-
mioterapia y hormonoterapia tienen poco éxito, por lo que
se mantendrán en estrecha vigilancia tanto la paciente
como familiares para descartar malignidad.11-15
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