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RESUMEN

El quiste cutaneo ciliado (QCC) es una lesion benigna, muy poco fre-
cuente, que se localiza habitualmente en las extremidades inferiores
de mujeres jovenes. Clinicamente se manifiesta como neoformacion
subcutanea, de consistencia firme, no dolorosa. Las caracteristicas
histopatoldgicas son la presencia de un quiste en dermis profunda o
hipodermis, con proyecciones papilares en su luz, con un epitelio ciliado
simple, cuboidal o columnar. Se piensa que estos quistes se desarrollan a
partir de restos millerianos ectopicos, lo que influye en su topografia. Los
hallazgos inmunofenotipicos corresponden a la teoria de la heterotopia
u origen heterotopico del epitelio ciliado del epitelio de Miiller, reactivo
para los receptores de estrogenos y progesterona, Proteina del tumor
de Wilms (WT-1) y PAX-84. El tratamiento definitivo es la escision qui-
rargica. Su pronostico es bueno. En este articulo comunicamos el caso
de una mujer de 24 afios, con quiste cutaneo ciliado en muslo derecho.
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INTRODUCCION

El quiste cutaneo ciliado (QCC) es una lesién benigna,
muy poco frecuente, la cual se ubica por lo comin en
las extremidades inferiores de mujeres jévenes. Esto
puede explicarse por la gran proximidad de los conduc-
tos de Miiller a las extremidades inferiores durante el
desarrollo.! Clinicamente se manifiesta como neofor-
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ABSTRACT

Cutaneous ciliated cyst (CCC) is an exceptional benign lesion, commonly
found in the lower extremities of young women. Clinically it presents as a
palpable subcutaneous mass. The histopathological characteristics are
the presence of a cyst in the deep dermis or hypodermis, with papillary
projections in its lumen, with a simple cuboidal or columnar ciliated
epithelium. These cysts are thought to develop from ectopic miillerian
remnants. The immunophenotypic findings correspond to the theory of
heterotopia or heterotopic origin of the ciliated epithelium of Mller’s
epithelium, reactive for estrogen and progesterone receptors, WT-1 and
PAX-84. The definitive treatment is surgical excision. In this article we
report the case of a 24 year-old female patient with CCC in right thigh.

Keywords: cutaneous ciliated cyst, millerian cyst, lower extremities,
cystadenoma.

macién subcutanea, palpable, solitaria, sin sintomas
agregados.? Las caracteristicas histopatolégicas son
la presencia de un quiste en la dermis profunda, con
proyecciones papilares en su luz, con epitelio ciliado
simple, cubico o columnar.® Se cree que estos quistes se
desarrollan a partir de restos mullerianos ectodpicos. Los
hallazgos inmunofenotipicos corresponden a la teoria de
la heterotopia u origen heterotdpico del epitelio ciliado
del epitelio mulleriano, reactivo para los receptores de
estrégenos y progesterona (PR y ER), WT-1 y PAX-8.
Entre 1890 y 2015, solo se han informado 60 casos de
QCC en la literatura.®
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CASO CLINICO

Paciente del sexo femenino, de 24 afnos de edad, quien
se presenta con dermatosis localizada a extremidad
inferior derecha, de la que afecta cara anterior de
muslo; constituida por una neoformacién subcutanea,
hemisférica, movil, fluctuante, de consistencia blanda,
superficie lisa, integra. De evolucidn cronica y asinto-
mética. Refiere nueve meses de evolucién. Se realiza
ecografia la cual revela lesion quistica subcutédnea
bien delimitada de 3.5 x 2 x 0.5 cm. No se encontraron
calcificaciones ni aumento de la vascularizacion. La
lesion no estaba adherida a ningln musculo o tendén
cercano. Ante la sospecha de probable quiste epidér-
mico, se efectla biopsia-extirpacion. La pieza se envia
a estudio histopatologico.

El examen anatomopatol6gico mostré6 un quiste
multiloculado situado en la dermis profunda (Figura
1), rodeado de tejido conectivo laxo sin musculo liso.
A mayor aumento, se observaron cilios finos en el lado
luminal del revestimiento epitelial (Figura 2). Las célu-
las ciliadas columnares simples mostraron semejanza
con el epitelio de Muller. La inmunohistoquimica reveld
fuerte positividad citoplasmatica para PR (Figura 3) y
fuerte positividad intranuclear para ER (Figura 4). El
diagnostico definitivo fue quiste ciliado cutaneo. Sin
recidivas durante el seguimiento.

DISCUSION

Los QCC son lesiones benignas muy poco frecuentes,
que también pueden denominarse quiste milleriano
cutaneo, o cistoadenoma.' Fue descrito por primera
vez por Hess, en 1892. El término actual fue acufiado

Figura 1: En dermis profunda se observa un quiste rodeado de tejido
conectivo laxo (H&E 10x).
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Figura 2: Pared constituida por cilios finos en el lado luminal del revesti-
miento epitelial (H&E 40x).

Figura 3: Inmunohistoquimica. Positividad citoplasmadtica PR.

por Farmer y Helwing en 1978, quienes describieron un
tipo Unico de quiste que se origina en las extremidades
inferiores de las mujeres adultas.® La literatura reporta,
hasta 2015, sélo 60 casos.® Fabien-Dupuis y colabo-
radores publicaron una serie de 11 pacientes, todas
mujeres, con rangos de edad entre los 15 y 30 afios,
con este tipo de lesiones. En cuanto a su fisiopatogenia,
la teoria mas aceptada propone que el tejido milleriano
ectopico es secuestrado durante el desarrollo embriona-
rio, lo que da como resultado que estos restos sensibles
a hormonas se depositen en sitios especificos que
conducen a la formacién de quistes después de la pu-
bertad (cuando aumenta la producciéon de hormonas).®
Sin embargo, el origen sigue siendo controversial, ya
que existen otras hipbtesis sobre la patogenia, como la
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teoria del secuestro y migracion (heterotopia) del epite-
lio ciliado del epitelio mulleriano, y la metaplasia ciliada
de las glandulas ecrinas. Esto se propone debido a las
similitudes entre el epitelio de las trompas de Falopio y
el QCC. La heterotopia o diseminacién vascular de las
células del conducto de Muller durante la embriogénesis
temprana (seis a siete semanas de gestacién), ha sido
respaldada como la histogénesis de los QCC que se
presentan en las extremidades inferiores y las nalgas.?

Los hallazgos inmunofenotipicos corresponden a la
teoria de la heterotopia del epitelio ciliado del epitelio
mulleriano, reactivo para antigenos de pancitoqueratina
(CK AE1/AE3), antigeno de membrana epitelial (EMA),
receptores de estrégeno (ER), receptores de proges-
terona (PR), proteina del tumor de Wilms (WT-1) y gen
8 de caja emparejada (PAX-8).” Se calcula la no reac-
tividad inmunitaria para S100, actina de musculo liso
(SMA), antigeno carcinoembrionario (CEA), desmina,
factor de transcripcion tiroideo (TTF1), p63 y proteina
acida fibrilar glial (GFAP).” Se ha demostrado que PAX-
8, un miembro de la familia de factores de transcripciéon
de caja emparejada (PAX) es importante en el desarrollo
de los 6rganos mdllerianos y tiroideos. Se expresa en
los nucleos de las células de revestimiento de estos
quistes ciliados mediante inmunohistoquimica.* WT-1,
el producto de un gen que es esencial para el desarrollo
de los rifones y las gbnadas, también es positivo, lo que
respalda ain mas el origen mlleriano de estos quistes.®

Los QCC, por lo regular, se localizan en las extremi-
dades inferiores, pero también se pueden desarrollar
en la espalda, cuello, piel cabelluda, mejillas y la pared
abdominal; en mujeres entre la adolescenciay la adultez

Figura 4: Inmunohistoquimica. Positividad intranuclear ER.
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temprana. Clinicamente se manifiestan como lesiones
solitarias, subcutaneas, bien delimitadas, palpables,
sin sintomas.®

Las caracteristicas histopatolégicas incluyen la
localizacién en el tejido subcutaneo o en la dermis
profunda. Pueden ser quistes tanto uniloculares, como
multiloculares. Una caracteristica comun es la presen-
cia de proyecciones papilares en la luz del quiste. El
revestimiento del quiste es un epitelio ciliado cuboidal o
columnar simple, con algunas areas de epitelio ciliado
pseudoestratificado. Por lo general, los tejidos alrede-
dor del quiste son apéndices libres de piel, elementos
glandulares y fibras musculares.® No se observa atipia
citolégica, ni aumento de la actividad mit6tica.

Se debe considerar el diagnéstico diferencial con
otros quistes que contienen epitelio de revestimiento
ciliado, como el quiste de la hendidura branquial, el
teratoma, el quiste broncogénico y el quiste tirogloso.*
El tratamiento recomendado para esta lesidn es la ex-
tirpacion quirargica marginal. En general, el pronostico
es bueno, sin recurrencias.®

CONCLUSION

ElI QCC es una lesién infrecuente. El dermatélogo es el
encargado de su estudio, y de llevar a cabo los diag-
nésticos diferenciales para dar tratamiento adecuado.
La apariencia clinica es indistinguible de un quiste
epidérmico, y el diagnostico definitivo se basa en las
caracteristicas histopatolégicas. El caso motivo de esta
publicacion es de relevancia por su baja frecuencia y
porque coincide con el género, grupo etario y topogra-
fia reportado en la bibliografia. Cabe destacar que el
caso presentado no muestra diferenciacion apocrina
como el resto de los casos reportados; el diagnostico
se confirma por inmunohistoquimica, la cual se pudo
realizar en nuestro paciente. El pronéstico es bueno, y
el tratamiento quirdrgico es curativo.
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