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Muiltiples siringomas en una topografia
clinica poco frecuente: reporte de caso

Multiple syringomas in a rare topography:
case report.

Sofia Lopez-Cordero, Paula Torres-Camacho,? Maria Bracho-Borro,? Patricia

Mercadillo-Pérez,* Maria lvonne Arellano-Mendoza®

Los siringomas son tumores benignos de las glandulas ecrinas que,
rara vez, aparecen solo en la regién vulvar. Estas neoformaciones suelen manifestarse en
la cara y asociadas con distintos sindromes genéticos o variedades eruptivas familiares.
Por lo general, se observan en la regién vulvar como neoformaciones del color de la
piel, a veces asociadas con prurito, aunque existen otras morfologias. El diagnéstico es
exclusivamente histolégico con mdltiples conductos glandulares ecrinos. El tratamiento
no es necesario porque es una enfermedad benigna, aunque pueden ofrecerse distintas
alternativas terapéuticas por motivos estéticos.

Paciente de 32 anos, con una dermatosis de dos anos de evolucion,
constituida por mdltiples lesiones de aspecto papular localizadas en los labios mayo-
res, asociadas con prurito ocasional y con aumento durante el dltimo embarazo. El
reporte de la biopsia incisional fue de siringomas, sin requerir tratamiento en virtud
de la ausencia de repercusién perinatal.

La aparicién aislada de siringomas en la vulva es rara, con
algunos casos reportados en la bibliografia, de ahi la relevancia de reportar este
caso con caracteristicas muy representativas de esta dermatosis y como apoyo para
diferenciarla de otro tipo de lesiones cutdneas que aparecen en esta regién y que si
requieren tratamiento.

Siringomas; glandulas ecrinas; area vulvar; prurito; labios mayores;
biopsia incisional; dermatosis; enfermedades de la piel; estéticas.

Syringomas are benign tumors of the eccrine glands that rarely
appear only in the vulvar region. These neoformations usually manifest on the face
and are associated with various genetic syndromes or familial eruptive varieties.
They are usually seen in the vulvar region as skin-colored neoformations, sometimes
associated with pruritus, although other morphologies exist. The diagnosis is exclu-
sively histological with multiple eccrine glandular ducts. Treatment is not necessary
because it is a benign disease, although different therapeutic alternatives can be
offered for aesthetic reasons.

32-year-old female patient with a dermatosis of two years of evolu-
tion, consisting of multiple lesions of papular appearance located on the labia majora,
associated with occasional pruritus and increased during the last pregnancy. The
incisional biopsy report was of syringomas, not requiring treatment by virtue of the
absence of perinatal repercussion.

The isolated occurrence of syringomas on the vulva is rare, with a
few cases reported in the literature, hence the relevance of reporting this case with
very representative characteristics of this dermatosis and as a support to differentiate
it from other types of skin lesions that appear in this region and do require treatment.

Syringomas; Ecrine glands; Vulvar; Pruritus; Labia majora; Incisional
biopsy; Dermatosis; Skin diseases; Esthetics.
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ANTECEDENTES

Los siringomas son tumores benignos de las
glandulas ecrinas, relativamente frecuentes;
sin embargo, la aparicién en la vulva es poco
comun vy, segln los reportes, esta localizacién
corresponde al 2.3% de todos los siringomas.'
Suelen aparecer en mujeres en la tercera década
de la vida? y con aumento de las lesiones rela-
cionado con los estimulos hormonales: ciclos
menstruales y embarazos.’ Desde el punto de
vista clinico se han descrito distintas morfo-
logias; las mds comunes son las lesiones de
aspecto papular y, ocasionalmente, asociadas
con prurito.? Al tratarse de una enfermedad
benigna, el tratamiento no siempre es nece-
sario; sin embargo, establecer el diagndstico
adecuado es importante.* De acuerdo con lo
expuesto, se reporta el caso de una paciente
con diagnéstico de mdltiples siringomas en la
region vulvar, corroborado por histologia.

CASO CLiNICO

Paciente de 32 afos, inicialmente valorada por
los médicos del servicio de Ginecologia del
Hospital General de México Dr. Eduardo Liceaga
en donde se recibi6 con miiltiples lesiones en la
regién vulvar; de ahi se envi6 a la atencién de
los especialistas del servicio de Dermatologia.
En la consulta de Dermatologia se valoré a la
paciente. En la exploracién fisica se encontrd
una dermatosis localizada en los genitales que
afectaba los labios mayores, constituida por
multiples neoformaciones subcutdneas, de
aproximadamente 3 mm de diametro, de aspecto
papular, del color de la piel, que se agrupaban
dando aspecto de empedrado. A la palpacién
eran firmes y méviles, debidamente delimitadas,
no dolorosas. (Figura 1) Al interrogatorio dirigido
la paciente refiri6 la aparicion de las lesiones 2
afos antes, con aumento del tamafo durante su
Gltimo embarazo y asociado con prurito ocasio-
nal, sin haber recibido tratamiento previo.
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Multiples lesiones de aspecto papular,
milimétricas, del color de la piel, que confluyen
formando placas en la region vulvar.

De la biopsia incisional de dos lesiones se
desprendié el diagnéstico presuntivo de es-
teatocistomas contra siringomas. El reporte de
dermatopatologia fue de multiples estructuras
de células epiteliales cuibicas que dan formas
de aspecto en “renacuajo” (Figura 2). Con los
datos clinicos y el reporte histolégico se llegé al
diagnéstico final de mdltiples siringomas vulva-
res. En el seguimiento se explicé a la paciente la
benignidad de este padecimiento y se decidi6
no indicarle tratamiento.

DISCUSION

Los siringomas son tumores benignos de las
glandulas ecrinas que pueden aparecer de
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Biopsia de piel, teAida con hematoxilina y
eosina, donde se aprecian miltiples estructuras de
células epiteliales clibicas que dan formas de aspecto
en “renacuajo”.

forma aislada o acompanada de distintos
sindromes genéticos. A pesar de ser tumores
benignos frecuentes, la topografia clinica
vulvar de los siringomas es poco comun,
sobre todo cuando no aparecen junto con
otra topografia. En una serie de 244 casos de
siringomas se reportaron en la vulva 2.3%."
En cuanto a los tumores benignos de vulva,
se ha reportado que los siringomas pueden
corresponder al 22% del total de los casos.” El
sitio mds comun de aparicién es la regién pe-
riorbitaria, que es una variante localizada; sin
embargo, pueden aparecer de manera menos
frecuente con una variante generalizada, de
forma multiple y eruptiva (11.3%) en el tronco
y las extremidades y, en menor porcentaje,
en otras topografias de forma aislada.® Se ha
propuesto una clasificacién de siringomas fa-
miliares con base en el patrén de herenciay en
la presentacion clinica, siguiendo tipicamente
un patrén autosémico dominante y pérdida de
la heterocigosidad del cromosoma 16q22.7
Williams® report6, en una revision sistematica
de 29 casos de siringomas familiares (12% de

todos los casos), que el 28.6% aparecieron en
la vulva y casi la mitad (48.2%) fueron de for-
ma eruptiva, lo que implica, quiza, considerar
esta relacién hereditaria con dicha variante y
en la topografia genital.® La paciente del caso
no reporté antecedentes familiares de siringo-
mas ni en otra topografia; por eso su caso se
clasific6 como siringomas localizados en la
vulva exclusivamente. Hay pocos reportes de
esta localizacién Unica.

Se ha reportado su relacién con sindromes
genéticos, sobre todo con sindrome de Down,
con incidencia en este grupo entre el 18.5 al
39.2%.°También se ha comunicado, con menos
frecuencia, asociacién con otros sindromes ge-
néticos: de Brooke-Spiegler, de Nicolau-Balus,
de Costello y asociado con diabetes mellitus tipo
1, sindrome de Marfan y Ehlers-Danlos.®”

Desde el punto de vista clinico, los siringomas
vulvares suelen aparecer en forma de miltiples
papulas pequenas, de aproximadamente 1-3
mm, bilaterales, con crecimiento sobre todo en
mujeres después de la pubertad.® En una serie
de 18 casos de siringomas de la region vulvar
se describieron tres presentaciones clinicas di-
ferentes; las mas frecuentes fueron las papulas
color de la piel o marrén.? Otras presentaciones
menos frecuentes son las lesiones papulo-quisti-
cas blanquecinas que coexisten con quistes de
millium, descritos por primera vez por Friedman
como millium-like siringomas. También pueden
aparecer en forma de placas liquenoides en los
labios mayores. La presentacion clinica que se
observé en la paciente del caso es la mas fre-
cuente: lesiones de aspecto papular del color de
la piel, pruriginosas.

Tipicamente se describen como lesiones que
pueden ocasionar prurito que aumenta con las
altas temperaturas.® Debe tenerse en cuenta
este diagndstico en caso de prurito vulvar.®
Ademads, se ha observado que pueden aumentar
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de tamafio en relacion con los ciclos menstrua-
les, embarazo y consumo de anticonceptivos
orales.>*'% La paciente cursé con esos cambios
durante el embarazo, tal como se reporta en
diferentes casos de la bibliografia. Debido a
esto se cree que existe una influencia hormonal,
con receptores hormonales en estas lesiones;
sin embargo, ello es motivo de controversia.
Por medio de inmunohistoquimica, Wallace
fue el primero en demostrar un caso estrégeno
positivo y 8 de progesterona positivo; Trager y
su grupo'?y Yu-Huei Huang? no encontraron
positividad hormonal en ninguno de los casos
de sus respectivas series.

Los diagndsticos diferenciales que deben con-
siderarse incluyen: condilomas acuminados,
quiste epidermoide, liquen plano, fibromas
blandos, esteatocistomas mdltiples, tricoepi-
telioma desmoplédsico, angioqueratoma y
prurito vulvar.? Debido a que las lesiones que
se observan invitan a pensar en multiples diag-
nosticos, y al no existir una morfologia clasica
de siringomas en esta regién, el diagndstico
definitivo es exclusivamente histopatolégico.
En la histopatologia se observa una epidermis
normal, con proliferacion de conductos glandu-
lares de tipo ecrino, algunos con morfologia que
semejan renacuajos,'? inmersos en un estroma
fibroso. Pueden observarse como células epi-
teliales cuboidales basofilicas que forman estas
estructuras, en ocasiones con material amorfo
eosinofilico en su interior.>?

El tratamiento de estas lesiones no es necesa-
rio porque es una enfermedad benigna, casi
siempre asintomatica y no progresiva.® Puede
ofrecerse el tratamiento, principalmente, en
pacientes con prurito intenso o por motivos
estéticos, existen multiples alternativas pero
ninguna ha demostrado una eficacia ade-
cuada. Entre los tratamientos descritos en la
bibliografia hay métodos destructivos, como
la dermoabrasion, ldser CO, en combinacion
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con dcido tricloroacético o no, retinoides y
atropina tépicos.>?

La vulva es una topografia poco comin para
la aparicién de siringomas; sin embargo, es
importante considerarla entre los diagndsticos
diferenciales de tumores de caracter benigno
en esta region. El tener en mente estos tumores
permite el tratamiento multidisciplinario que
facilita el diagnéstico y la atencién médica
adecuada.
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