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RESUMEN

El siringoma condroide es un tumor benigno y poco frecuente de los anexos cutaneos, contiene componentes mesenquimatosos —lo que
le confiere el aspecto de un tumor mixto similar al de las glandulas salivales— y manifiesta datos de malignidad en raras ocasiones. Se
localiza con més frecuencia en la cabeza y en el cuello de individuos adultos. Se comunican dos casos de siringoma: el de un paciente
masculino de 58 afios con esta lesion en el ala derecha de la nariz y el de otro paciente masculino de 74 afios con lesién en la region

nasolabial derecha.
Palabra clave: siringoma condroide, tumor mixto de la piel.

ABSTRACT

Chondroid syringoma is a rare benign skin appendage tumor with a mesenchymal component, histologically similar to the mixed tumor
of the salivary glands. Rarely this lesion has a malignant transformation. Head and neck regions are the most frecuent localizations. We
present two cases, a 58-year-old male with a lesion in the nose and a 74-year-old male with a lesion in the right nasolabial region.

Key words: chondroid syringoma, skin mixed tumor.

n 1859 Billroth describié por primera vez
una serie de tumores de la piel que contenian
material mucoide y cartilaginoso similar al de
los tumores mixtos de las glandulas salivales.
Sin embargo, algunos autores han referido que fue Nasse
quien en 1892 describid el primer caso. Virchow y Min-
sen posteriormente denominaron a estas lesiones como
tumores mixtos de la piel, y no fue sino hasta 1961, afio
en que Hirsch y Helwing reportaron una serie de casos,
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cuando se usé por primera vez el término siringoma
condroide para referirse a estos tumores.*® El siringoma
condroide parece tener su histogénesis en las glandulas
sudoriparas, aunque ha habido largas discusiones sobre
la procedencia de su componente estromal, que puede
contener diferenciacion condroide, calcificaciones e,
incluso, osificacion, lo cual en ocasiones permite que el
siringoma sea identificado en estudios de imagen.?35°
En el decenio de 1960 Headington reconocié dos tipos:
apocrino y ecrino. El tipo apocrino muestra formaciones
tubulares irregulares (patron tabulo-quistico) con dos o
mas capas celulares de epitelio y con secrecion apocrina.
El tipo ecrino se caracteriza por ser uniforme y pequefio y
por tener tibulos que son eventualmente espaciados dentro
de una matriz mixocondroide.!37

CASO 1

Paciente masculino de 58 afios de edad con antecedente
familiar de melanoma (madre) y sin otros precedentes
importantes para el padecimiento actual. Acudi6 al Ser-
vicio de Dermatologia porque en el ala derecha de la
nariz mostraba dermatosis de tres meses de evolucion,
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constituida por una neoformacion exofitica de 0.5 cm, de
crecimiento rapido, de bordes irregulares, de consistencia
dura y con descamacion central, ulcerada, no dolorosa,
facilmente sangrante sin manipulacién algunay ligeramen-
te pigmentada. El resto de la piel y los anexos sin datos
patologicos. Se realizé biopsia escisional de la lesion con
cierre directo y se envi6 al Servicio de Patologia con el
diagnostico de neoformacion en el dorso nasal derecho a
descartar carcinoma basocelular.

En el Servicio de Patologia se recibié un espécimen
cupuliforme marrdn claro de 0.8 cm, que al corte se mos-
tro semifirme, blanco, homogéneo y de aspecto fibroso.
Microscopicamente, se trataba de una lesion exofitica cuya
epidermis exhibi6 una capa cérnea laminar desplazada por
una lesion nodular bien delimitada, asi como una silueta
regular, no encapsulada, localizada en la dermis y consti-
tuida por una matriz mixoide abundante; inmersos en este
material, hubo cordones y trabéculas de células epiteliales
poligonales, de citoplasma eosinoéfilo y nticleos centrales
redondos con cromatina finamente granular, algunos con
nucléolo pequefio. Hubo mitosis normales escasas y focal-
mente las células formaban tibulos (figuras 1 a 3).

CASO 2
Paciente masculino de 74 afios de edad, trabajador de

la construccion y expuesto de manera frecuente a la luz
solar. El resto de los antecedentes no fueron importantes

Figura 1. La neoplasia se localiza en la dermis reticular. Silueta
regular circunscrita y estroma condroide abundante (H&E, 5X).
Las figuras de este articulo aparecen a color en el anexo 3 de
este nimero.

Figura 2. Las estructuras tubulares constan de una doble capa de
células: la interna epitelial y la externa de células mioepiteliales,
semejantes a las localizadas en la region central. A la derecha se
encuentra una perla cérnea. Es evidente el material mixocondroide
que rodea estas estructuras (H&E, 40X).

Figura 3. Estructura tubuloalveolar constituida por varias capas
de células mioepiteliales. Nétese una figura mitética normal (H&E,
40X).

para el padecimiento actual. Acudi6 al Servicio de Me-
dicina Familiar porque en la region nasolabial derecha
mostraba dermatosis de cinco afios de evolucion, consti-
tuida por una lesion exofitica de crecimiento progresivo,
de aspecto verrucoso, de color similar al de la piel, ad-
herida a planos profundos, no ulcerada y dolorosa a la
digitopresion; el resto de la piel y los anexos sin datos
patolégicos. Se realizd extirpacion total de la lesién y
se envid al Servicio de Patologia con el diagnéstico de
verruga acuminada.
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En el Servicio de Patologia se recibié un espécimen
gris claro de aspecto verrucoso de 1 ¢cm, que al corte se
mostr6 semifirme, gris claro y homogéneo. Microscopi-
camente, se trataba de una lesidn exofitica con acantosis
ligera, epidermis con queratina laminar desplazada por
una lesion nodular bien delimitada y no encapsulada, asi
como con silueta regular en la dermis reticular. Estaba
constituida por una matriz mixoide —que se demostré con
tincién de histoquimica de azul alciano— con cordones y
por trabéculas de células epiteliales poligonales y clbicas,
citoplasma eosinofilo y ntcleos centrales redondos con
cromatina finamente granular y con nucléolo apenas visi-
ble. Las células formaban tibulos y quistes corneos con
reaccion granulomatosa a un cuerpo extrafio (queratina)
[figuras 4 a 6].

Figura 4. Neoplasia dérmica de silueta regular bien circunscrita. Hay
cordones y tabulos anastomosados y delimitados por un estroma
de aspecto mucoide. En el angulo inferior derecho se identifica un
granuloma de cuerpo extrafio debido a la presencia de queratina
(H&E, 5X).

DISCUSION

La incidencia del siringoma condroide es muy baja. En
reportes de la bibliografia mundial su frecuencia varia de
0.01 a2 0.98%.% En la mayoria de los casos se manifiesta
en adultos jovenes de 30 a 40 afios, con predominio del
sexo masculino en proporcién de 2:1. La localizacién méas
comun, en 80% de los casos, es en la cabeza y el cuello
(nariz, mejilla, labio superior, piel cabelluda y frente);*a
esta localizacion le siguen, en 10% de los casos, el tronco

Figura 5. Detalle de la figura 4: cordones y quistes anastomosados
con estroma hialino y mucoide (H&E, 10X).

Figura 6. Con la tincion de azul alciano se hace evidente el material
mixoide que rodea las estructuras epiteliales (H&E, 10X).

y las extremidades;” puede afectar con menos frecuencia
los pies, la region axilar, el abdomen, el pene, la vulva 'y
el escroto.”® Los casos con degeneracion maligna se han
manifestado con mas frecuencia en las mujeres, con una
relacion de 2:1, en las extremidades.*°

Clinicamente se manifiesta como nodulo solitario in-
tradérmico o subcutaneo, cubierto por piel normal o con
un ligero tinte rosa, delimitado, mavil, de consistencia
firme, no ulcerado, poco doloroso o asintomatico, de cre-
cimiento lento, cuyo tamafio varia entre 0.5y 3 cm. Los
casos mayores de 2 cm deben considerarse de conducta
limitrofe. Sungur y col. informaron un caso benigno, de
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crecimiento rapido, ulcerado y con necrosis en el sitio del

tumor_l,6»7,9,1l

Los cinco criterios diagnésticos usados en la biblio-
grafia mundial y descritos por Hirsch y Helwing desde el
punto de vista morfoldgico son:

1. Nidos de células cuboidales y poligonales.

2. Estructuras tubuloalveolares: elementos de tipo glan-
dular cuya pared posee dos 0 mas capas de células
cuboidales.

3. Formasductales, que se componen de una o dos hileras
de células cuboidales conectadas o no a las estructuras
tubuloalveolares.

4. Ocasionalmente se aprecian quistes de queratina de
tamafios variables y con paredes de células con se-
mejanza escamosa.

5. Matriz que varia de apariencia con tincion base
de hematoxilina y eosina, puede ser una sustancia
condroide azul, palida y homogénea —que es lo méas
frecuente— o tener una apariencia espumosa de azul
a eosinofilo e, incluso, hialino, que podria ser proba-
blemente el precursor de la sustancia condroide.

Uno de los criterios mas importantes para determinar
si es benigno (regular) o maligno (irregular con focos
satélites) es la silueta; otro criterio es el tamafio, que
debe ser menor de 2 cm, si es mayor se considera limi-
trofe. El aspecto mondtono sin pleomorfismo es mas de
benigno.

Los aspectos mesenquimatosos que puede exhibir el
siringoma condroide son: condroide, hialino, mucoide
basofilico y diferenciacion dsea.

Las células que muestra esta neoplasia pueden ser cubi-
cas, de citoplasma eosinoéfilo (rabdoide o plasmocitoide),
claras y fusiformes.

Pueden encontrarse todos estos criterios o solo
algunos de ellos y las tinciones de histoquimica son
de gran ayuda en caso de duda diagndstica, en las que
las células cuboidales y poligonales son positivas para
PAS (&cido peryddico de Schiff), y la matriz condroide
es positiva para azul alciano, mucicarmin, mucopoli-
sacaridos acidos y aldehido-fuscina.t* Nuestros casos
exhibieron practicamente todos los criterios reportados
en la bibliografia internacional; en el caso 2 algunas de
sus caracteristicas se resaltaron con técnicas especiales
de tincién con azul alciano. Las técnicas de histoquimica
se presentan en benignos y en malignos, no sirven para
diferenciarlos.

En la mayoria de los casos los estudios y pruebas de
inmunohistoquimica no son indispensables para el diag-
nostico. Se ha encontrado expresion de citoqueratinas (CK)
Ael/Ae3, de antigeno de membrana epitelial (EMA), de
citoqueratina de bajo peso molecular (CAM 5.2) y de an-
tigeno carcinoembrionario (ACE) que cuando es positivo
su conducta es maligna, caracteristica de linaje epitelial;
en el componente mesenquimatoso se expresa vimentina,
proteina S-100, enolasa neurona especifica (NSE), actina
musculo especifica (MSA) y —en pocos casos— proteina
fibrilar glial acidica (GFAP). Este ultimo marcador se ha
asociado, por estudios de microscopia electronica, con la
presencia de filamentos intermedios en el citoplasma, con
cuerpos densos y en las uniones intercelulares. También
se ha identificado en unidades foliculo-sebaceas, mediante
estudios de microscopia electronica, la presencia de células
de Merkel expresadas por citoqueratinas 20 (CK20), lo
que le da potencial para progresar a neoplasias de dichas
células. Es de gran ayuda la expresion del marcador de la
proteina de liquido de la enfermedad quistica macroscopi-
ca 15 (GCDFP-15), que se ha usado principalmente como
marcador de epitelio apocrino en mamas y carcinomas
con diferenciacion apocrina 'y que ha demostrado también
positividad en el epitelio de las glandulas sudoriparas
ecrinas. 281113

Hasta la fecha, el método maés efectivo de diagndéstico
es la extirpacion quirargica de la lesién y su consiguiente
estudio histoldgico. La biopsia por aspiracion puede ge-
nerar dudas diagnosticas e, incluso, falsos positivos, por
lo que no se recomienda para formular un diagnostico
definitivo.™ Los estudios de imagen son Utiles para loca-
lizar y delimitar la lesion, sobre todo cuando ésta muestra
calcificaciones.

Debido a que en ocasiones se manifiesta en forma
indolente o con pocos sintomas, el siringoma condroi-
de se confunde clinicamente con otras dermatosis cuya
manifestacion es similar, como el quiste epidérmico, el
quiste pilar, el epitelioma calcificante, el tricoepitelioma,
el neurofibroma, el dermatofibroma, el carcinoma baso-
celular, el histiocitoma, el pilomatrixoma y la queratosis
seborreica; por ello, debe hacerse un estudio histologico
detallado.*

El siringoma condroide maligno, cuya manifestacion
es extremadamente rara (cerca de 40 casos publicados)
arroja datos histolégicos que permiten diferenciarlo
del siringoma benigno y que en un orden de mayor a
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menor importancia son: 1) tamafio mayor de 3 cm, 2)
silueta irregular con nddulos satélites, 3) atipia celular,
4) pleomorfismo celular, 5) mitosis atipicas, 6) invasion
en troncos nerviosos, y 7) necrosis. Se han informado
casos de metastasis sin que haya mitosis ni pleomorfismo
marcado;®*® la tendencia a la metastasis es de 60%, sobre
todo en los ganglios linfaticos regionales, el pulmon,
los huesos y el cerebro, con supervivencia de 25% a
cinco afios después del tratamiento con quimioterapia y
radioterapia.lot

Este tumor suele tratarse mediante varios métodos
—como la electrodisecacion, la dermoabrasion, la vapo-
rizacion con argon o laser CO,—, mismos que en opinion
de dermato6logos expertos deben proscribirse debido a que
no se precisa su histologia, ni la destruccion completa de
la neoplasia; por tanto, el tratamiento de eleccion es la
extirpacion completa,” tras la cual las recurrencias son
préacticamente nulas.?

COMENTARIO

El siringoma condroide benigno es un tumor infrecuente
y poco referido en la bibliografia mundial. El patron de
referencia para su diagnéstico es el estudio histopatolégi-
co; por tanto, debe proscribirse cualquier otro tratamiento
que no sea la escisién completa. El siringoma condroide
rara vez manifiesta recidiva y su malignizaciéon es aun
mas rara. Ambos pacientes se encuentran libres de lesién
después de cuatro y dos meses, respectivamente, de la
intervencion quirdrgica.
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