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CASOS CLINICOS

Siringomas diseminados de inicio acral, aparecidos

en la octava década

Resumen.—Los siringomas son neoplasias anexiales benignas
con diferenciacidon ductal sudoripara. Se presentan como
multiples papulas rosado-amarillentas, distribuidas
principalmente alrededor de los parpados. Generalmente
aparecen en la pubertad y muestran una marcada
predominancia en las mujeres. Se han descrito numerosas
variantes clinicas.

Presentamos el caso de una mujer de 76 afios de edad a la que
pocos meses antes de la consulta le habfan aparecido miultiples
papulas en las superficies de flexién de ambos antebrazos. Dos
meses después noté lesiones similares en regién intermamaria.
Biopsias de ambas zonas mostraron sendos siringomas.

En la literatura revisada s6lo hemos encontrado ocho casos de

MARIBEL IGLESIAS SANCHO

JORDI SERRA LLOBET

MONTSERRAT SALLERAS REDONNET
MARIA ANGELES SOLA CASAS

LIDIA CREUS VILA :

MANEL SANCHEZ REGANA

PABLO UMBERT MILLET

Servicio de Dermatologia. Hospital del
Sagrado Corazén. Barcelona.

siringomas acrales. En ellos destaca la aparicion tardia de las
lesiones y la asociacién en tres de ellos a otras neoplasias.
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INTRODUCCION

Lossiringomas son neoplasias anexiales benignascon
diferenciacion ductal sudoripara. Se presentan como
multiples pdpulasrosado-amarillentas, distribuidas prin-
cipalmente alrededor de los parpados. Generalmente
aparecen en la pubertad o en la vida adulta precozy
muestran un marcado predominio por lasmujeres. Pre-
sentamos este caso por su distribucién acra poco fre-
cuente yel inicio tardio, en la octava década de la vida.

DESCRIPCION DEL CASO

Mujer de 76 afios de edad, con antecedentes pato-
l6gicosde una tuberculosis ganglionar cervical que re-
quirié vaciamiento ganglionar y sin antecedentes fa-
miliares de interés. Acudié a nuestra consulta por
presentar lesiones cutdneas asintomaticas en antebra-
zos de pocos meses de evoluciéon. En la exploracidon
cutdnea se apreciaba, a nivel de la cara flexora de am-
bosantebrazos, multiples pdpulasde 2 a4 mm de dia-
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metro ycoloracién rosado-amarillenta (Fig. 1). No se
observaban lesiones similaresen el resto del tegumento.

Se realiz6 una biopsia con sacabocadosde 4 mm de
una de las lesiones. La tincion con hematoxilina-eosi-
na demostré una epidermis normal; a nivel de la der-
misreticular se observaron nidos ycordonescelulares
en el seno de un estroma escleroso (Fig. 2).

Dos meses mds tarde la paciente consulté por pre-
sentar lesiones similares a nivel del drea intermamaria
(Fig. 3). Se procedié al estudio histopatolégico de una
de laslesiones observiandose esta vez formaciones duc-
tales con dos capascelulares. Algunas presentaban pro-
longaciones en forma de coma o renacuajo (Fig. 4).

Se instaurd tratamiento con tretinoina tépica al
0,05%, sin observarse mejoria cuatro meses mas tarde.

DISCUSION

Lossiringomas son neoplasias ductalesbenignas. Son
mas frecuentes en mujeres, ya menudo se inician en la
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FIG. 1.—Pépulas rosado-amarillentas en la cara flexora del ante-
brazo.

pubertad. Este hecho, junto a lossitios de predileccion,
ha sido usado en el pasado para argumentar en favor
de una diferenciacién apocrina. Estudios de histoqui-
mica y de microscopia electrénica han mostrado su si-
militud con la parte del conducto sudoriparo intraepi-
dérmico de la glandula sudoripara ecrina (1). Aunque
recientemente, basdndose en hallazgos histopatol6gi-
cos, se discute una diferenciaciéon apocrina para estos
tumores (2). Actualmente no podemos pues afirmar
que los siringomas, al ser tumores ductales, sean neo-
plasias con diferenciacién ecrina o apocrina.

Existe la teoria de que los siringomas podrian estar
parcialmente influenciados por losestrogenosy/ o lapro-

TABLA I: VARIANTES CLINICAS DE SIRINGOMAS

I. LOCALIZADO
A. Solitario
B. Multiple-unifocal
1. Papuloso
a) Infraocular
b) Genital
c) Acral
d) Unilateral y nevoide lineal unilateral
e) Frontal
2. Oculto
a) Cuero cabelludo: alopecia
3. Simulando liquen plano
a) Genital
4. Simulando quistes miliares
a) Infraocular
b) Perianal
5. En placa unilateral

Il. GENERALIZADO
A. Multifocal
B. Eruptivo
1. Simulando liquen plano
2. Simulando urticaria pigmentosa
3. Simulando quistes miliares

Modificado de Freadman y Butler (5).

Actas Dermosifiliogr 1999;90:253-257

FIG. 2.—La biopsia de una de las papulas de antebrazo mostraba
un patrén sélido, masas y cordones celulares inmersos en un es-
troma fibroso.

gesterona, debido a que son més frecuentes en mujeres
yesconocida su proliferacion en la pubertad. Igualmente
durante elembarazo yel periodo premenstrual se ha des-
crito un incremento del tamafio tumoral. Wallace y Smo-
ller evidenciaron mediante tinciones inmunohistoqui-
micas la presencia de receptores de progesterona en el
80% de las células neopldsicas en ocho de nueve casos
estudiados, apoyando asi esta teorfa hormonal (3).

Los siringomas aparecen generalmente en la ado-
lescencia o en la edad adulta precoz, aunque pueden
aparecer en otras edades, siendo poco frecuentes des-
pués de la quinta década (4, 5); en nuestra paciente
las lesiones se iniciaron en la octava década.

FIG. 3.—Lesiones similares a los de antebrazos, aparecidos poste-
riormente a nivel intermamario.
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TABLA II: CASOS PUBLICADOS DE SIRINGOMAS ACRALES

Afectacién Otras Edad Sexo Asociacién

acra zonas a neoplasias
Caso 1 Manos No 31 anos Varoén No
(28) Bilateral
Caso 2 Antebrazos y manos Parpados inferiores 52 anos Varén No
(4) Bilateral
Caso 3 Antebrazos y manos Parpados inferiores 69 aflos Varén Melanoma
(34) Bilateral
Caso 4 Manos Parpados 35 afos Mujer No
(32) Bilateral inferiores
Caso 5 Antebrazos No 70 anos Varén Tumor
(33) Bilateral carcinoide
Caso 6 Antebrazo No 57 afnos Mujer No
(29) Unilateral
Caso 7 Tobillo No 50 anos Varoén No
(30) Unilateral
Caso 8 Manos y pies No 43 afios Mujer Neoplasia
(31) Bilateral ) de mama
Caso 9 Antebrazos Area 76 anos Mujer No
(Caso descrito) Bilateral preesternal

Han sido publicadas numerosas variantes clinicas y
localizaciones inusuales de siringomas. Freadman y
Butler (6) realizaron una clasificacién basindose en
las caracteristicas clinicas y en las asociaciones posi-
bles que presentamos, modificada, en la tabla I. Se han
descrito varios casos de siringomas multiples confina-
dosen los genitales tanto de la mujer (7, 8) como del
hombre (9). Para algunos autores los siringomas de-
ben ser considerados dentro del diagndstico diferen-
cial del prurito vulvar (8). También pueden presen-
tarse a nivel perianal (10). Existe publicada una forma
linear unilateral nevoide (11) yotra unilateral en for-
ma de placas induradas (12). Se han descrito siringo-
masen el cuero cabelludo de individuos con alopecias
cicatriciales, siendo aquellos la causa de la alopecia

FIG. 4.—La biopsia de una de las lesiones intermamarias mostra-
ban un patrén sélido-ductal con multiples conductos con prolon-
gaciones a modo de renacuajo.
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(13). Pero para algunos autores, podrian correspon-
der a proliferaciones ductales ecrinas simuladoras de
siringoma como consecuencia de cambios inflamato-
rios previos o fibrosos residuales (14).

Entre los siringomas generalizados la forma mas co-
mun es la eruptiva que afecta a las superficies ventra-
lesdel cuerpo, fundamentalmente cuello, tronco, axi-
las, raizde extremidades superiores, abdomen e ingles
(15). Haycasos que simulan un liquen plano, una ur-
ticaria pigmentosa (16) o quistes miliares (17).

Aparecen con mayor frecuencia en los pacientes
afectos de sindrome de Down (18), habiéndose sefia-
lado unaincidencia del 18,5% en esos pacientes (19).

El sindrome de Nicolau-Balus, extremadamente ra-
ro, consiste en la asociacidén de siringomas eruptivos,
quistes miliares y atrofodermia vermiculada (20).

Histol6gicamente las lesiones son iguales indepen-
dientemente de la variante clinica. Consisten en masas
epiteliales sélidas, en forma de nidos, cordones o ban-
das celulares, entremezcladas con estructuras ductales.
Los conductos generalmente estdn tapizados por dos o
mas capas de células epiteliales reforzadas en su parte
interior por una cuticula eosinéfila. En el interior de los
conductos puede verse material amorfo de secrecion,
eosindfilo. Estas estructuras epiteliales a menudo pose-
en prolongaciones epiteliales a modo de cola, dando la
apariencia de renacuajo. Se suele observar un estroma
escleroso (1). El patrén histopatol6gico mads frecuente
es el s6lido-ductal, constituido en proporciones simila-
respor estructuras sélidasyductales. En la lesién del an-
tebrazo de nuestra paciente predominaba un patrén sé-
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lido en forma de nidos y cordones celulares. En Ia re-
gién preesternal habfa un patrén mixto sélido-ductal.

El siringoma de células claras es una variante histolo-
gica; las células que la constituyen tienen un citoplasma
opticamente vacio, debido al acimulo de glucégeno (21-
23). Se consideran un marcador de diabetes mellitus.
Headington y cols. sugirieron que el contenido en glu-
cogeno de las células claras representa una deficiencia
de la fosforilasa en la glucogénesis (21). Furue ycols. con-
firmaron esta hipdtesis demostrando una disminucién
de la actividad de la fosforilasa en estas células (22).

El tratamiento de los siringomasno esnecesario ex-
cepto por razones estéticas. No existe ninguin trata-
miento totalmente satisfactorio. La involucién espon-
tdnea de laslesiones puede ocurrir pero esinfrecuente
(24). La electrodesecacién yel tratamiento con laser
CO, ha dado buenos resultados aunque las lesiones
pueden recurrir (25). El tratamiento con isotretinoi-
na oral (26) o tretinoina tépica (18, 27) ha sido ensa-
yado con diferentes resultados terapéuticos. Nuestra
paciente no mejord pese al tratamiento con tretinoi-
naen crema al 0,05% durante cuatro meses.

En el caso presentado, la distribucién inicial en am-
bos antebrazos nos lo haria encuadrar dentro de la
forma localizada multiple-unifocal acral. Pero su pos-
terior evoluciéon afectando a la cara anterior del torax
nos conduce a su inclusién dentro de la forma gene-
ralizada multifocal de inicio acral.

Hasta la fecha, en la literatura revisada se han pu-
blicado ocho casos de siringomas acrales (tabla II) (4,
28-34). Hughesy Apisarnthanarax, en 1977, fueron los
primeros en describir un caso de siringomas acrales
que afectaban exclusivamente a las manos y/ o ante-
brazos (28). En tres de ellos, al igual que nuestro ca-
S0, existian siringomasen otras localizaciones, en uno
la localizacién era unilateral afectando a la cara fle-
xora del antebrazo (29) y otro caso consistia en una
lesion solitaria a nivel del tobillo (30). Recientemen-
te se ha presentado un caso de siringomas afectando
de forma exclusiva a pies y manos (31).

Entre los casosrevisados, incluyendo el nuestro, des-
taca: a) Edad de aparicidn tardia; un 68% tenian mds
de 50 afios; ningin caso en adolescentes; el paciente
mads joven tenia 31 afios; yb) tres casos se asociaban a
otra neoplasia. El paciente descrito por Metze y cols.
presentaba un melanoma superficial (34). Berbis ycols.
describieron el caso de un varén de 70 afios al que un
mes antes del diagndstico de un tumor carcinoide le
comenzd el cuadro cutdneo de siringomas, lesiones
que no se estabilizaron hasta tres meses después de la
reseccion del carcinoide (33). La paciente descrita por
Garcia y cols. desarroll6 los siringomas durante el tra-
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tamiento con quimioterapia por una neoplasia de ma-
ma (31). Probablemente se trate de asociaciones ca-
suales, pero esun dato que no se puede menospreciar
en espera de nuevas publicaciones.

En nuestro caso, esremarcable el inicio acral de las
lesiones y la aparicién a una edad tardia. Es posible
que en realidad los siringomas acrales no sean tan in-
frecuentes debido a que muchas veces no son diag-
nosticados a causa de la ausencia de sintomas.

Abstract.—Syringomas are benign adnexal tumors
with sweat ductal differentiation. Usually, lesions
appear at puberty, predominantly in women. Several
clinical variants of syringoma have been reported.

We present the case of a 76-year-old woman who
consulted because of multiple papules had appeared
few months before on the flexural aspect of both
foreams. Two months later, similar papules appeared
on the sternal area. Biopsy specimens from both
areas showed syringomas.

Onlyeight cases of acral syringomas have been
previously reported in the literature. All of them
were from either adult or elderly patients and in
three of them there was another neoplasm
associated.

Iglesias Sancho M, Serra Llobet J, Salleras Redonnet M, Sola Ca-
sas MA, Creus Vila L, Sdnchez Regaiia M, Umbert Millet P. Dis-
seminated syringomas of acral onset, appeared in the eigth decade.
Actas Dermosifiliogr 1999;90:253-257.
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