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Resumen.—El sindrome de Brooke-Spiegler es un cuadro cli-
nico, de herencia autosémica dominante, caracterizado por
el desarrollo de tricoepiteliomas multiples y cilindromas. Muy
ocasionalmente se han descrito pacientes afectos de este
sindrome que presentaban ademas espiradenomas. Se des-
cribe un caso de una mujer de 47 afios de edad con tricoepi-
teliomas familiares que desarroll6 cilindromas, mostrando
en una misma lesion caracteristicas de cilindroma y de es-
piradenoma. Sus dos hijas y su hijo presentaban tricoepite-
liomas mdltiples.

La presencia de espiradenoma y cilindroma en una misma
lesion, y dentro del cuadro del tricoepitelioma multiple fami-
liar, apoya la relacion histogenética comuan entre cilindromas
y espiradenomas, incluyendo su diferenciacion hacia la uni-
dad pilosebacea. La asociacion de estos tres tipos tumora-
les sugiere la teoria de que estas tres neoplasias se origi-
nan en una célula pluripotencial coman de la unidad foliculo-
sebaceo-apocrina.

Palabras clave: tricoepitelioma, cilindroma, espiradenoma, sin-
drome de Brooke-Spiegler.
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INTRODUCCION

La asociacién de tricoepiteliomas multiples here-
ditarios y cilindromas constituye un sindrome muy
poco frecuente (Brooke-Spiegler) de herencia auto-
sémico-dominante y penetrancia variable'. Raramente
se han descrito casos de espiradenomas dentro de este
cuadro. La presencia de esta asociacion refuerza la teo-
ria de la existencia de una alteracién a nivel de las célu-
las pluripotenciales de la unidad foliculo-sebaceo-apo-
crina capaz de originar tumores con distinta diferen-
ciacion.

DESCRIPCION DEL CASO

Se trata de una mujer de 47 afios de edad que desde
la infancia presentaba lesiones asintomadticas, de apa-
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MULTIPLE LIEFIEDITARY TRICHOEPITHELIOMA
ASSOCIATED TO CYLINDROMA

AND SPIRADENOMA. BROOKE-

SPIEGLER SYNDROME

Abstract.—Brooke-Spiegler syndrome is characterized by the
development of multiple trichoepitheliomas and cylindromas.
In addition, spiradenomas have been observed occasionally
in this autosomal dominant herited disease. \We report a 47-
year-old woman with multiple trichoepitheliomas and lesions
which present simultaneously areas compatible with cylin-
droma and spiradenoma. Her two daughters and her son
were affected by multiple trichoepitheliomas.

The presence of spiradenomatous and cylindromatous areas
in the same lesion and in the setting of multiple familial tri-
choepitheliomas supports the concept of a histogenetic rela-
tionship between cylindromas and spiradenomas, including
their differentiation toward the pilosebaceous unit. The asso-
ciation of these three different adnexal neoplasms supports
the theory that all these tumors are derived from a pluri-
potential germ cell with differentiation towards the
folliculo-sebaceous-apocrine unit.

Key words: trichoepithelioma, cylindroma, spiradenoma, Brooke-
Spiegler syndrome.

ricién progresiva, sobreelevadas en surcos nasogenia-
nos. Tres afios antes de la primera consulta le extirpa-
ron en otro centro una lesion nodular de zona parie-
tal derecha con resultado histolégico de cilindro-
ma; consulté por dos lesiones, semejantes a la extir-
pada, localizadas en drea preauricular yen cuero cabe-
lludo. La paciente tenfia tres hijos (un varén de 23 y
dos mujeres de 20 y 19 afios) con lesiones de apari-
cién progresiva desde la infancia, semejantes a las de
la paciente, localizadas en frente y surcos nasogenia-
nos. No presentaba otros antecedentes personales ni
familiares de interés clinico ni dermatolégico.

En la exploracion clinica se apreciaron en frente,
surcos nasogenianosyadrea preauricular lesiones papu-
losas, de pocos milimetros de didmetro, translicidas,
agrupadas, redondeadas, no infiltradas de consistencia
igual al resto de la piel. En drea preauricular izquierda
presentaba una lesién tumoral de 0,8 X 0,4 cm, rosada,
de consistencia blanda, bien delimitada, no adherida
en profundidad, con piel suprayacente sin cambios
(fig. 1); en sien derecha presenta otra lesion de 0,3 cm
similar a la anterior.
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Fig. 1.—Lesion tumoral rosada localizada en &rea preauricular,
lesiones papulosas translucidas en la piel adyacente.

Se realizé extirpacion de la lesion tumoral preauricu-
lar izquierda y biopsia por afeitado de una lesiéon papu-
losa preauricular de la paciente. Se electrocoagularon
las lesiones mayores del varén de 23 afios y de la hija
de 19 con resultado cosmético satisfactorio.

El estudio histolégico de la lesién preauricular mos-
traba una neoformacién de células basaloides, sin
conexién epidérmica, en cuya porcidn inferior habia
grandes I6bulosredondeados, mientras que en su por-
cioén superior los lobulillos estaban agregados «en rom-
pecabezas» (fig. 2) con formacién de conductos y
membrana basal prominente (fig. 3). Los grandes
nédulos profundos mostraban una sibana de peque-
flas células de nicleo muy tefiido, salpicada de luces
tapizadas por células mayores y mas claras. En los
intersticios habia material hialino (fig. 4). Se trataba,
por tanto, de una mezcla de los patrones del cilin-
droma (arriba) y espiradenoma (abajo).

Las lesiones papulosas fueron semejantes en las
muestras de los tres pacientes, mostrando tumora-
ciones basaloides circunscritas, con estroma fibrocitico
y clara diferenciacion folicular (fig. 5 ).

DISCUSION

En 1892 Brooke describi6 la presencia de las lesio-
nes tumorales del tricoepitelioma, denominandolas
epitelioma adenoide quistico. En el mismo afio
Fordyce las denominé epitelioma miltiple benigno
quistico de la piel*?; sin embargo, en referencia a
su diferenciacion folicular, la denominacion de tri-
coepitelioma se considera hoydia como la mds apro-
piada®. Los tricoepiteliomas se pueden presentar
como lesiones aisladas o solitarias. La forma multi-
ple, de presentacion familiar y herencia autosémica
dominante, se ha asociado mediante técnicas de liga-

Fig. 2.—Extirpacion de la lesion tumoral que muestra en su porcién

inferior grandes lI6bulos tumorales redondeados, mientras que en

su porcion superior hay pequenos lobulillos agregados «en rom-
pecabezas» (hematoxilina-eosina x100).

miento genético con un gen supresor localizado en
el cromosoma 9p21°. Clinicamente se caracteriza por
presentar numerosas lesiones indoloras, papulosas,

Fig. 3.—Detalle de la porcidén superior «cilindromatosa» con for-
macion de conductos y membrana basal prominente (PAS x200).
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Fig. 4.—Detalle de la porcion inferior (espiradenoma) con células de
nucleo muy tenido, con formacién de conductos y depdsito de
material hialino (hematoxilina-eosina x400).

de pocos milimetros de didmetro, translicidas,
pseudovesiculosas, agrupadas preferentemente en
los surcos nasogenianos, nariz y frente. Ocasional-
mente, las lesiones pueden sugerir los angiofibromas
de la esclerosis tuberosa, los carcinomas basocelula-
res del sindrome de Gorlin, el hamartoma folicular
multiple familiar, el carcinoma basocelular infudi-
buloquistico multiple familiar o incluso la sarcoido-
sis* ®7. Las formas solitarias forman tumores mayo-
res, de varios centimetros de didmetro. Histoldgica-
mente se caracterizan por presentar islas de células
basaloides, rodeadas de un estroma fibrocitico, que
ocasionalmente se invagina en los islotes celulares,
semejando papilas foliculares rudimentarias. En oca-
siones presentan quistes con abundantes granulosde
tricohialina’. Se ha descrito excepcionalmente malig-
nizacion de tricoepiteliomas multiples familiares® y

presencia de carcinomas basocelulares asociados’"?.

El cilindroma fue descrito inicialmente por Ancell en
1842 en una familia con lesiones multiples localizadas

Fig. 5.—Biopsia de una lesién papulosa de surco nasogeniano
que muestra una tum_ora_cién !_)asaloide, con estroma fibrocitico
peritumoral y diferenciacion folicular (hematoxilina-eosina x 200).

en el cuero cabelludo; sin embargo, fue Billroth en
1859 quien lo denominé cilindroma basidndose en la
membrana hialina que rodea los lobulillos tumorales.
Los cilindromas se presentan de forma esporddica
como lesiones aisladas, o de forma familiar con lesio-
nes multiples. Se ha determinado que la anomalia cro-
mosémica de la cilindromatosis residiria en el cromo-
soma 16q"". Los tumores son habitualmente de lento
crecimiento se localizan preferentemente en el cuero
cabelludo y no se han descrito en palmas ni en plan-
tas. Histol6gicamente las dos variedades clinicas de cilin-
dromas son indistinguibles, presentando masas irre-
gulares de células basaloides, dispuestas tipicamente en
«rompecabezas» y rodeadas de una membrana PAS
positiva. Este material PAS positivo se puede encontrar
también en el interior de los lobulillos celulares. Su
malignizacién es excepcional, perdiendo sus células el
cardcter basaloide y la membrana eosinéfila que las
rodea. Su histogénesis ha sido muydiscutida. Su mayor
frecuencia en el cuero cabelludo sugiere un origen foli-
cular. No obstante, hay estudios de inmunohistoqui-
mica y de microscopio electrénico que sugieren tanto
una diferenciacién ecrina como apocrina'>'¢,

El espiradenoma, revisado ydefinido como entidad
por Kersting y Helwig en 1956', se presenta habitual-
mente como un nédulo aislado, a menudo doloroso,
en cualquier localizacién, aunque ocasionalmente se
ha descrito agrupado o con disposicidon zosteriforme.
Histolégicamente se presenta como uno o varios l6bu-
losintradérmicos de células basaloides, con o sin cap-
sula fibrosa y presencia de diferenciacién ductal. Oca-
sionalmente se observa presencia de material hialino
rodeando los lobulillos o incluso en el interior de ellos,
como se aprecia en el cilindroma. Aunque muy poco
frecuente, se ha descrito su variedad maligna'®.

La aparicién de cilindromas en combinacién con
tricoepiteliomas familiares es un cuadro bien definido
aunque poco frecuente. De la serie de 50 pacientes
con tricoepitelioma multiple revisados por GrayyHel-
wig'®, en dos pacientes también se diagnosticaron cilin-
dromas, presentando uno de estos pacientes quistes
renales y pulmonares. La presencia de cilindromas
simultdneamente a tricoepiteliomas familiares fue des-
crita por Adamson en 1914, estando establecida actual-
mente su herencia autosémica dominante. Asimismo
también se ha descrito la presencia de quistes milia-
resdentro de este cuadro® '**. Aunque las lesiones de
cilindroma vy tricoepitelioma se presentan de forma
independiente en cada paciente, en algin caso se ha
encontrado una lesién tumoral con coexistencia de las
dos diferenciaciones™. La asociacién entre espirade-
noma ycilindroma estd ampliamente reconocida yno
es raro encontrar lesiones tumorales que presentan
porciones de espiradenoma y otras con patrén arqui-
tectural de cilindroma, habiéndose incluso propuesto
el término de espiradenocilindroma®?®. La presencia
en un mismo paciente de lesiones de espiradenoma
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y cilindroma ha sido descrita dentro del cuadro de
cilindromas mdltiples familiares®. Otro cuadro fami-
liar en el que se ha descrito asociacidén de espirade-
noma ycilindroma junto con tricoepiteliomas es el sin-
drome de Brooke- Spiegler, como el caso aqui pre-
sentado®® 212325283033 Actualmente estd bien aclarada
la separacion entre la cilindromatosis multiple fami-
liar yel sindrome de Brook- Spiegler, tanto por susras-
gos clinicos (la ausencia o presencia de tricoepitelio-
mas) como por la distinta localizacién de la anoma-
lfa cromosémica. Mucho més raramente se ha descrito
la presencia exclusiva de espiradenomas con trico-
epiteliomas en un mismo paciente™ **, tricoepitelio-
mas en una generacién y cilindromas en otra®, o la
asociacion de estos tumores con adenoma de gldndula
salivar®’ 3%,

Losespiradenomas ylos cilindromas son tumores con
unas caracteristicas citolégicas muy semejantes y sus
diferencias se basan en sus caracteristicas arquitectu-
rales®. Los primeros presentan grandes 16bulos epite-
liales separados por tejido conectivo, con una mem-
brana basal fina, mientras que los cilindromas se dis-
ponen en pequeiios lobulillos epiteliales densamente
agregados «en rompecabezas» con una membrana
basal hialina prominente; se ha considerado a ambos
tipos tumorales como dos variedades de un mismo
tumor ypuede ser que muchos casos diagnosticados de
cilindromas antes de la descripcidon del espiradenoma,
pudieran ser clasificados hoy dia con este tltimo tér-
mino™®. Sibien parece haber tradicién evidente en atri-
buir una diferenciacién ecrina al espiradenoma'’, al
cilindroma se le ha atribuido una diferenciacién tanto
ecrina como apocrina'>*’. La existencia de casos fami-
liares, como el presente, con lesiones tumorales de dife-
renciacion glandular yfolicular avala la hipétesis de la
existencia de células pluripotenciales en la unidad fo-
liculosebaceo-apocrina en las que una alteracion en los
genes que regulan su desarrollo originaria tumores ane-
xiales de distinta diferenciacién'®,

El abordaje terapéutico del tricoepitelioma familiar,
siempre con un cardcter paliativo, ha sido diverso, con
electrocoagulacidn, crioterapia, dermabrasion, ldser
de CO, o, en casos especiales, la radioterapia® * *.
Nuestros pacientes fueron tratados con electrocoa-
gulacién de las lesiones papulosas faciales y extirpa-
ciéon quirdrgica mediante cierre directo de las lesio-
nesnodulares tumorales, con un resultado satisfacto-
rio. En casos de cilindromas mdultiples en cuero
cabelludo se ha propuesto injerto de piel total®.
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