CASOS CLINICOS

Espiradenomas ecrinos multiples de distribucion segmentaria
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Resumen.—El espiradenoma ecrino es un tumor anexial infre-
cuente que aparece generalmente en la juventud como una le-
sion nodular firme y azulada, dolorosa a la palpacion. La ma-
yoria de las veces se presenta como una lesién solitaria en la
region ventral de la mitad superior del cuerpo; sin embargo,
se han descrito casos de tumores multiples. Raramente se
disponen agrupados siguiendo un patron de distribucion lineal
0 segmentaria siguiendo las lineas de Blaschko. Presenta-
mos un caso de espiradenomas ecrinos multiples con distri-
bucion segmentaria que aparecieron en el brazo de una mujer
adulta a lo largo de 10 afios.

Palabras clave: espiradenomas ecrinos multiples, espirade-
noma ecrino lineal, espiradenoma ecrino segmentario, espi-
radenoma ecrino blaschkoide, espiradenoma ecrino nevoide.

INTRODUCCION

El espiradenoma ecrino es un tumor epitelial deri-
vado de las glandulas sudoriparas, al parecer origina-
do en la zona de transicién entre la porcion secretora
y el ducto de la glandula ecrina!. No obstante, sigue
existiendo gran controversia en la literatura acerca del
verdadero origen del tumor y estudios recientes apo-
yan una diferenciacion apocrina en el espiradenoma?
Usualmente se presenta en las segunda, tercera o
cuarta décadas de la vida como una lesiéon nodular
subcutdnea, localizada preferentemente en la cara o
parte superior del tronco, y su manifestacién clinica
mas llamativa es la presencia de dolor a la palpacion®.

En ocasiones los espiradenomas ecrinos aparecen
con formas multiples o multifocales. Presentamos un
caso de espiradenoma ecrino multiple con distribu-
cién segmentaria.

Descripcion del caso

Una mujer de 45 anos, sin antecedentes personales
de interés, consulté en 1996 por la aparicion paulati-
na de unos nédulos dolorosos en la cara interna de
su brazo derecho desde hacia unos 6 anos. La pacien-
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MULTIPLE SEGMENTALLY DISTRIBUTED ECCRINE
SPIRADENOMAS

Abstract.—Eccrine spiradenoma (ES) is an infrequent adnexal
tumor which generally appears in young patients as a firm,
bluish nodular lesion, painful to palpation. In most cases, it
presents as a solitary lesion on the upper half of the ventral
side of the body; however, cases of multiple tumors have been
described. In rare cases, they are grouped in a lineal or seg-
mental distribution pattern, following Blaschko’s lines. We
present a case of multiple segmentally distributed ESs, which
appeared on the arm of an adult female over 10 years.

Key words: multiple eccrine spiradenomas, linear eccrine spi-
radenoma, segmental eccrine spiradenoma, blaschkoid ec-
crine spiradenoma, nevoid eccrine spiradenoma.
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te referia que estos nédulos habian crecido muy len-
tamente y de forma progresiva se mostraban mas do-
lorosos, tanto a la palpaciéon profunda como de ma-
nera espontanea. En la exploraciéon se palpaban
cuatro lesiones nodulares subcutaneas, de forma he-
misférica y consistencia sélida, de 4-6 mm de didme-
tro. Estas se disponian agrupadas de forma «arraci-
mada» en la region ventral de la extremidad superior
derecha (fig. 1). La manipulacién de las lesiones pro-
vocaba un intenso dolor punzante a la paciente, sobre
todo a la palpacién profunda. El resto de la explora-
cion fue anodina y el estudio analitico realizado fue
compatible con la normalidad.

Fig. 1.—Espiradenomas ecrinos multiples con patrén de distribucion

zosteriforme en brazo derecho.
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Fig. 2.—Ldbulos epiteliales no encapsulados hiperbasdfilos en der-
mis reticular sin conexién aparente con la epidermis. (Hematoxilina-
eosina, x10.)

Fig. 3.—Lodbulos constituidos por densas e irregulares trabéculas s6-
lidas y tubuliformes donde se distinguen dos tipos de células, unas
periféricas con nucleo pequeio e hipercromatico y otras centrales
o periductales con gran nucleo palido que contienen sustancia
positiva para PAS resistente a la diastasa. (Tincidon PAS, x20.)

Se practicé una biopsia-extirpaciéon de una de las le-
siones, observandose en el estudio histopatolégico
con hematoxilina-eosina, varios islotes grandes hiper-
baséfilos y bien delimitados (no encapsulados) en la
dermis reticular, sin conexion aparente con la epider-
mis. Estos estaban formados por densas e irregulares
trabéculas solidas o tubuliformes en las que se distin-
guian dos tipos de células: unas periféricas con nicleo
pequeno e hipercromatico y otras centrales o peri-

ductales con nucleos grandes y palidos (fig. 2), que
contenian sustancia positiva al dcido peryédico de
Schiff (PAS) resistente a la diastasa (fig. 3). Se realizo
estudio inmunohistoquimico con antigenos CEA 'y
EMA, proteina S-100, encontrando positividad para
CEAy EMA.

Con el diagnoéstico histopatolégico de espiradeno-
mas ecrinos se procedi6 a la extirpacién quirdrgica de
la totalidad de la zona pensando en la posibilidad de
que hubiese alguna lesion a cierta distancia que por su
pequeno tamano fuese indetectable a la palpacién. En
el estudio microscopico de la pieza quirirgica se repi-
tieron las imdgenes histopatolégicas, y se comproba-
ron ademas varias acumulaciones celulares, a distan-
cia unas de otras, lo que permitia afirmar que se
trataba de lesiones independientes.

La paciente fue seguida de forma periédica duran-
te un periodo aproximado de 8 anos, en el que apare-
cieron cuatro nuevos espiradenomas ecrinos menores
de 5 mm de diametro en torno a la cicatriz, que fue-
ron reintervenidos en dos ocasiones a causa del dolor
incoercible originado por los tumores.

En la actualidad, la paciente se encuentra libre de
lesiones y asintomatica, pero contintia en seguimiento
pues no se descarta la apariciéon de nuevos espirade-
nomas.

DISCUSION

El espiradenoma ecrino es un tumor anexial infre-
cuente que generalmente se presenta como una le-
siéon nodular solitaria dolorosa de pequeno tamano,
en la cara anterior de la mitad superior del cuerpo.
Sin embargo, se han descrito casos multiples, que su-
ponen menos del 2 % de todos los casos de espirade-
noma ecrino que afectan cabeza, tronco y/o extremi-
dades®. Excepcionalmente, los espiradenomas ecrinos
multiples se disponen agrupados siguiendo uno o mas
segmentos*?l.

En cuanto a sus caracteristicas epidemiologicas, los
espiradenomas ecrinos multiples con distribucién seg-
mentaria o blaschkoide son mas frecuentes en las mu-
jeres, con una ratio V:M de 1:3'7, al contrario de lo ob-
servado en los espiradenomas ecrinos solitarios en los
que existe predominio por los varones (tabla 1). La
edad de presentacion oscila entre los 9 y 48 anos aun-
que la edad de inicio en muchos de ellos es inferior.
No obstante, en ninguno de los casos mencionados
fueron congénitos. Clinicamente, se caracteriza por la
aparicion de miltiples nédulos dolorosos de pequeno
tamano (de 2 a 200) agrupados y dispuestos a lo largo
de uno o mas segmentos cutaneos que siguen las li-
neas de Blaschko!”. Los espiradenomas ecrinos solita-
rios suelen localizarse en la mitad superior del cuerpo,
pero en los casos multiples no diseminados no existe
tanta preferencia por dicha zona, ya que se han ob-
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TABLA 1. REVISION DE CASOS PUBLICADOS DE ESPIRADENOMAS ECRINOS MULTIPLES CON PATRONES

DE DISTRIBUCION SEGMENTARIA

Autor Sexo | Edad Localizacion Asociaciones
Wright y Ryan* M - Caray cuero cabelludo -
Tsur et al® \Y 35 Brazo derecho Areas de transicion a cilindroma

(caso familiar)

Gupta et al® Vv 9 Mentdén lado izquierdo -
Shelly y Wood’ M 41 Lado izquierdo cuello -
Blanchard et al® M 24 Piernaizquierda Hidroadenoma ecrino
Levi et al® M 45 Brazo izquierdo -
lkeya'™ M 37  Hemicara, hemitdrax y brazo derechos Tricoepiteliomas multiples
Eckert et al™ V 16  Hemitdrax izquierdo -
Theodore-Lefebure et al? M 16  Brazoy hombro derechos -
Martinez et al™ M 48  Pierna derecha Cilindromas
Noto et al™ M 16 Hemicara, hemitdrax y pierna derechos  Zonas con diferenciacion pilar
Criton et al™® V 11 Menton y extremidades -
Bedlow et al'® M 19  Brazo, hemitérax y pierna derechos -
Gupta et al'? M 23  Hemicara izquierda -
Sheinfeld et al'® \Y 46  Menton lado derecho y brazo derecho -
Ohtsuka et al™® M 47 Mano y brazo derechos y cuero cabelludo -
Braun-Falco et al?® M 23  Piernaizquierda -
Altinyazar et al?' M 32 Pierna derecha -
Articulo actual M 45  Brazo derecho -

servado bastantes casos con afectacion de las extremi-
dades inferiores®!9.

De los casos de espiradenomas multiples revisados,
en 2 pacientes aparecian también asociados a tricoe-
piteliomas!® o a lesiones con diferenciacién pilar!*y
en otro se presento asociado a hidroadenoma ecrino®.
Estudios recientes basados en analisis inmunohisto-
quimicos apuntan que el espiradenoma ecrino proce-
deria de células pluripotenciales localizadas en la epi-
dermis o en estructuras anexiales como glandulas
sudoriparas ecrinas, apocrinas o apoecrinas?2. Esto
explicaria la coexistencia con otras neoplasias simila-
res morfolégicamente como los tricoepiteliomas o ci-
lindromas y la aparicién de lesiones transicionales en
las que se combinan hallazgos histolégicos de estos tu-
mores, ya que posiblemente todos ellos deriven de las
mismas células madre. En funcién de los casos obser-
vados de espiradenomas ecrinos multiples familiares
se ha sugerido incluso un patrén de herencia autoso6-
mico dominante para estos tumores, pero esta teoria
todavia no se ha demostrado**:.

En cuanto al tratamiento, la excisién quirurgica
completa de los tumores esta indicada cuando éstos
resultan cosméticamente poco aceptables o bien sean
dolorosos?'. En este punto cabe mencionar que la evo-
lucién clinica de los espiradenomas ecrinos multiples
con distribuciéon segmentaria es el agrandamiento
progresivo de los tumores, un incremento paulatino
del dolor, asi como la apariciéon de nuevos «creci-
mientos» locales?. Se han propuesto otros procedi-

mientos alternativos como la radioterapia (1.500 rad
en 10 aplicaciones)? o el laser de CO,'*!%, en lesiones
extensas o diseminadas, donde la cirugia seria im-
practicable. Por el momento, no se ha descrito la uti-
lidad de ningun farmaco, tépico o sistémico, que ali-
vie el dolor causado por el tumor. Se ha sugerido el
uso de agentes anticolinérgicos topicos (hidrobromu-
ro de hioscina 9 %), bloqueantes a orales (fenoxiben-
zamina, 10 mg 2 veces/dia) y antagonistas del calcio
(nifedipino) que al parecer resultan de gran eficacia
en el caso de los leilomiomas cutidneos extensos?’, cuyo
dolor es debido a la contraccién de fibras de musculo
liso 0 a la compresion de terminaciones nerviosas. Sin
embargo, en el caso de los espiradenomas ecrinos el
mecanismo por el que se produce el dolor es todavia
desconocido.

La transformaciéon maligna del espiradenoma ecri-
no solitario es muy rara, y sucede con mayor frecuen-
cia en lesiones de larga evolucion®?; clinicamente se
manifiesta por un agrandamiento brusco del tumor e
incluso ulceracién; en el caso multiple parece ocurrir
de forma ligeramente mas frecuente que en tumores
solitarios®, y se han documentado 4 casos de maligni-
zacion en espiradenomas ecrinos «nevoides»?*2%31. No
obstante, teniendo en cuenta su bajisima frecuencia, y
mds especificamente en el caso de espiradenomas
ecrinos multiples, no estd clara todavia la actitud tera-
péutica mds recomendable. Por el momento, la ciru-
gia parcial (extirpacion so6lo del drea malignizada) se
considera el método de eleccion®.
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