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Resumen.—El siringocistoadenoma papilifero es un tumor
anexial benigno derivado de las glandulas sudoriparas que en
un 70-80% de los pacientes se localiza en cabeza y cuello, ge-
neralmente en forma de péapula o nddulo solitario.

Presentamos un caso de siringocistoadenoma papilifero inu-
sual tanto por su localizacion, en un muslo, como por sus ras-
gos histolégicos no estereotipicos de esta entidad.

Palabras clave: siringocistoadenoma papilifero, presentacion
atipica, muslo, lineal.
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INTRODUCCION

El siringocistoadenoma papilifero (SCAP) es un
tumor anexial de las glandulas sudoriparas cuya na-
turaleza, ecrina o apocrina, esta ain sin determinar.
La primera descripcién fue realizada por Petersen en
1892!. Desde entonces existen multiples publicacio-
nes que intentan aclarar la naturaleza de este tumor
tanto hacia un origen ecrino como apocrino e in-
cluso hacia una hipotética glandula hibrida denomi-
nada «apoecrina», cuya existencia hoy se cree poco
probable, sin haber conseguido una evidencia defini-
tiva®7.

Clinicamente, el SCAP se presenta como una papu-
la 0 n6édulo habitualmente solitario, de localizacién
preferente en cabeza y cuello, asociado hasta en un
50 % de los casos a un nevus organoide. Aunque se
puede presentar a cualquier edad, el diagnéstico se
realiza frecuentemente durante la adolescencia, ya
que en muchas ocasiones aumenta su tamano durante
la pubertad. A menudo se observa sangrado local tras
pequenos traumatismos y no es rara la existencia de
drenaje de un liquido claro®.

Histologicamente, el SCAP se caracteriza por una
formaci6n crateriforme que en la zona superior esta
revestida por un epitelio escamoso infundibular y en
la zona inferior por una bicapa de células, con secre-
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ATYPICAL PRESENTATION OF
SYRINGOCYSTOADENOMA PAPILLIFERUM

Abstract.—Syringocystoadenoma papilliferum is benign ad-
nexal tumor derived from the sweat glands that is located in
the head and neck in 70-80% of patients, and commonly pre-
sents as a papule or a solitary nodule.

We report a case of syringocystoadenoma papilliferum with
an atypical presentation given its location in the thigh and the
peculiar histologic features, unrepresentative of this entity.
Key words: syringocystoadenoma papilliferum, atypical pre-
sentation, thigh, linear.
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cién por decapitacion en la capa interna. Esta bicapa
celular reviste formaciones papilares que se proyectan
hacia el interior de la cavidad y que contienen ejes co-
nectivos centrales con un infiltrado tipicamente rico
en células plasmaticas. Es frecuente la existencia en la
proximidad de glandulas apocrinas aumentadas en ni-
mero y tamano®.

Presentamos una paciente con lesiones papulosas
en la cara externa del muslo derecho, que forman una
placa de 3 x 1,5 cm e histolégicamente diagnosticado
de SCAP. Dicha localizacion ha sido descrita unica-
mente en 7 casos. Desde el punto de vista histolégico
los cambios observados son compatibles con una for-
ma del SCAP en la que no esta desarrollado todo el es-
pectro caracteristico del mismo.

CASO CLINICO

Paciente de 18 anos de edad con antecedentes
personales de hipoacusia neurorreceptiva y astroci-
toma de bajo grado. Acude a la consulta por lesiones
localizadas en cara externa del muslo derecho, pre-
sentes desde los primeros anos de vida. La paciente
refiere ocasional secrecién de un liquido claro por
las lesiones. A la exploracion se aprecian, en cara ex-
terna del muslo derecho, multiples lesiones papulo-
sas, de superficie lisa y tonalidad rosada, que se
agrupan formando una placa de 3 X 1,5 cm de mor-
fologia lineal-segmentaria (fig. 1). No se observan le-
siones cutdneas a otros niveles ni afectaciéon de mu-
cosas.

Se realiz6 biopsia de una de las lesiones, que his-
toloégicamente formaba una estructura invaginada y
dilatada que conectaba con la superficie epidérmica,
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Fig. 1.—Lesiones
papulosas formando
una placa.

Fig. 2.—

A) Invaginacién
dilatada que conecta
con la epidermis y
presenta un epitelio
infundibular en la
mitad superior y una
bicapa de células
cilindricas en la mitad
inferior. B) Detalle
de la bicapa de
células cilindricas.

revestida en su mitad superior por un epitelio infun-
dibular y en la mitad inferior por una bicapa de célu-
las cilindricas con pequenas proyecciones hacia el in-
terior de la cavidad. Estas proyecciones no mostraban
eje conectivo central ni apenas células plasmaticas,
existiendo un infiltrado predominantemente linfoci-
tario alrededor de la lesién. En la luz de la cavidad se
observaba una mezcla de escamas cérneas con mate-
rial proteindceo de secrecion (figs. 2Ay B). Hacia la
dermis profunda la lesién conectaba con una glandu-
la apocrina (fig. 3). Tras consultar con la paciente se
decide la extirpacién completa de las lesiones. Estas
fueron un total de 9 pdpulas, de tamanos variables,
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Fig. 3.—En esta imagen se pueden observar el componente infun-
dibular, el apocrino ductal y el apocrino acinar.

-

Fig. 4.—Imagen histopatoldgica correspondiente a dos de las papu-
las extirpadas.
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que mostraron hallazgos anatomopatolégicos simila-
res a los encontrados en la lesion previamente biop-
siada (fig. 4).

DISCUSION

EI SCAP que presentamos es raro tanto por su loca-
lizacién como por su distribucién lineal y por su mi-
croscopia. En 1991 Mammino y Vidmar realizaron
una revision de la literatura de 145 casos comunicados
de SCAP, de los cuales el 75 % se localizaban en cabe-
zay cuello, el 20 % en tronco y el 5 % en extremida-
des®. Solo 5 casos se localizaban en el muslo!'*'2. Pos-
teriormente a esta fecha hemos encontrado otros dos
casos en esta localizacion®!®. En 4 pacientes, incluida
la nuestra, figuran los datos referentes al sexo del pa-
ciente y a la edad en la que se identificé la lesion, sien-
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do en todos los casos mujeres cuya lesion fue recono-
cida antes o durante la adolescencia!®!¥®!4, Curiosa-
mente, uno de los casos descrito en el muslo corres-
ponde al relatado en 1917 por Stokes que figura en
algunos articulos como el primer SCAP referido!?,
aunque dicho mérito parece que debe ser atribuido a
Petersen, por su trabajo de 18925.

El SCAP de distribucién lineal es muy raro. Patter-
son et al recogen un total de 8 casos localizados en
muslo, brazo, térax y cuello'*. Los casos de SCAP lineal
no han sido descritos asociados a nevus sebdceo ni a
carcinoma basocelular, por lo que se ha postulado que
esta forma pudiera representar una variante clinica en
la que su escision, por el posible riesgo de carcinoma
basocelular, no seria tan necesaria'®. Es destacable que
tres de los SCAP descritos en el muslo —incluido el
nuestro— son SCAP lineales!®!*. Las restantes lesiones
en el muslo eran tnicas en dos casos!! y sin precisar en
otros dos!?. El caso descrito por Stokes estaba com-
puesto por dos nédulos de varios centimetros en el
seno de una placa lineal de hipertricosis'’. Desde el pun-
to de vista clinico el diagnostico diferencial mas fre-
cuente fue con un nevus epidérmico lineal.

Independientemente de su morfologia y localiza-
cion, sélo se han descrito dos casos de degeneracion
hacia siringocistocarcinoma papilifero'>!°y otros dos ha-
cia carcinoma ductal infiltrante!”18,

En todos los casos previamente descritos de SCAP
en el muslo los hallazgos histopatolégicos fueron los
caracteristicos de esta lesion®!®. En cambio, en nues-
tra paciente las lesiones no muestran un desarrollo
completo de las caracteristicas formaciones papilo-
matosas con eje conectivo central y abundancia de
células plasmaticas, tipicas de esta entidad. No cree-
mos que esto excluya el diagnéstico de SCAP. De
acuerdo con Requena, Kiryu y Ackerman?, el SCAP
es un hamartoma que recapitula la formacién de la
unidad foliculo-apocrina en su etapa embrionaria'.
En este sentido, cada una de las papulas examinadas
en nuestra paciente representaria un pequeno ha-
martoma quistico de dicha unidad foliculo-apocrina,
con su componente infundibular, apocrino ductal y
apocrino acinar, como ejemplo inusual de SCAP. Por
otra parte, llama la atencién que en ninguna de las
lesiones exista una imagen tipica y completamente
desarrollada de SCAP, por lo que también nos plan-
teamos que podriamos estar ante una entidad no
perfectamente establecida.
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