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PALABRAS CLAVE Resumen El porocarcinoma ecrino es un tumor anexial cutaneo maligno poco frecuente, que
deriva de la porcion ductal de las glandulas sudoriparas. Predomina en pacientes de edad avan-
zada, pudiendo adoptar diversas presentaciones clinicas. El estudio histologico confirma el
diagnostico y establece factores prondsticos relevantes a la hora de decidir el tratamiento. El
curso evolutivo es lento, pero su prondstico es sombrio cuando aparecen metastasis linfaticas
o viscerales. Presentamos 7 pacientes diagnosticados de porocarcinoma ecrino, y describimos
los aspectos epidemioldgicos, clinicos, histopatoldgicos y los datos relacionados con el tra-
Biopsia selectiva tamiento de cada uno de ellos. Comparamos los datos obtenidos con las mayores series de
ganglio centinela; casos publicadas, obteniendo similares resultados. Ante la ausencia de algoritmos terapéuticos
Mortalidad protocolizados se propone un esquema de tratamiento basado en la literatura revisada y la

experiencia personal con nuestra serie, que tiene como ejes centrales los factores pronosticos

histologicos y la biopsia selectiva de ganglio centinela.
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Abstract Eccrine porocarcinoma is a rare, malignant cutaneous adnexal tumor that arises from
the ducts of sweat glands. Found mainly in patients of advanced age, this tumor has diverse
clinical presentations. Histology confirms the diagnosis, detects features relevant to prognosis,
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and guides treatment. Growth is slow, but the prognosis is poor if the tumor metastasizes

Therapeutic to lymph nodes or visceral organs. We report 7 cases of eccrine porocarcinoma, describing
algorithm; patient characteristics, the clinical and histopathologic features of the tumors, and treatments
Sentinel lymph node used. Our observations were similar to those of other published case series. Given the lack of
biopsy; therapeutic algorithms or protocols for this carcinoma, we propose a decision-making schema
Mortality based on our review of the literature and our experience with this case series. The algorithm

centers on sentinel lymph node biopsy and histologic features.
© 2016 AEDV. Published by Elsevier Espana, S.L.U. All rights reserved.

El porocarcinoma ecrino (PE) fue descrito por Pinkus y
Mehregan en 1963", pero fueron Mishima y Morioka quienes
introdujeron el término en 19672. Se trata de una neoplasia
poco frecuente (0,005-0,01% de los tumores malignos
cutaneos)®, que aparece preferentemente en las extremi-
dades inferiores*® y en la cabeza/cuello’-® de pacientes
de edad avanzada'®, sin clara predileccion por el sexo®’.
Puede adoptar mdltiples presentaciones clinicas, con-
siderandose un gran simulador. Ademas de confirmar el
diagnostico, el estudio histologico establece los factores
prondsticos que determinaran la actitud terapéutica®. La
mayoria de las publicaciones son casos aislados o series cor-
tas, lo que dificulta la realizacion de una guia de tratamiento
estandarizada mas alla de la exéresis quirdrgica. Su pronds-
tico es sombrio cuando existe afectacion metastasica'’.

Se presentan 7 pacientes diagnosticados de PE, evaluan-
dose sus caracteristicas demograficas y clinicas (tabla 1),
histopatoldgicas (tabla 2) y los datos relacionados con el
tratamiento y la evolucion (tabla 3).

La edad media de la serie fue de 69 anos (rango: 39-91;
mediana: 75). El 71% fueron varones (5/7) y el 29% mujeres
(2/7). La localizaciéon mas frecuente fueron las extremida-
des inferiores (3/7; 43%). En todos los casos el tamano fue
igual o inferior a 2cm (media 1,46; mediana 1,5). El patron
clinico mas repetido fue el papular rosado (3/7; 43% [fig. 1]).
El 71% (5/7) de los pacientes referian cambios recientes
en las lesiones. El tiempo de evolucion oscilé entre 2 y
60 anos (media 15, mediana 4). Solo en un caso se sospechd
PE (14%).

El estudio histologico permitio establecer el diagndstico
de PE en todos los casos, observandose cordones anchos
anastomosados, columnas sélidas y nidos de células basa-
loides poligonales con nucleos hipercromaticos, nucléolo
prominente y figuras de mitosis, con extension desde la
epidermis hacia la dermis papilar y reticular, invadiendo el
estroma de manera asimétrica; acompanados de estructu-
ras ductales dermales (luces intracitoplasmaticas o ductos
maduros [fig. 2a]). Solo un caso fue PE in situ (14%), el
resto presentaron un espesor tumoral medio de 5,49 mm
(rango 3,1-7; mediana 5,56). El patron de crecimiento mas
frecuente fue el expansivo (4/7; 57%; fig. 2b), en el que los

Imagen clinica de un porocarcinoma ecrino (PE) de
la serie: papula rosada inferior a 2cm, la forma mas frecuente
de presentacion de esta neoplasia.

cordones de células neoplasicas avanzan «empujando» la
dermis, con limites bien definidos. El patron infiltrativo se
presentd en el 43% (3/7) de los casos, con nidos tumorales
mal delimitados introduciéndose en la dermis e incluso en
la hipodermis. Se describid extension intraepidérmica en un
paciente (14%); presencia de necrosis en 2 (29% [fig. 2c]) y
componente benigno (poroma) en un caso (14%). El nimero
de mitosis por mm? oscil6 entre 1y 18 (media 5,7; mediana
3 [fig. 2d]); solo el caso 5 presento invasion linfovascular
(1/7; 14%). El estudio inmunohistoquimico se realiz6 en
5 pacientes, siendo positivo para EMA y CEA.

El tratamiento inicial fue la exéresis quirtrgica de la
lesién, con margenes entre 3 y 5mm. Se planted biopsia
selectiva de ganglio centinela (BSGC) en 3 pacientes (43%)
teniendo en cuenta sus caracteristicas histologicas (espe-
sor tumoral, mitosis e invasion linfovascular). En el caso
2 la BSGC fue positiva, realizandose linfadenectomia regio-
nal y tratamiento coadyuvante con radioterapia. El paciente
5 rechazo el procedimiento y en el caso 6 el resultado fue
negativo. Las pruebas de imagen (ECO y/o TAC) solo evi-
denciaron las metastasis ganglionares en el caso 5. En el
momento del diagnostico el 29% de los casos presentaron
diseminacion linfatica (2/7).
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Aspectos demograficos y clinicos mas relevantes de la serie

Edad® Sexo Localizacion Tamario® Clinica Cambios® Evolucién?
1 80 M ESD 2 Papula queratdsica No ND
2 39 \" EID 1,2 Papula rosada Si 6
3 75 ' Ell 0,7 Papula pigmentada No ND
4 65 \' ESD 1 Papula rosada Si 4
5 91 M Tronco 2 Nodulo erosivo pigmentado Si 60
6 88 ' Cuello 1,8 Nodulo erosivo rosado Si 2
7 47 \' EID 1,5 Papula rosada Si 3

EID: extremidad inferior derecha; Ell: extremidad inferior izquierda; ESD: extremidad superior derecha; M: mujer; ND: no disponible; V:
varon.

a Anos.
b em.
¢ Crecimiento, sangrado, ulceracion en los meses previos.
4 Afios.
Aspectos histologicos mas relevantes de la serie
Espesor Patron Extension Necrosis Componente  Mitosis? Invasion lin- 1Q
tumoral?® crecimiento intraepidérmica (CoD) benigno fovascular -
CEA EMA
1 5,12 EXP No No No 1 No
2 7 INF No No No 4 No
3 6,7 EXP No (@ Si 1 No ND ND
4 In situ NP No No No 1 No
5 5 INF Si No No 18 Si
6 3,1 EXP No No No 12 No
7 6 EXP No C No 3 No ND ND

C: comedonecrosis; D: necrosis difusa; EXP: expansivo; INF: infiltrativo; 1Q: inmunohistoquimica; ND: no disponible; NP: no procede.
@ Medido en mm desde la capa granulosa hasta la célula tumoral mas profunda; si existe ulceracion se mide a partir de la misma;
b Namero por mm?.

Tratamiento y evolucion de los pacientes de la serie

Escision BSGC Linfadenectomia Qt y/o RT Recurrencia MTX linfaticas/ Seguimiento
quirdrgica® local viscerales

1 Si No No No ND ND ND

2 Si Si, positiva Si RT No Si, linfaticas 2 afos

3 Si No No No No No 4 afnos

4 Si No No No No No 2 anos

5 Si No (rechazada) No No No Si, linfaticas 10 meses

6 Si Si, negativa No No No No 1 afio

7 Si No No No ND ND ND

BSGC: biopsia selectiva de ganglio centinela; MTX: metastasis; ND: no disponible; QT: quimioterapia; RT: radioterapia.
a Margenes entre 3y 5mm.

De los 5 pacientes en los que se realiz6 seguimiento uno nuestros pacientes fueron mayores de 65 afos)'®. A pesar
fallecio a los 10 meses del diagnostico (caso 5). En el resto de que el 71% de nuestros casos fueron varones, existen dis-
no se ha descrito recurrencia local o metastasis a distancia. crepancias en cuanto a la predileccion por género®’. Las

localizaciones mas frecuentes son los miembros inferiores*=°
(43% en nuestra serie) y cabeza/cuello’’. La presentacion
clinica papular rosada, con tamano inferior a 2cm en el
momento del diagndstico, es la mas repetida en la literatura
Los datos demograficos y clinicos de nuestra serie se ase- Y en nuestra serie'”'>. Sin embargo, existen formas verru-
mejan a los descritos en las principales publicaciones'-'?. El  cosas, polipoides, ulceradas o pigmentadas, lo que obliga
PE se presenta en pacientes de edad avanzada (el 71% de @ realizar diagndstico diferencial con granuloma pidgeno,
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Figura 2

Estudio histoldgico del porocarcinoma ecrino (PE). a) Estructuras ductales propias del PE (hematoxilina-eosina [H-E]

4x); b) vista panoramica del tumor, en la que se observan cordones celulares anchos que avanzan con patron expansivo (H-E 10x);
c) necrosis focal o comedonecrosis (H-E 10x); d) figuras de mitosis y células tumorales con datos de atipia (H-E 20x).

carcinoma epidermoide, melanoma, etc.’. El tiempo de evo-
lucién hasta el diagndstico varia de meses a afos® (media
de 15 afos en nuestra serie), siendo frecuentes cambios
como sangrado, crecimiento o prurito en los meses previos
(71% de nuestros casos).

El estudio histologico es relevante para llegar al diag-
nostico de certeza de PE, pero también para establecer los
factores prondsticos que orienten la actitud terapéutica. Se
observa un componente intraepidérmico y otro dermal. El
componente intraepidérmico esta constituido por nidos e
islas de células basalioides, que presentan clara delimita-
cion de los queratinocitos adyacentes, y se extienden de
manera asimétrica hacia la dermis papilar y/o reticular for-
mando nidos y columnas de células pleomorficas de tamario
grande, con variables cantidades de glucdgeno PAS posi-
tivo y nlcleos hipercromaticos con figuras de mitosis. En los
nidos dermales se aprecian estructuras ductales, en forma
de luces intracitoplaspamicas o ductos maduros (necesa-
rias para el diagndstico segun algunos autores*). La invasion
dérmica del tumor puede presentar un patréon expansivo
(con margenes bien delimitados), infiltrativo (nidos tumo-
rales que se introducen en dermis e hipodermis sin clara
separacion con el tejido sano) o mixto”'2. También existen
formas in situ (limitadas a epidermis) y otras con extension
intraepidérmica o pagetoide (células tumorales sueltas o en
nidos dispersos a nivel intraepidérmico)'. Se ha descrito
la presencia de necrosis difusa o focal (comedonecrosis)*
y de areas con diferenciacion escamosa (células claras).
Pueden existir focos de poroma ecrino hasta en un 18%
de casos’ (14% en nuestra serie), que presentan menor
atipia citologica y figuras de mitosis, asi como un patréon
de crecimiento menos invasivo y asimétrico. Respecto a la

inmunohistoquimica, el tumor es positivo para pancito-
queratinas, también para CEA y EMA en las estructuras
ductales’.

Robson et al. determinaron las caracteristicas histologi-
cas con valor prondstico estadisticamente significativo en
su estudio de 69 pacientes, siendo corroboradas posterior-
mente por otros autores®”-'>, En primer lugar, los patrones
de crecimiento infiltrativo y/o pagetoide se han asociado
a un riesgo aumentado de recidiva local, relacionado con
la ausencia de delimitacion histoldgica del tumor. Por otro
lado, un espesor tumoral igual 0 mayor a 7 mm, un recuento
elevado de mitosis por milimetro cuadrado (se propone
superior a 14) y la presencia de invasion linfovascular se han
asociado a mayor riesgo de metastasis a distancia. A diferen-
cia de la mayoria de las publicaciones, en nuestra serie pre-
domina el patron expansivo (57%). Los promedios de espesor
tumoral y nimero de mitosis se sitlan por debajo de las
cifras asociadas a mal pronostico y la invasion linfovascular
aparece en un 14% de los casos (10-20% en otros estudios)® 2.

El tratamiento inicial del PE es quirurgico, con margenes
de 3y 5 mm®'3, Belin et al. proponen realizar cirugia de
Mohs en los patrones infiltrativo y/o pagetoide, que tienen
margenes mal definidos y mayor riesgo de recidiva local. Es
conocida la tendencia del PE a la diseminacion linfatica, por
lo que la BSGC es fundamental en su deteccion precoz, tal
y como proponen Borner y otros autores*®'*. Para selec-
cionar los casos candidatos a BSGC se tienen en cuenta los
factores prondsticos histologicos asociados a mayor riesgo
de metastasis a distancia®'3. Solo se realizara linfadenec-
tomia radical del territorio afecto si la BSGC es positiva'®.
Las pruebas de imagen (ECO y/o TAC) no siempre identifi-
can las metastasis. La quimioterapia y la radioterapia se han
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Figura 3

Esquema de tratamiento seguido en la serie presentada y basado en la literatura revisada. La exéresis inicial se realiza

con margenes entre 3 y 5mm, que deben estar libres de tumor para continuar el algoritmo terapéutico.
BSGC: biopsia selectiva de ganglio centinela; QT: quimioterapia; RT: radioterapia.

empleado con éxito en algunos casos (la mayoria con facto-
res de mal prondstico) como tratamiento coadyuvante; se
individualizara su administracion’. Estas premisas han mar-
cado nuestra actitud terapéutica en la serie presentada y
quedan recogidas en la figura 3 como algoritmo de trata-
miento. Tras la exéresis quirlrgica del tumor 3 pacientes
(43%) fueron propuestos para BSGC (presentaban elevado
espesor tumoral, alto niUmero de mitosis y/o invasion lin-
fovascular), realizandose finalmente en 2 de ellos. En uno
se obtuvo resultado positivo que obligd a linfadenectomia
regional.

El PE es un tumor agresivo cuando se presenta con afec-
tacion metastasica. Tiene un riesgo de recidiva local del
17-20%’, apareciendo metastasis linfaticas en el 20% de los
casos y viscerales en el 11%*'". En nuestra serie no existen
casos de recurrencia local, pero 2 pacientes (29%) presen-
taron metastasis linfaticas en el momento del diagnéstico.

Las caracteristicas demograficas, clinicas e histologicas
de nuestra serie se asemejan a las descritas en las series
mas extensas. Ante la ausencia de un algoritmo terapéu-
tico estandarizado, necesario en una neoplasia que puede
ocasionar metastasis linfaticas y/o viscerales, se propone
el esquema de tratamiento seguido en nuestros pacientes y
basado en la literatura revisada.
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