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RESUMEN

Introduccioén: El siringocistoadenoma papilifero (SP) es un
tumor anexial benigno inusual, de etiologia desconocida. Por
lo general, se presenta desde el nacimiento, o en la primera
infancia como una lesion aislada, frecuentemente asociada a
un nevo sebaceo de Jadassohn.

Objetivo: Describir y analizar las caracteristicas demografi-
cas, clinicas e histopatoldgicas del SP.

Materiales y métodos: Revision retrospectiva de informes
histopatologicos del Departamento de Anatomia Patologica
del Hospital Clinico de la Universidad de Chile entre los afios
2005y 2016. Se incluyeron todas las muestras que describieron
dentro del diagnostico histologico las palabras “siringocistoa-
denoma papilifero”.

Resultados: La muestra estd compuesta por 11 pacientes; 9
mujeres y 2 hombres. En 5 pacientes, se desarrollé6 un SP a
partir de un nevo sebaceo y en 6 surgié de novo. El total de
la muestra desarroll6 el SP durante o posterior a la pubertad.
Tanto los pacientes con SP solitario, como aquellos asociados
a un nevo sebaceo, presentaron clinica similar con una placa o
papula verrucosa aislada. Los principales diagndsticos diferen-
ciales fueron el nevo sebaceo, nevo verrucoso y verruga.

Conclusiones: Este estudio constituye la primera serie de ca-
sos de SP en un hospital en Santiago de Chile. La forma clinica
mas frecuente fue como placa verrucosa solitaria asintomatica,
con casos aislados como papula verrucosa y sélo un caso con
aspecto de cuerno cutanco. Se destaca el rol de la extirpacion
quirirgica completa, tanto para establecer el diagnostico,
como para ofrecer un tratamiento definitivo, disminuyendo el
riesgo de transformacion maligna a siringocistoadenocarcino-
ma papilifero.

Palabras claves: ncoplasias de anexos y apéndices de piel;
siringocistoadenoma papilifero; nevo sebaceo de Jadassohn
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SUMMARY

Introduction: Syringocystoadenoma papilliferum (SCAP)
is an unusual benign adnexal tumor of unknown etiology.
Usually it 1s presented at birth or in early childhood as an
isolated lesion associated with nevus sebaceous of Jadassohn.

Objective: To describe and analyze the demographic, clini-
cal and histopathological characteristics of SCAP.

Materials and methods: A retrospective review of histo-
pathological reports was performed at the Clinical Hospital s
Department of Pathological Anatomy from the University of
Chile including biopsies from 2005 to 2016. All the samples
that described the histological diagnosis of “syringocystoa-
denoma papilliferum” were included.

Results: The sample consists of 11 patients; 9 women
and 2 men. In 5 patients, an SCAP was developed from a
sebaceous nevus and in 6 it developed de novo. The total
sample developed SCAP during or after puberty. Both the
patients with solitary SCAP, and those associated with nevo
sebaceous, presented similar clinical signs with an isolated
verrucous plaque or papule. The main differential diagnoses
were the nevo sebaceous, warty nevus and wart.

Conclusions: This study is the first SCAP case series in
Santiago, Chile. The most frequent clinical form was an as-
ymptomatic solitary verrucous plaque, with isolated cases as
a verrucous papule and a single case as a cutancous horn.
The role of complete surgical resection is highlighted, both
to establish the diagnosis and to offer a definitive treatment,
reducing the risk of malignant transformation to syringocys-
tadenocarcinoma papilliferum.

Key words: ncoplasms; adnexal and skin appendage; syrin-
gocystoadenoma papilliferum; nevus sebaceous of Jadassohn



| siringocistoadenoma papilifero (SP) es un tumor

anexial benigno poco comun, de histogénesis in-

cierta.! Por lo general, se presenta desde el naci-
miento o en la primera infancia como una lesion tnica,
frecuentemente asociada a un nevo sebaceo de Jadasso-
hn preexistente, aunque se ha documentado la coexis-
tencia con otras lesiones cutaneas, tanto de naturaleza
benigna como maligna.” Se presenta una serie de 11
casos clinicos con diagnostico histologico de siringocis-
toadenoma papilifero, provenientes del Hospital Clinico
de la Universidad de Chile, con el objetivo de describir y
analizar sus caracteristicas demograficas, clinicas e histo-
patologicas.

MATERIAL Y METODOS

Se realiz6 una revision retrospec-
tiva de informes histopatologicos
del Departamento de Anatomia

Patologica del Hospital Clinico de | 1€@s:

PUNTOS CLAVE

e E| SP es un tumor anexial benigno
que se puede presentar en forma aisla-
da o coexistir con otras lesiones cuta-
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Tanto los pacientes con SP solitario, como aquellos aso-
ciados a un nevo sebaceo presentaron clinica similar,
como una placa de superficie verrucosa o papilomatosa
(Figuras 1 y 2). Dos pacientes presentaron una papula
solitaria de superficie verrucosa, las cuales se localizaron
en canto interno de ojo y cuello respectivamente. Soélo
un paciente presenté una lesiéon con aspecto de cuerno
cutaneo en pared abdominal.

La asociaciéon mas documentada en nuestra muestra
fue en relacion al nevo sebaceo en 5 de los 11 pacientes,
siendo dificil distinguirlos por presentar una clinica simi-
lar, o bien, porque ambas lesiones pueden coexistir. El
unico caso de carcinoma basoce-
lular apareci6 con relaciéon al nevo
sehaceo de Jadassohn.

Del total de reportes analizados,
no se consideré como diagnostico
presuntivo al SP en ningtn caso.
Los principales diagnésticos dife-
renciales fueron el nevo sebéceo,

la Universidad de Chile ( HCUCH)
entre los afios 2005 y 2016, selec-
cionando todas las muestras que
incluyeran dentro del diagnosti-
co histologico las palabras “sirin-
gocistoadenoma papilifero”. Las
muestras fueron revisadas por 2
patologos. Asimismo, el investiga-
dor principal examino las historias
clinicas mediante ficha electroni-
ca, y se recuperaron las fotografias
tomadas previa la realizacién de

e la asociacion mas frecuente fue
en relacion al nevo sebaceo en 5 de 11
pacientes. En un caso se presentd aso-
ciado a un carcinoma basocelular. La
presentacion clinica fue similar, como
una placa de aspecto verrucoso o pa-
pilomatoso, localizada preferentemente
en cuero cabelludo.

e La extirpacién quirdrgica es la te-
rapia de eleccion para establecer el
diagnéstico y ofrecer un tratamiento
definitivo.

nevo verrucoso y verruga. En todos
los casos se realizd tratamiento qui-
rargico, sin recidivas en controles
posteriores.

DiscUSION

El SP es un tumor anexial benig-
no inusual, de histogénesis incierta.
Si bien, atn no se ha clarificado su
naturaleza glandular ecrina o apo-

la biopsia, con la finalidad de co-
rroborar la presentacion clinica al
momento de la primera consulta.

RESULTADOS

La muestra esta compuesta por 11 pacientes con diag-
nostico de SP; 9 mujeres y 2 hombres. En la tabla 1 se
resumen las caracteristicas clinicas y tumores asociados
de los casos revisados. En cinco pacientes, se desarrollo
un SP a partir de un nevo sebaceo y en seis surgio de
novo. El total de la muestra desarroll6 el SP durante, o
posterior a la pubertad (=15 afos de edad), incluyendo
a aquellos individuos que presentaban un nevo sebaceo
congénito.

crina, se describe un predominio de

diferenciacién apocrina."? Usual-
mente, se presenta desde el nacimiento en la mitad de los
casos, o en la infancia temprana, desarrollando multiples
cambios durante la pubertad; con aumento de tamano
progresivo y adquiriendo una superficie papilomatosa,
de coloracion variable, desde rojiza a amarillenta.’

La mayoria de los SP se presentan como lesiones soli-
tarias, localizadas en el 73.5% de los casos en cabeza o
cuello, generalmente asociados a un nevo sebaceo. En
cuanto a las otras localizaciones, se describe un 21.3%
en tronco, 5% en extremidades inferiores y 0.6% en ex-
tremidades superiores.>*Asimismo, se han comunicado
localizaciones poco comunes, tales como vulva, escroto,
pene, entre otros.”®” Clinicamente se presentan como



86 - Gabriela Tapia

Tabla 1. Caracteristicas de los 11 casos con Siringocistoadenoma
papilifero (SP).

Sexo Localizacion Tumores asociados

SP (n=11) Femenino  Cuero cabelludo Nevo sebaceo

(n=9, 82%)  (n=7, 64%) (n=5, 45%)
Masculino ~ Abdomen Verruga vulgar
(n=2,18%) (n=2, 18%) (n=5, 45%)
Ojo Tricoblastoma
(n=1, 9%) (n=1, 9%)
Cuello Carcinoma
(n=1, 9%) basocelular
(n=1, 9%)

Figura 1
Lesion hiperqueratésica con aspecto de cuerno cutaneo localizada
en pared abdominal.

Figura 2
Tumor de aspecto verrucoso con area de alopecia circundante lo-
calizado en cuero cabelludo.

nodulos, placas o papulas, de superficie plana o papi-
lomatosa, predominando esta tltima en aquellos casos
que aparecen sin relacién a un nevo sebaceo de Jadas-
sohn.*®? El variado espectro clinico de presentaciones,
abarca un amplio nimero de dermatosis de caracter
maligno y benigno, tales como, verrugas vulgares, nevus
epidérmico lineal, carcinoma basocelular, melanoma
maligno, y cancer de mama.

El estudio histopatologico revela invaginaciones quisti-
cas que se extienden desde la epidermis hacia la dermis,
con numerosas proyecciones papilares revestidas por dos
hileras de células: la interna de células pequenas cuboi-
des y la externa, constituida por células cilindricas que
presentan secrecion por decapitacion. El hallazgo casi
constante de un infiltrado constituido por células plas-
maticas situado en el estroma y en las proyecciones pa-
pilares suele plantear el diagnostico (Figuras 3 y 4). 810

Figura 3

En dermis papilar proliferacion epitelial tubulopapilar con células
seudoestratificadas normotipicas y ejes de tejido fibroso ricos en
células plasmaticas (H&E X100).



Figura 4

Piel cuya epidermis presenta acantosis, papilomatosis, hipergra-
nulosis e hiperqueratosis. En dermis subyacente se identifica una
proliferacién tubulopapilar con un estroma denso (H&E X40).

Nuestra serie es concordante con la literatura interna-
cional, dado que la mayoria de los casos se presentaron
como una placa de aspecto verrucoso o papilomatoso,
localizada con mayor frecuencia en cuero cabelludo. Si
bien en esta serie se evidencian mas afectados en el sexo
femenino, no se ha establecido un predominio en un gé-
nero particular. La asociacion mas documentada a la fe-
cha, es en relacion a un nevo sebaceo, alcanzando hasta
un 45% de los casos en la muestra estudiada.*” Asimis-
mo, en esta experiencia se evidencia la dificultad para
distinguir un nevo sebaceo de un SP, dado que pueden
presentar clinica indistinguible, o bien, porque ambas le-
siones pueden coexistir.*'’ En este sentido, es necesario
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mencionar que en ningun caso se plante6 como diagnos-
tico preoperatorio al SP, siendo considerado en estos ca-
sos, ademas del nevo sebaceo previamente mencionado,
al nevo verrucoso y la verruga viral.

Se ha documentado la coexistencia con otras lesiones
cutaneas, tanto de naturaleza benigna como maligna
(Tabla 1); encontrando en este trabajo, una verruga vi-
ral, y un carcinoma basocelular. En cuanto a la asocia-
cioén de SP con la infeccién por virus papiloma humano
(VPH), se ha sugerido que esta lesion puede crear un
ambiente idoneo para facilitar la infeccion por VPH, sin
embargo, aun no se ha determinado si estos hallazgos
son coincidentes, o bien, existe una relaciéon causal entre
ambas entidades.'""”

Segin datos aportados por la literatura internacional,
la asociacién con carcinoma basocelular se ha repor-
tado en un 9-10% los casos, lo cual se asemeja a los
resultados comunicados en la muestra presentada. Sin
embargo, es necesario considerar que la mayoria de los
casos suelen aparecer en relaciéon a un nevo sebaceo

preexistente, en lugar de existir una relacién directa
con SP.¥

Por dltimo, si bien es un fenémeno inusual, se ha des-
crito la transformaciéon maligna a siringocistadenocar-
cinoma papilifero, lo cual demanda como medida te-
rapéutica un tratamiento quirtrgico, que constituye la
terapia de eleccién.'*" Esta rara neoplasia se origina a
partir de un SP, con una presentacion clinica inespeci-
fica, como un tumor exofitico de crecimiento progresi-
vo, que puede evolucionar con ulceracion, hemorragia
y sintomatologia dolorosa. El estudio histopatologico
revela hallazgos concordantes con SP con estructuras
citologicas atipicas.'®!”

En todos los casos descritos, la extirpacién quirtrgica
permiti6 establecer el diagnostico, con resultados fun-
cionales y estéticos satisfactorios. Otras alternativas te-
rapéuticas a considerar si compromete areas anatémicas
que son desfavorables para la extirpacién, son la cirugia
micrografica de Mohs y la ablacion por laser CO,.'*"**

Los resultados obtenidos en esta serie de casos deben
interpretarse con precaucion. Es un estudio descripti-
vo con un tamano muestral limitado, que podria sub o
sobreestimar su asociacion con otras lesiones cutaneas.
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C ONCLUSIONES

El presente trabajo constituye la primera serie de casos
de SP en un hospital en Santiago de Chile. La forma
clinica mas frecuente fue como placa verrucosa solitaria
asintomatica, con casos aislados como papula verrucosa
y s6lo un caso con aspecto de cuerno cutaneo. Se destaca
el rol de la extirpaciéon quirdrgica completa, tanto para
establecer el diagnoéstico, como para ofrecer un trata-
miento definitivo.
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