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Casos CLiNICOS

Siringoma Condroide benigno de localizacion

r [
atipica en el brazo
Agustina Guzman', Brayan Hernandez, Claudio Escanilla?, Mario del Rio®, Nelson Ricardo Valdivia Diaz*

RESUMEN

El siringoma condroide (SC) es un tumor benig-
no infrecuente de las glandulas sudoriparas, que
se compone de células epiteliales y estromales
mezcladas. Por lo general, se presenta en adultos
como nédulos firmes, de crecimiento lento, asin-
tomaticos y localizados predominantemente en
la cabeza y el cuello. En este trabajo, se describe
un caso de SC con un diagndstico preoperatorio
dificil debido a la ubicacién atipica en el brazo,
lo que podria confundirse con otros tumores y, en
algunos casos, incluso con neoplasias malignas.
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ABSTRACT

Chondroid Syringoma (CS), also known as a Mi-
xed Tumor of the skin, is an uncommon benign
tumor of the sweat glands that 1s composed of a
mixture of epithelial and stromal cells. It typica-
lly presents in adults as slow-growing firm nodules
that are asymptomatic and frequently located on
the head and neck. In this report, we present a case
of CS with a difficult preoperative diagnosis due
to its atypical location in the arm, which could be
mistaken for other tumors and even some malig-
nant neoplasms.
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I siringoma condroide (SC), también conocido

como tumor mixto cutaneo, es un tumor be-

nigno poco comun que puede tener un origen
apocrino o ecrino. Se caracteriza por presentar com-
ponentes epiteliales y estromales mezclados en su es-
tructura. Por lo general, se presenta en adultos como
noédulos firmes de crecimiento lento, asintomaticos y
localizados con frecuencia en la cabeza y el cuello. Se
estima que la incidencia del SC esta entre el 0,01% y
el 0,098%." Aunque es poco frecuente, se han repor-
tado casos de siringoma condroide maligno (SCM), lo
que resalta la importancia de un diagnostico y trata-
miento oportuno.” E1 SC puede presentarse de forma
atipica en areas extrafaciales, lo que dificulta su diag-
nostico, ya que puede confundirse con otros tumores,
como veremos en el caso a presentar.

42

Caso CLiNICO

Se presenta el caso de un paciente masculino de 36
anos de edad, de fototipo V vy sin antecedentes mor-
bidos relevantes, quien acudi6 a consulta por presen-
tar una tumoracién en el brazo derecho de 7 anos
de evolucién, de crecimiento lento, consistencia dura,
no dolorosa y sin ulceracion. Ademas, durante los Gl-
timos tres meses ha experimentado impotencia fun-
cional al esfuerzo. Al examen fisico se evidenci6é una
masa redondeada de consistencia firme en la zona
distal anterior del brazo derecho, subcutanea, sin
cambios epidérmicos, de 3 cm de didmetro, moévil,
polilobulada, bien definida, no adherida a planos pro-
fundos y con sensibilidad local conservada. (Figura 1)
No presentaba adenopatias axilares ni cervicales. A la
dermatoscopia no se observaron hallazgos distintivos.



Figura 1

Imagen clinica de siringoma condroide de localizacion atipica:
Masa redondeada de consistencia firme de 3cm, movil, polilobula-
da, bien definida, no adherida a planos profundos en brazo dere-
cho con extension a fosa cubital.

Figura 2

Histopatologia del Siringoma condroide:

A. H&E (x2.5) Tumor nodular dérmico de crecimiento expansivo
y bordes redondeados.

B. H&E (x20) Tumor bifésico, a la izquierda estroma hipocelular
mixoide, a la derecha area celular epitelial con formacion de es-
tructuras glandulares y cordonales.

C. H&E (x40): Las estructuras glandulares y cordonales estan for-
madas por bicapa de células cuboidales algunas con cambios apo-
crinos (Flecha verde). No se observan atipias ni mitosis.

Se solicitd una ecografia de partes blandas que in-
formaba una lesién sélida, hipoecogénica, heterogé-
nea, loculada, de 26mm x 16mm x 26 mm. Se com-
plement6 el estudio con una resonancia magnética,
la cual revel6 una imagen a nivel del tejido celular

Rev chil dermatol 2022; 38 (2) - 43

subcutaneo multinodular, hipointensa en T1 que no
infiltra planos profundos. Al radiélogo le impresiond
una lesion tumoral del plano subcutaneo de aspecto
sarcomatoso, probablemente sarcoma epitelioide.

Se realiz6 una biopsia excisional. Tras la exéresis se
observo en el plano subcutaneo un tumor polilobula-
do de 3,5cm x 1,5cm; al corte presentaba color blan-
quecino homogéneo. Anatomia patoldgica informo:
Piel con epidermis de arquitectura conservada. En
dermis, nédulo polilobulado, bien delimitado, de his-
tologia de apariencia bifasica, con componente epite-
lial trabecular, ductales en bicapa y en cordones con
areas fibrosas, asociado a estroma condromixoide. No
se observaba mitosis ni necrosis. El resultado histopa-
tologico fue compatible con siringoma condroide. (Fi-
gura 2) Seguimiento 1 aflo post operado, con cicatriz
sana, sin signos de recidiva.

DI1scUSION

En 1961, Hirsch y Helwig denominaron a los tumores
mixtos cutaneos como Siringoma Condroide, después
de analizar la histopatologia y el comportamiento cli-
nico de 188 casos, encontrando que el 80% de ellos
se localizaban en la cabeza y el cuello, mientras que
el 20% restante se ubicaba en otras partes del cuer-
po.? Desde entonces, se han reportado varios casos de

Siringomas Condroides con localizaciones atipicas.
(Tabla 1)

Tabla 1
Casos publicados en la literatura de Siringoma Condroide con lo-
calizacion atipica

Localizaciéon  Sexo Edad
Hardisson,  Linares Axila Masculino 64
and Nistal, 1998¢
Borman and Ozcan, Mano Femenino 45
1998’
Mebazaa et al., 2006° Brazo Femenino 43

Sirinoglu et. al., 2011° Pie Masculino 63

2014 U. Wollina? Torax Masculino 71
Saadat et al., 2014 Antebrazo Masculino 45
Madi et al., 2016" Pie Femenino 47
Seemar et al., 2017'? Dedo mano Femenino 25
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Tabla 2

Diagnosticos diferenciales

Tumor cutaneo

Quistes
epidérmicos’

Dermatofibroma'?

Lipomas'?

Neurofibromas'

Pilomatricomas"?

Fascitis nodular'>

Tumor desmoides'?

Dermatofibro-sarcoma
protuberans'®

Sarcoma
epiteliode'*

Siringoma condroide
maligno?

Clinica

Nodulo dérmico asintomatico del color piel,
a menudo con un opérculo central. Pueden
variar en tamafio. Mds comunes en cuero
cabelludo, rostro, cuello, espalda y genitales.

Papulas o nodulos de color piel o hiperpig-
mentados, firmes, con un tamafo menor a
1-2 cm. Se presenta mas frecuente en extre-
midades inferiores.

Nodulos subcutaneos blandos e indoloros
de tamaflo variable. El examen por ultraso-
nido puede ser util. Se presenta con mayor
frecuencia en el tronco y extremidades su-
periores.

Nodulos suaves en la piel, color piel, de dife-
rentes tamafios. Usualmente no causan dolor,
salvo si son grandes o comprimen estructu-
ras cercanas. Se desarrollan en cualquier
parte, mas comunmente en tronco, extremi-
dades, cabeza y cuello.

Nodulo solitario, asintomatico, de color piel,
dérmico a subcutaneo, de crecimiento lento
y protuberante. Mas frecuente en cabeza y
cuello, pero pueden aparecer en otras areas
del cuerpo.

Tumor benigno de crecimiento rapido que
suele afectar al tejido celular subcutaneo,
musculo y fascia. Habitualmente se presen-
ta en la tercera o cuarta décadas de la vida
y mas habitual en extremidades superiores.
Etiologia desconocida, aunque se han descri-
to casos secundarios a traumatismos

Masa indolora o minimamente dolorosa pro-
fundamente asentada con antecedentes de
crecimiento lento. Mas frecuente en tronco,
extremidades y pared abdominal e intraab-
dominal.

Multiples formas clinicas. En general nodu-
los firmes, protuberantes, de color marrén a
rojo azulado. Mas frecuente en tronco y ex-
tremidades proximales

Noédulos firmes subcutaneos, tnico o mul-
tiples. Crecimiento lento e indoloros, ten-
dencia a ulcerarse. Mas frecuente en manos,
antebrazos, parte inferior de piernas o pies.
Hay una variante proximal mas agresiva.

SCM puede surgir de novo o a partir de un
SC preexistente que ha sufrido una transfor-
macion maligna. Mayor frecuencia en extre-
midades

Histopatologia

Cavidad quistica revestida por una capa de epitelio escamoso
estratificado y contienen queratina, lipidos y material celular
desprendido

Proliferacion nodular de células fusiformes en fasciculos y de
forma desordenada en la dermis, Inmunohistoquimica: Positi-
vo para factor XIlla; negativo para CD34; variable para SMA.

Células grasas maduras encerradas por capsulas fibrosas del-
gadas.

Tumores benignos hipocelulares compuestos por células fu-
siformes con nucleos ondulantes y bordes poco definidos.
Tienen una matriz rica en mucopolisacaridos acidos. En la
inmunohistoquimica, son positivos para S-100 y SOX-10 de
forma multifocal.

Colecciones nodulares bien delimitadas de células epiteliales
basaloides que se transforman centralmente en células rosadas
queratinizadas sin nucleo (células fantasma/sombra).

Proliferacion de células fusiformes agrupadas en haces en for-
ma de S, alta celularidad y recuento mitdtico. No muestran
caracteristicas de malignidad

Proliferacion de células fibroblasticas en pequefios haces en
un estroma fibroso. Las células se concentran en la periferia,
la cantidad de células es baja y con pocas mitosis. La inmu-
norreactividad de la beta-catenina nuclear respalda el diagnos-
tico.

Células fusiformes en un patron estoriforme uniforme, infiltra-
cion en la grasa subcutanea. En la inmunohistoquimica positi-
vo para CD34 y vimentina; negativo para factor XIIla, S-100,
EMA y SMA

Agregados nodulares de células epitelioides en dermis y tejido
subcutaneo con tendencia expandirse a tendones y aponeuro-
sis. En la inmunohistoquimica positivas para citoqueratina y
antigeno de la membrana epitelial. 60- 70% Coexpresion de
vimentina y CD34.

Células de conductos glandulares malignas, proliferacion des-
organizada, nicleos oscuros y escaso citoplasma en la dermis.
El estroma puede tener matriz mixoide o condroide y hay
invasion tisular. En la inmunohistoquimica, los marcadores
incluyen citoqueratinas, vimentina, S-100, actina de musculo
liso y desmina.




El presente caso describe un Siringoma Condroide
localizado de forma atipica en el brazo, destacando
asi la importancia de su informe para contribuir al
diagnostico diferencial de nodulos subcutaneos de
crecimiento lento. Este caso en particular present6 un
desafio diagnostico adicional debido a la escasa in-
cidencia del Siringoma Condroide y a la posibilidad
de confundirlo con otros tumores subcutaneos de cre-
cimiento lento, (Tabla 2) como quistes epidérmicos,
lipomas, angiolipomas, neurofibromas, pilomatrico-
mas, fascitis nodular, tumor desmoide y dermatofi-
bromas. Ademas, es crucial considerar en el diagnos-
tico diferencial algunos tumores malignos, tales como
dermatofibrosarcoma protuberans, sarcoma epitelioi-
de, otros tipos de sarcomas y el siringoma condroide

maligno (SCM).

Ante la presencia de un tumor subcutaneo de consis-
tencia aumentada, es fundamental realizar una eva-
luaciéon exhaustiva que incluya anamnesis detallada
y un minucioso examen fisico. En relacién a la der-
matoscopia, en este caso no se observa un patron ca-
racteristico, sin embargo se ha descrito en la literatura
un patrén homogéneo blanco- azulado." Ademas, se
recomienda complementar el estudio con pruebas de
imagenes como ccografia de partes blandas y/o reso-
nancia magnética para obtener una orientaciéon diag-
noéstica. Por ejemplo, la ecografia de partes blandas
puede ser util para identificar caracteristicas comunes
de quistes epidérmicos o lipomas. Sin embargo, el SC
no presenta caracteristicas clinicas o imagenolégicas
distintivas, por lo tanto, la biopsia excisional se vuelve
necesaria para obtener un diagnostico histopatolo-
gico definitivo y descartar la presencia de un tumor
maligno. En el caso especifico que se ha expuesto, los
resultados de la resonancia magnética sugirieron la
posibilidad de un sarcoma epitelioide. Sin embargo,
tras la completa extirpacion de la lesion y su posterior
analisis anatomopatologico, se confirmoé el diagnosti-
co de SC y se descarté la presencia de una enferme-
dad maligna.

En la histologia del SC, se observa caracteristicamen-
te un tumor dérmico bifasico, bien delimitado, no
encapsulado y de crecimiento nodular o multinodu-
lar. El componente epitelial puede estar formado por
estructuras ductales o glandulares revestidas por una
bicapa de células cuboidales o por agregados celula-
res so0lidos con un patréon cordonal, sin mitosis ni ati-
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pias celulares. Por otro lado, el componente estromal
es hipocelular y puede presentarse en una variedad
de formas, como mixoide, condroide, fibroso o una
combinacion de estas.’

Se ha descrito que el SCM ocurre con mayor fre-
cuencia en extremidades y en mujeres, y una revision
bibliografica muestra que hasta el 2014 se habian re-
portado cuarenta y nueve casos de SCM.? Es crucial
tener en cuenta que, en el momento del diagnostico,
el SCM puede presentar infiltracion en los linfonodos
y metastasis 6seas o viscerales en un 48% de los casos.'

De esta manera, la extirpacion quirdrgica completa
del tumor es el método terapéutico. Y diagnostico
mas adecuado, ya que existe riesgo de malignizacion.
Si el tumor se presenta en la regién facial, donde la
preservacion del tejido es crucial, lo ideal es realizar
una cirugia con control de margenes.” En general las
lesiones no recurren una vez que han sido resecadas
completamente.

CONCLUSION

En conclusion, se necesitan mas estudios que descri-
ban la incidencia del siringoma condroide en zonas
atipicas. Es importante considerar el siringoma con-
droide como parte del diagnéstico diferencial en tu-
mores subcutaneos de crecimiento lento y consisten-
cia aumentada, incluso si se encuentran fuera de la
cabeza y el cuello. La histopatologia es fundamental
para el diagnoéstico y para descartar la posibilidad de
siringoma condroide maligno. Es necesario realizar
un seguimiento después del tratamiento quirtrgico
para descartar recurrencias o malignizacion.
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