Porocarcinoma Ecrino: Reporte de un caso.
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Resumen

géneo de entidades de baja frecuencia de presentacion. Su ori-
gen es controvertido, quizds a partir de células madres pluripo-
tenciales, aceptdndose principalmente dos lineas embrioldgicas:
pilosebdceo-apdcrina y ecrina. Se los clasifica en cuatro grupos
principales: tumores del foliculo piloso, tumores sebdceos, tumo-
res apdcrinos y tumores ecrinos. Su distribucion anatomica refleja

dreas con mayor densidad de anexos cutdneos, presentandoseen
. multiple forms.

forma tnica o muiltiple.

Palabras claves: Porocarcinoma, tumor anexial, metdstasis, qui-
mioterapia, radlioterapia.

- Summary

Los tumores anexiales de la piel representan un grupo hetero-

Skin adnexal tumors are represented as a heterogeneous
group of entities of low frequency range. Its origin is contro-
versial, perhaps from pluripotent stem cells, mainly from two
embryological lines: pilosebaceous-apocrine and eccrine.
They are classified as four main groups: tumors of the hair
follicle, sebaceous tumors, apocrine tumors and eccrine tu-
mors. Their anatomic distribution reflects areas with the hig-
hest density of cutaneous adnexal, arising in either single or

Key words: Porocarcinoma, skin adnexal tumor, metastasis,
chemotherapy, radiotherapy.

Introduccion

Los tumores anexiales de la piel representan un grupo he-
terogéneo de entidades de baja frecuencia de presentacion,
los cuales en determinados casos pueden plantear ciertas
dificultades diagndsticas para el dermatdlogo y el patdlogo,
implicando un desafio en su reconocimiento. Su origen es
controvertido, quizas a partir de células madres pluripoten-
ciales, aceptandose principalmente dos lineas embrioldgicas:
pilosebaceo-apdcrina y ecrina'2. Con fines practicos se clasi-
fican en cuatro grupos principales, segun su diferenciacion en
los diferentes anexos cutaneos: tumores del foliculo piloso,
tumores sebaceos, tumores apdcrinos y tumores ecrinos®. Su
distribucion anatémica refleja areas con mayor densidad de
anexos cutaneos, presentandose en forma unica o multiple.

El porocarcinoma ecrino, llamado también poroma ecrino ma-
ligno, es una neoplasia maligna rara que representa menos
del 0.01% de todos los tumores cutaneos epiteliales, siendo
el tumor mas comun desarrollado a partir de la porcion in-
traepidérmica de la glandula sudoripara ecrina (acrosiringio)*.
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. Esta entidad fue descrita por primera vez en 1963 por Pinkus
.y Mehregan, llaméndole «carcinoma ecrino epidermotropi-
co», posteriormente, en 1969, Mishima y Morioka le dieron
- la denominacion actual’. Menos de 300 casos se han infor-
. mado en todo el mundo desde que fue descrita por primera
© vez en 1963, alrededor de la mitad en las extremidades infe-

riores (44%-53%), aunque también se han descrito en tronco
(24%), cabeza (18%) y extremidades superiores (8%). Sin
embargo, cualquier area puede ser afectada®.

Caso Clinico

Varén de 65 afos, procedente de Concepcidn, quien trabaja
como bodeguero en una mina de Tarapaca, con antecedentes
de hipertension arterial en tratamiento con losartan. Consulta
en enero de 2012 porque en piel de region inguinal derecha,
presentaba una lesion nodular eritematosa de 1 cm de diame-

. tro aproximadamente, de borde regular, asintomética, asocia-
¢ da a aumento de volumen de la extremidad inferior derecha
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Figura 1

de instalacion insidiosa. Con el tiempo, la lesion evoluciona,
con cambio de color a blanquecina-grisacea, aumento de ta-
mafio hasta 4 cm por 1.9 ¢m, aspecto verrucoso y costroso,
de borde irregular y aumento significativo de volumen de la
extremidad comprometida. Posteriormente debido a ulcera-
cién y sangramiento consultd dermatélogo quien realiza biop-
sia la que informa: “neoplasia maligna de anexos cutaneos,
concordante con porocarcinoma ulcerado desmoplasico con
infiltracion tumoral vascular linftica, e invasion del tejido adi-
poso subcutaneo llegando en su érea superficial a 4,5 mm
del margen quirdrgico lateral mas cercano y 4 mm al margen
profundo, con permeacion tumoral vascular linfatica focal de
un borde quirurgico lateral”.

Se deriva al Servicio de Oncologia del Hospital Clinico Re-
gional de Concepcidn, en noviembre del 2012, iniciando trata-
miento con radioterapia localizada en regién inguinal derecha,
realizandose un total de 58 sesiones de radioterapia total (22
de electrones y 36 de fotones) entre noviembre y enero del
2013, tras lo cuales dado de alta con tratamiento paliativo
para alivio del dolor.

Una semana después de finalizado dicho tratamiento, apare-
cen multiples nédulos por debajo del area de la radioterapia
de aproximadamente 2 cm de diametro, agrupados, que evo-
lucionan de forma similar a la lesién inicial.

En mayo de 2013 consulta en nuestro hospital por disnea
subita y dolor tordcico tipo puntada en hemitérax izquierdo,
que aumenta en inspiracion. La radiografia de torax evidencid
derrame laminar izquierdo y los exdmenes mostraron: Satu-
racion 88%, GSA: pCO2 44, pO2 54, HCO3: 27, Dimero D:
1513, Creatininemia: 0,88. En la evaluacion dermatoldgica

376 | Rev. Chilena Dermatol. 2015; 31 (4) : 375 - 378

Figura 2

destacaban edema duro de toda la extremidad inferior de-
recha(+++), lesiones tumorales multiples en piel del muslo,
(inferiores a region de radioterapia) ovaladas, de aspecto ve-
rrucoso y costroso de coloracion café-negruzca implantadas
en una piel eritematosa con aumento de la temperatura local
(Figuras 1y 2).

Se hospitaliza bajo sospecha de TEP, solicitindose eco-
doppler de extremidad inferior derecha el que informa “Sin
signos actuales de trombosis venosa profunda de extremidad
inferior derecha. Importante edema de piel y celular subcuta-
neo de muslo y pierna derecha”. El angioTAC de térax informé
cardiomegalia, leve derrame pleural bilateral, pulmones con
signos de atrapamiento aéreo, asociados a algunos elemen-
tos focales de condensacion pero fue negativo para trombo-
embolismo pulmonar, linfadenopatias mediastinicas inespe-
cificas a nivel de la ventana aortopulmonar, paratraqueales,
subcarinales, perihiliares.

Ante la ausencia de TVP y TEP y la presencia de lesiones
cutaneas se interconsulta a dermatologia, donde se realiza
biopsia de lesion de muslo derecho. Por sospecha de insu-
ficiencia cardiaca congestiva se realiza ecocardiograma que
concluye: “cavidades izquierdas no dilatadas con buena fun-
cion global sistdlica y diastélica, hipertension pulmonar mode-
rada, insuficiencia adrtica leve”.

Equipo de broncopulmonar solicita TAC de térax, abdomen y
pelvis que describe “lesiones osteoliticas de aspecto secun-
dario comprometiendo 7°, 8° y 10° cuerpos vertebrales dor-
sales, didfisis femoral derecha y ala iliaca izquierda. Nodulos
pulmonares de I6bulos superiores de naturaleza indetermina-
da”.



Figura 3

Se recibe informe de biopsia de piel que concluye “piel, con
tumor epitelial de tipo anexial, concordante con porocarcino-
ma invasor. Invasion de dermis reticular. Permeacion linfo-
vascular extensa y compromiso de borde lateral de seccion”
(Figuras 3y 4).

Se discute el caso en comité oncoldgico, decidiéndose el alta
hospitalaria para continuar manejo en cuidados paliativos
con radioterapia ambulatoria.

Revision de la literatura

El porocarcinoma ecrino es un tumor infrecuente derivado
del acrosiringio de las glandulas sudoriparas ecrinas. Afecta
por lo general a personas mayores de 65 afios, sin predomi-
nio de sexo. La clinica no es caracteristica, por lo general
se trata de una lesion Unica que puede ser descrita como
placa verrucosa, nodulo o lesién polipoidea de tamafio varia-
ble desde 4 mm hasta 20 cm de diametro, con una media de
2 cm. Frecuentemente los tumores se encuentran ulcerados
pudiendo sangrar con traumatismos minimos.

La patogénesis de este tumor aun es desconocida, aunque
en varios casos se ha asociado a una sobreexpresion de la
proteina p16. La proteina p16 es una proteina codificada por
el gen supresor tumoral CDKN2A, localizado en el cromoso-
ma 9 y que actia como inhibidor de las cinasas dependien-
tes de ciclinas que desaceleran el ciclo celular actuando en
el punto de control fase G1-fase S mediante la inactivacion
de la proteina codificada por el gen del retinoblastoma (pRb).
Existe, por tanto, una relacién reciproca entre pRb y p16.
Mediante inmuhistoquimica se ha encontrado una inactiva-
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cion tanto de p53 como de pRb, que se corresponde con
una sobreexpresion de p16 en los pacientes portadores de
porocarcinoma ecrino’.

En el estudio histopatoldgico se visualizan amplios cordo-
nes anastométicos y columnas solidas de células grandes
que se extienden hacia el interior de la dermis hasta dife-
rentes niveles. Se observan caracteristicas citoldgicas de
malignidad como nucleos pleomérficos e hipercromaticos
y actividad mitética anormal. Pueden existir areas de célu-
las claras, diferenciacion escamosa, pigmento melanico y
necrosis focal en las masas dérmicas ademas de estructu-
ras ductales. Las células contienen cantidades variables de
material PAS positivo, siendo gran parte abil a la diastasa.
Se tifien positivamente para antigeno carcinoembrionario
(CEA), citoqueratinas y antigeno epitelial de membrana
(EMA). Son positivas también para amilofosforilasa y suc-
cinil deshidrogenasa®®. Robson y colaboradores, en un es-
tudio de 69 casos, describieron factores de mal prondstico:
células con mas de 14 mitosis por campo de alto poder, con
invasion linfovascular y profundidad mayor de 7 mm que
evolucionan con un curso clinico mas agresivo®.

El porocarcinoma ecrino puede presentar metastasis cu-
taneas, linfaticas o viscerales en pulmdn, retroperitoneo,
huesos largos, mama, vejiga, peritoneo, pericardio, ovario
e higado®™°.

El diagndstico diferencial clinico debe hacerse con carci-
noma epidermoide, melanoma amelénico, enfermedad de
Bowen y granuloma telangiectasico entre otros. El tiempo
de evolucién es normalmente prolongado y la lesién maligna
puede presentarse a partir de un poromaecrino previo'.
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El carcinoma epidermoide se caracteriza clinicamente por
presentarse preferentemente en zonas fotoexpuestas en
paciente afoso, con antecedentes de fotoexposicion, como
papulas, placas o nddulos de color rosado o rojo, con una
superficie lisa, queratosica o ulcerada y suelen ser lesiones
friables que pueden sangrar con minimos traumatismos.

El melanoma amelanico corresponde a lesiones maculares,
con borde irregular, de tamafio variable, con crecimiento
inicialmente vertical y lento que luego se hace horizontal y
rapido, apareciendo un nédulo que clinicamente no presenta
pigmentacion evidente.

La enfermedad de Bowen se presenta como placas desca-
mativas solitarias, bien delimitadas, de color entre rosa y rojo
intenso y suelen aparecer en zonas expuestas al sol.

El granuloma telangiectasico tiene el antecedente de ser post
traumatico y clinicamente se presenta como pépula de cre-
cimiento rapido, friable y rojizo, de muy facil sangramiento al
minimo roce'"'2.

El tratamiento de eleccion del porocarcinoma es la extirpacion
quirdrgica amplia, con cirugia micrografica de Mohs. Con esta
técnica, diversos estudios han reportado tasas de curacion
en un 70% a 80% de los casos y de recurrencia de 17% a
30% con diseminacion linfatica de 19% a 50% y metastasis
distantes en 9% a 33%. Lesiones grandes, multinodulares,
ulceracion y crecimiento rapido pueden asociarse con re-
currencia local y enfermedad metastésica. Algunos autores
recomiendan la realizacion de linfadenectomia regional pro-
filactica en casos de recurrencia local, pobre diferenciacion
tumoral o infiltracidn linfatica™. El tratamiento de los pacientes
que presentan metastasis suele ser dificil. La radioterapia es
poco efectiva y en ocasiones es necesario combinarla con
quimioterapia siendo los agentes utilizados mas comunmen-
te el 5-fluorouracilo, doxorrubicina, mitomicina C, vincristina,
cisplatino, bleomicina y docetaxel, los cuales en general se
utilizan en combinacidn, reportandose remisiones parciales y
en ocasiones completas y prolongadas' ™.
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