CASOS CLINICOS
Siringomas vulvares, patologia frecuente en una
localizacion infrecuente

Vulval syringomata, a frequent disease in a rare localization

Katherine Baquerizo', Javier Tolentino? Pablo Arroyo? Evelyn Castro? Silvia Mufoz®.

RESUMEN

Los siringomas son tumoraciones anexiales benignas bastante frecuentes en la poblacién femenina de edad media, siendo la localizacion
habitual la periorbitaria. Siringomas de localizacion vulvar han sido descritos cada vez mas frecuentemente en la literatura, pero atin son
considerados una patologia inusual. Reportamos el caso de una mujer de 41 afios que presentd multiples siringomas vulvares, habiendo sido
tratada por mucho tiempo sin éxito por prurito vulvar.
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SUMMARY
Syringomas are benign adnexal tumours, mainly in the periorbital area of middle-aged women. Vulval syringomata have been reported more
on the last years, but their frequency is still rare. We report a 41-year old woman with multiple vulval syringomata, who had been unsuccess-

fully treated for vulval pruritus.
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INTRODUCCION

El término siringoma se refiere a un grupo de neoplasias
anexiales benignas con diferenciacion ductal principalmente’.
La alta concentracion de enzimas succinico deshidrogenasa
y aminofosforilasa, la presencia de material PAS positivo y
de aminopeptidasa leucina encontrada en siringomas apoyan
un origen ecrino; sin embargo su localizacion preferente en
areas ricas en glandulas apocrinas (parpados inferiores, axilas,
abdomen) y la escasa presentacion en areas ricas en glandu-
las ecrinas (palmas, plantas) han hecho postular a algunos
autores su origen apocrino o mixto?. Se manifiestan clinica-
mente como pequefias papulas firmes, algunas translucidas,
color piel; ocurren principalmente en el area periorbital de
mujeres de edad media, pero también ha sido descritos casos
en cuero cabelludo, frente, axila, torax anterior, zona abdomi-
nal superior, extremidades y area genital'.

Siringomas en el drea genital han sido raramente repor-
tados como casos unicos, la Unica serie de casos se describio
en Taiwéan a 18 pacientes mujeres con una edad media de 30
afios, con siringomas de localizacion vulvar®.

REPORTE DE CASO

Presentamos a una mujer de 41 afos, natural y proceden-
te de Lima. Acude a nuestro servicio por cuadro de diez afos de
pruritovulvar de moderada a severaintensidad, por el cual tuvo
multiples cursos de tratamiento con corticoesteroides topicos
y antihistaminicos sistémicos, sin mejoria evidente. Refiere
que el cuadro comenzod luego de su ultima gestacion, negando
empeoramiento con periodo menstrual o épocas de verano.
Niega antecedentes patoldégicos y familiares de importancia.

Al examen fisico se encuentra una paciente en buen es-
tado general, con multiples lesiones papulares, algunas exco-
riadas de 3-4mm de didametro aproximadamente, color piel,
superficie lisa, consistencia aumentada, localizadas en labios
mayores (Fotografias 1 y 2). Resto de piel sin alteraciones
a excepcion por pigmentacion facial. Los examenes auxiliares
no mostraban alteraciones significativas. El examen histopa-
tolégico de una de las lesiones mostraba numerosas estructu-
ras ductales pequefias rodeadas de estroma fibroso en dermis
media y profunda. Las estructuras ductales mostraban una
0 dos capas celulares, con un material rosado amorfo en su
interior, tomando algunos ductos una configuracion en coma.
Ademas se observo una estructura quistica dérmica con con-
tenido queratinico concéntrico (Fotografias 3 y 4).

En base a los hallazgos se llega al diagndstico de sirin-
gomas vulvares localizados. Se intenta terapia topica con
retinoides, sin embargo por intolerancia a la medicacion se
discontinua, continuando con sesiones de electro desecacion
periodicas con mejoria parcial del prurito.
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Fotograffa 1. Lesiones papulares multiples, algunas excoriadas de 3-4 mm de didmetro aproxi-
madamente, color piel, superficie lisa, consistencia aumentada, localizadas en labios mayores.
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Fotografia 2. Mayor acercamiento.

Fotografia 3. Estructuras ductales pequefias numerosas rodeadas de estroma fibroso en dermis
(HE 10X).
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Fotografia 4. Estructuras ductales mostrando 16 2 capas celulares, con forma de coma. Se
observa restos rosados amorfos luminales (HE 40X).

DISCUSION

Los siringomas se muestran normalmente como pe-
quefias papulas multiples, usualmente asintomaticas, clasi-
camente sobre los parpados inferiores de mujeres de edad
media®. Su incidencia es mayor en mujeres japonesas y en
pacientes con sindrome de Down*. Otras localizaciones repor-
tadas son cuero cabelludo, frente, mejillas, axilas, abdomen,
extremidades, nalgas, y area de bigote'®.

Su origen es debatido, pero se tienen evidencias para
linaje ecrino y apocrino, llevando a algunos autores plantear
un origen mixto"2.

Se describen cuatro variantes cldsicas descritas por
Friedman y Butler*:

o Forma localizada: La mas frecuente, caracterizada por la
presenciademultiplespapulasenunaregiondeterminada.

e Forma familiar.

e Asociada al sindrome de Down: Cuya presentacion pue-
de ser tanto localizada como generalizada.

e Forma generalizada: Se trata de una rara variante donde
numerosas lesiones aparecen en brotes sucesivos sobre
la superficie anterior del cuerpo, incluyendo térax, cue-
llo, brazos, porcion superior de abdomen, axilas y region
periumbilical en la pubertad o infancia’. Usualmente
ocurren en un patrén simétrico bilateral y ha sido des-
crito un caso en la cual fue asociado a aumento de los
niveles del antigeno carcinoembrinonario®. Su asocia-
cion con lupus pernio también ha sido reportado®.
Ademas de estas formas, se ha descrito una variante de

células claras, asociada a diabetes mellitus. Esta variante re-

sulta de depositos de glicogeno en el siringoma como resul-
tado de una deficiencia de la fosforilasa, enzima deficiente en
pacientes con diabetes mellitus. Clinicamente es indiferencia-
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ble del siringoma clasico, la diferencia reside en la histologia,
la cual muestra nidos de siringomas ordinarios mezclados
con nidos de células con nucleo pequefio, oscuro y ovalado
rodeado de un material claro con aspecto cristalino®™.

La localizacion genital es baja en frecuencia, el pri-
mer caso de siringomas genitales fue reportado en pene.
Representd el 0.6% de la patologia descrita en un hospital
argentino™. Existen pocos casos reportados a la fecha, la
serie de casos mas grande reportd 18 mujeres en Taiwan,
con lesiones en el area vulvar, incluyendo papulas color piel
o hiperpigmentadas (con mayor frecuencia), papulas quis-
ticas blanquecinas y papulas liquenoides®. Nuestra pacien-
te presento6 por diez afos lesiones papulares intensamente
pruriginosas en el area vulvar, luego de su ultima gestacion,
tratada infructuosamente con corticoides tdpicos y antihis-
taminicos, esto coincide con la literatura que reporta 72%
de prurito en mujeres con siringomas en esta area, convir-
tiéndose en un diagnostico diferencial a tener presente del
liquen simple cronico®. La paciente no presentaba lesiones
extragenitales, lo cual también coincide con la tercera parte
de las pacientes descritas en la literatura®. La exacerbacion
luego del embarazo, periodos menstruales, o estacion de
verano ha sido reportada'™, una asociacion con el aumento
de secrecion sudoripara por factores hormonales o tempe-
raturas altas se ha postulado como factor precipitante. El
uso de atropina, la cual inhibe la secrecion sudoripara, ha
mejorado el prurito en algunas pacientes™. Otros creen que
la exacerbacion del cuadro estaria en relacion a regulacion
hormonal; Wallace demostro tincion para marcadores de
progesterona en siringomas extragenitales, sin embargo
Huang y cols. solo demostraron tincion para marcadores de
progesterona o estrégenos en 15 de 18 pacientes con sirin-
gomas vulvares, alejando esta teoria. La historia de nuestra
paciente fue desencadenamiento tras la gestacion, no tras
periodos menstruales, lo cual nos daria indicios dudosos del
rol hormonal en este caso particular.

El diagnostico diferencial en nuestro caso fue hecho con
enfermedad de Fox Fordyce vy liquen simple cronico, pero las
caracteristicas histologicas fueron claras. El diagnostico de
siringomas vulvares deberia tenerse en cuenta en el diagnds-
tico diferencial del liquen simple cronico que no responde a
corticoides topicos y antihistaminicos, como fue en el caso
de nuestra paciente. Ademas debe tener en cuenta que como
cualquier lesion genital persistente puede causar venerofobia
en las pacientes™.

El tratamiento de siringomas no seria necesario dada su
naturaleza benigna, pero si por razones cosméticas. Muchas
son las opciones terapéuticas, la mejor de todas es probable-
mente ablacion por laser, otras serian escision, electro dese-
cacion, crioterapia, dermabrasion y uso de triclororacético™*.
Sin embargo la destruccidn quirtrgica y quimica puede pro-
ducir cicatrices y no previene su recurrencia. Otras opciones
serian atropina®, tretinoina tdpica'™y tranilast'®, un inhibidor
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de la secrecion de mediadores quimicos de mastocitos, los
cuales habrian sido efectivos en la mejoria del prurito pre-
sentado en algunos pacientes. En nuestro caso la utilizacion
de tretinoina topica fue irritante por lo que se discontinuo,
las sesiones de electro desecacion a la cual fue sometida la
paciente causaron mejoria parcial de los sintomas.
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