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El espiradenoma ecrino maligno (EEM) es un tumor maligno poco frecuente de las glandulas
sudoriparas ecrinas, su origen puede ser primario 0 presentarse sobre un espiradenoma
benigno previo o preexistente. Se presenta un caso de una paciente femenina de 23 afios sin
antecedentes de importancia, que fue intervenida quirGrgicamente tres meses antes por
presentar una lesion tumoral solitaria en el hemitorax derecho, que media 3 x 2 x 1.5 cm, de un
afio de evolucién la que esporadicamente le producia dolor. Por reporte de anatomia patolégica,
el caso fue diagnosticado como un espiradenoma ecrino benigno, pero hubo recidiva de la lesion
tumoral extirpada previamente, por lo que la paciente consulta nuevamente, por presentar un
crecimiento acelerado, doloroso, que mide 10 x 7 x 5 cm aproximadamente, solitario, de
superficie lisa y brillante bien delimitada, de consistencia firme y fija a los planos profundos.
Hallazgos iniciales de laboratorio e imagenes normales. Se practica reseccion quirdrgica de la
totalidad de la zona debido a la alta sospecha de malignizacion, con amplios margenes que
incluian los planos musculares superficiales y profundos, asimismo un segmento 6seo de la 9na
costilla hasta abordar la cavidad toracica con inclusién de pleura parietal. Se procedié a la
reconstruccion del defecto de pared toracica con colocacion de malla de monofilamento de
polipropileno (Marlex®), y movilizacion de flap de musculo para un cierre completo de dicho
defecto. El examen histolégico revelé nédulos basofilos en la dermis nitidamente delineados, y
desligados de la epidermis. Se identificaron dos tipos de células: células pequefias y oscuras
con nucleos hipercromaticos, en la periferia y células grandes con nucleos palidos, en el centro.
Se observaron, ademas, algunas estructuras parecidas a ductos. Por lo que se confirmé el
diagnéstico de un espiradenoma ecrino maligno. Los examenes practicados para el seguimiento
por metastasis fueron negativos, se le administré radiacién y quimioterapia adyuvante. Después
de doce meses evoluciona satisfactoriamente y no tiene evidencia de enfermedad recurrente o
metastasica.Conclusion La transformacion maligna de un espiradenoma ecrino, es un fenémeno
poco frecuente Por lo tanto, deben ser seguidos cuidadosamente, porque los rapidos cambios
de apariencia de las lesiones benignas de la piel, crecimiento rapido, cambio de color, y
ulceraciones son claves para diagnosticar la transformacién maligna.

Palabras Claves:espiradenoma ecrino; glandula sudoripara; transformacién maligna

Title
Malignant eccrine spiradenoma. Description of a case and review of the literature

Abstract

Malignant eccrine spiradenoma (EEM) is a rare malignant tumor of the eccrine sweat glands; its
origin can be primary or occur on a benign spiradenoma prior to the malignant transformation.
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We present a case of a female patient 23 years old, with no relevant medical history, who
underwent surgery three months in order to remove a solitary mass in the right hemithorax of one
year of evolution, being diagnosed as a benign eccrine spiradenoma. The patient now consulted
for a recurrence of its previous condition. At examination a painful mass was found measuring 10
x 7 x 5 cm, solitary, well- defined, firm and fixed to the deep planes. Surgical resection of the
entire area was practiced and the chest wall reconstructed. Histological examination revealed
basophilic nodules in the dermis sharply delineated and detached from the epidermis. Small,
dark cells with hyperchromatic nuclei in the periphery and large cells with pale nuclei, two cell
types were identified. As well as some structures resembling ducts. So the diagnosis of a
malignant eccrine spiradenoma was made. Tests performed to monitor for metastasis were
negativeThe patient, was given radiotherapy and adjuvant chemotherapy. After twelve months
there was no evidence of recurrent disease or metastases.

Key Word
eccrine spiradenoma; sweat gland;, malignant transformation

Variante maligna del espiradenoma ecrino (espiradenocarcinoma ecrino) tumor
anexial raro de la glandula sudoripara ecrina. Descripcidon de un caso y revision de
la literatura

Introduccién

El espiradenoma clasicamente se ha considerado como una neoplasia ecrina benigna epitelial
de crecimiento lento derivado de la porcion secretante y ductal de la glandula sudoripara ecrina,
que se observa con una frecuencia relativamente muy escasa en la practica médica diaria. Esta

neoplasia también es conocida como mioepitelioma(l). Usualmente se presenta en adolescentes
y adultos jovenes entre los 15 y 35 afios, aunque se han descrito casos congénitos, mdltiples,
familiares y relacionados con otros tumores benignos de glandulas sudoriparas con un rasgo de
transmision autos6mica dominante. Usualmente se presenta en adolescentes y adultos jovenes

entre los 15 y 35 afos, afecta a ambos sexos con predominio del sexo femenino 2:1.02

En el 45% de los pacientes su curso evolutivo es lento; generalmente consultan a los cinco afios
de presentar la lesién y en un 26% existe el antecedente de 10 o mas afios. Puede ser doloroso

hasta en un 91% de los casos®. Este tumor suele confundirse con neuromas, leiomiomas,
neurilemoma, neurofibroma, leiomiosarcoma,endometrioma, hidradenocarcinoma de glandulas
sudoriparas, tumores glémicos, lipoma, angiolipoma, dermatofiboroma, hemangioma,
angioleiomioma, hemangioma cavernoso y linfagioma. Lo que obliga al estudio de este tipo de
lesién por los sintomas ocasionados y porque algunos pueden ser de estirpe maligna.

Se trata de una lesion generalmente solitaria que se muestra como un nédulo dérmico profundo
o subcutaneo que se localizan preferentemente en la regién anterior y superior del tronco y el
abdomen. Suele presentarse como una lesion hemisférica firme al tacto, de color rojo azulado y
de un didmetro entre 0,3 y 5 cms. Pueden ser tumores asintomaticos pero es habitual que sean
dolorosos. La presencia de dolor es un signo de sospecha del diagnéstico de espiradenoma ante

una lesiéon tumoral de este tipo, aunque el mecanismo por el que éste produce dolor todavia es

desconocido.??

La presencia de dolor es un signo de sospecha del diagnoéstico de espiradenoma ante una lesion

tumoral de este tipo(4). El espiradenoma ecrino es un tumor anexial benigno que
excepcionalmente puede malignizarse, La variante maligna del espiradenoma ecrino
(espiradenocarcinoma ecrino) es muy poco frecuente, desde su primera publicacion por Dabska

en 1972 hasta la actualidad han sido descritos 50 casos en la Iiteratura(5).

La patogénesis mas aceptada del espiradenoma ecrino maligno (EEM) es la transformacion
maligna de un espiradenoma ecrino preexistente de afios de evolucion. Dicha transformacién
maligna de este tumor es poco frecuente, la cual debe sospecharse clinicamente, cuando estas
neoformaciones presentan rapido crecimiento sobre lesiones de larga evolucion, dolor, cambios
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en su coloracién, tendencia a la ulceracion o aparicion de nuevas lesiones 587 No existe

prevalencia de edad y sexo en los casos de malignizaci()nm, y ni de localizacion caracteristica;
su tamafio varia entre 0.8 a 10 centimetros. Generalmente son Unicos pero se mencionan casos
multiples. Histolégicamente se caracteriza por pleomorfismo nuclear, con marcada atipia y
pérdida de los dos tipos celulares presentes en las formas benignas, con incremento del nimero
de mitosis, requiriendo para su diagndstico la visualizacion de un foco de espiradenoma dentro
de la pieza estudiada. Por lo que el comportamiento bioldgico de este tumor es incierto. Las
cifras comunicadas de recidiva local alcanzan el 57%, las de metastasis ganglionares el 44% y
las de muerte el 40%. Por tanto, ha de ser considerado con capacidad metastatizante y

potencialmente letal. %10

El tratamiento recomendado consiste en la excision de la lesion con amplios margenes de
seguridad, con un minimo de dos centimetros lateralmente y un centimetro de profundidad, con
congelacion de los margenes. Pero por otro lado se han propuesto otros procedimientos
alternativos como la radioterapia (1.500 rad en 10 aplicaciones) en el sitio de la reseccion ya que
ayuda a disminuir las recurrencias o el laser de COZ, en lesiones extensas o diseminadas, donde

la cirugia seria impracticable.La quimioterapia no ha sido util en el manejo del EEM@?. se
presenta el caso de una paciente con diagnostico presuntivo de un posible espiradenoma ecrino
maligno que se originé a partir de un espiradenoma ecrino preexistente, el cual habia sido
extirpado quirdrgicamente tres meses antes.

Presentacion clinica

Paciente femenina de 23 afios de edad, estudiante, natural y residente de la ciudad de
Maracaibo, Estado Zulia, sin antecedentes de importancia hasta hace 1 afio atras, que consulto
por presentar tumoraciéon solitaria en hemitorax derecho, que media 3 x 2 x 1.5 cm
aproximadamente, la cual estaba cubierta por piel normal, de superficie lisa y brillante, bien
delimitada de consistencia firme y no fija a planos profundos, la que esporddicamente le
producia dolor que era espontaneo o a la presién o al roce. Motivo por el cual hace tres meses
es evaluada emitiéndose el diagnostico clinico de quiste dermoide vs lipoma y se realiza
intervencion quirdrgica para biopsia-extirpacion de la lesion. Los hallazgos histopatolégicos
muestran una neoformacion separada de una epidermis atréfica por una banda de colageno
normal. Es una masa compacta de células epiteliales en la que se observan numerosas luces
glandulares pequefias, revestidas de una hilera de células epiteliales basaloides, las que a su
vez se rodean de otras mas claras que corresponde al diagnoéstico histolégico de espiradenoma
ecrino (Figura. 1).

]

Figura 1. A Proliferacion de células pequefias, redondas y azules acompafadas por otras de mayor tamafio méas claras. B
células basaloides dispuestas en empalizada y otro tipo de células mas grandes y eosindfilas en el centro. (Hematoxilina-eosina,
40 x).

Tres meses después de la cirugia, la paciente consulta por presentar, en el sitio donde se le
practicé la operacion anterior, un crecimiento acelerado y doloroso, producto de una recidiva de
la lesion tumoral extirpada. A la exploracion fisica se evidencia a la inspeccién en el hemitorax
derecho una masa dolorosa que mide 10 x 7 x 5 cm aproximadamente, solitaria con cicatriz de
la cirugia anterior, a la palpacién superficie lisa y brillante bien delimitada de consistencia firme y
fija a los planos profundos (Figura.2), motivo por el cual se ingresa para conducta quirtrgica de
dicha lesion. Laboratorio: Hemoglobina 21,80 g%, Cuenta blanca 5.400 mm3, segmentado 54 %,
linfocitos 40%, Inmunoserologia prueba de ELISA para VIH fue no reactiva, VDRL no reactivo.
Radiografia de térax y la ecografia abdominal preoperatoria no revelaron ninguna evidencia de
metastasis (Figura. 3).
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Figura 2. Dos angulos de la masa presente en la paciente (10 x 7 x 5 cm) , solitaria con cicatriz de cirugia anterior superficie lisa
y brillante bien delimitada de consistencia firme y fija a planos profundos.

Figura_3. Radiografia de térax PA normal. Sin evidencia de metastasis.

Se procedi6 a la extirpacion quirdrgica de la totalidad de la zona debido a la alta sospecha de
malignizacion y de que hubiese alguna lesion a cierta distancia producto del crecimiento rapido
de la neoformacion, se realiz6 reseccidon quirdrgica con amplios margenes que incluian los

planos musculares superficiales y profundos, asimismo un segmento 6seo de la 9™ costilla hasta
abordar la cavidad toracica con inclusién de la pleura parietal. Se procedi6 a la reconstruccion
del defecto de pared toracica con colocacién de malla de monofilamento de polipropileno

(Marlex®), y movilizacion de flap de musculo para un cierre completo de dicho defecto (Figura.
4). Se dej6 una sonda toracica por contra apertura a través de toracostomia minima a nivel del

5 espacio intercostal linea axilar posterior para restitucion de la presion de la cavidad pleural.
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Figuras 4. Secuencia de la extirpacion quirdrgica de la totalidad de la zona con amplios méargenes que incluian los planos

musculares superficiales y profundos, asimismo un segmento 6seo de la 9"2 costilla hasta abordar la cavidad toracica con
inclusion de pleura parietal. Reconstruccion del defecto de pared torécica con colocacién de malla de monofilamento de
polipropileno y flap muscular.

El servicio de Anatomia Patologia reporta al examen macroscopico: tejido irregular de 6.5 x 5.5 x
3.8 cms marrén amarillento con focos hemorragicos con presencia de dos nddulos de 3.5 cms.
Mientras que el examen histologico reveld; neoplasia maligna de origen epitelial formada por
nidos, trabéculas y pseudotubulos de células pequefias basaloides y grandes nucleos
vesiculares, atipias hipercromaticas y mitosis atipicas delimitada por capsula delgada de
fibrocolageno, compatible con el diagnéstico de espiradenocarcinoma ecrino . En la muestra de
musculo se evidenciaron focos de invasion neopléasica.

La paciente cursé con un postoperatorio aceptable y satisfactorio, motivo por el cual se decide
su egreso 72 horas después de su intervencién quirlrgica.

Los examenes practicados para el seguimiento por metastasis fueron negativos, se le administro
radiacion y quimioterapia adyuvante. La paciente se programa cada tres meses para
seguimiento. Después de doce meses evoluciona satisfactoriamente y no tiene evidencia de
enfermedad recurrente o metastasica.

Discusioén

El espiradenoma ecrino es una neoplasia solitaria benigna de anexos cutaneos rara, de
crecimiento lento, pequefio tamafio y larga historia clinica. Deriva de la glandula sudoripara
ecrina a partir de su porcion secretora y ductal. Kersting y Helwig,(l) la describieron por primera
vez como una entidad clinica. Su histogénesis ha sido controvertida, asi como su
comportamiento bioldgico y su transformacion maligna. Los espiradenomas ecrinos malignos
(EEM), son raros, pero se han dividido en dos categorias: Los que surgen de novo y los que se
desarrollan a partir de un espiradenoma ecrino benigno(lz). El primer EEM fue descrito en 1972
por Dabska. Desde entonces, cerca de 50 casos han sido descritos en la literatura @ por 1o
general, el crecimiento repentino se observa en un tumor que ha estado presente durante
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muchos afios o incluso décadas. Las caracteristicas clinicas incluyen una previa lesién estable
de mas de 2 afios de duracién en el 87,5% de los pacientes de mas de 12 afios de duracién en

el 66,7% 3 No hay edad, el sexo o la predileccion sitio.La localizacion en la mayoria de los
casos se han producido en el tronco, abdomen o extremidades y en casos muy raros se han
reportado en la cabeza y el cuello.

En nuestro caso se trata de una paciente femenina de 21 afios de edad, con una lesion
localizada en el tronco (térax derecho), el rapido crecimiento del tumor fue el sintoma capital que
se presentd en nuestro paciente.

Sasson y Rodriguez en ™ , describen el caso de un paciente masculino de 65 afios, con una
gran lesion tumoral en region frontal dolorosa 3.5 x 3 x 2.5 cm solitaria, bien definida, color
rosado, suave, ulcerada y exudativa, de aproximadamente 15 afios de evolucion, la cual
aumento de tamafio abruptamente durante el Gltimo afio. Se realiz6 biopsia que al examen
histolégico revel6 nédulos basofilos en la dermis nitidamente delineados, y desligados de la
epidermis. Se identificaron dos tipos de células: células pequefias y oscuras con nulcleos
hipercromaticos, en la periferia y células grandes con nudcleos palidos, en el centro. Se
observaron, ademas, algunas estructuras parecidas a ductos. Por lo que se confirmo el
diagnéstico de un espiradenoma ecrino maligno.

Bercin S, et al. 2009 (11), reportan el caso clinico de un paciente femenina de 64 afios de edad,
con una lesién tipo hinchazén de 1 x 1 cm, en la cara lateral superior de la nariz, que habia
estado presente durante 6 meses. Ella habia notado una ampliacién repentina del dolor, lesion
oscura nodular rosa-azul en su nariz durante los Gltimos dos meses. La lesion se extirpd con un
margen libre de 5 mm. El examen histoldgico de la pieza revelé un tumor nodular localizado en
la dermis, dos poblaciones distintas de células epiteliales neoplasicas (pequefias células
basaloides oscuras y las células palidos, que son mas grandes con nucleos vesiculares y el
citoplasma pélido) y formaciones tubulares eran rasgos caracteristicos del tumor. Los tdbulos
revestidos por dos filas de células epiteliales se encuentran dentro del tumor, algunos rodeados
por las células neoplasicas. La apariencia resultante se asemeja a un espiradenoma ecrino, sin
embargo, en algunas zonas, el tumor mostré un cambio maligno. Estos componentes malignos
se componen de agregados sélidos de células tumorales con leve a moderada atipia nuclear, y
altas cifras de mitosis.

Por otro lado Granter et al.(l4), En su estudio de 12 pacientes EEM, informd la incidencia del
sexo igual y una edad media de aparicion de 62 afos. Siete tumores estaban localizados en el
tronco, tres en las extremidades, y dos en la cabeza y el cuello region. Tamafio medio de los
tumores fue de 7,5 cm.Las lesiones estaban presentes entre 7 meses y 30 afios antes de la
extirpacion quirdrgica. Cinco de los siete pacientes en los que habia informacion de seguimiento
estaban libres de la enfermedad y un paciente desarroll6 metastasis a los ganglios linfaticos

locales 5 afios después de que el tumor primario fue resecado. Tay et al.(ls), reportd 57% de
recurrencia local y un 39% de metastasis y la muerte relacionada en EEM. Debido a su alta
capacidad metastasica se considera que es potencialmente letal. En la literatura, el EEM se

informa, es un tumor agresivo con una tasa de mortalidad de entre el 20 y el 39%.15, EEM, es un
tumor histolégicamente heterogéneo con dos formas distintas de presentacién, carcinoma de
alto grado y tumor de bajo grado imitando a un espiradenoma benigno. Los patélogos deben
examinar todo el material proveniente de la extirpacion de un espiradenoma ecrino
cuidadosamente en vista de la transformaciéon maligna. Es muy importante controlar la recidiva
local o las metastasis regional o distante, es por esto que la escision local amplia parece ser el
tratamiento adecuado para el EEM. El papel de la diseccion profilactica de ganglios linfaticos,
radioterapia adyuvante postoperatoria, o la quimioterapia es incierto debido a la escasez de

datos y el tiempo de seguimiento(le). Si hay una ausencia de metastasis a distancia y la
presencia de metastasis de ganglios linfaticos regionales, disecciéon de ganglios linfaticos debe

llevarse a cabo 141519 Nuestro paciente tiene margen libre de tumor, sin ganglios linfaticos
palpables en el cuello o la evidencia de linfadenopatia en la evaluacion ecografica del cuello y
sin metéstasis a distancia.

Conclusién: La transformacion maligna de un espiradenoma ecrino, es un fenébmeno poco
frecuente, el cambio ocurre ya sea dentro de un espiradenoma, por lo tanto, deben ser seguidos
cuidadosamente, porque los cambios rapidos de apariencia de las lesiones benignas de la piel,
crecimiento rapido, cambio de color, y ulceraciones son importantes para el diagnéstico de la
transformacion maligna.
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NOTA: Toda la informacién que se brinda en este articulo es de caracter investigativo y con fines académicos y de actualizacion
para estudiantes y profesionales de la salud. En ningin caso es de caracter general ni sustituye el asesoramiento de un médico.
Ante cualquier duda que pueda tener sobre su estado de salud, consulte con su médico o especialista.
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