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Siringomas: presentacion de casos
clinicos y revision de la bibliografia

Maria Teresa Reyes Morelo', Mirtha Morichelli?, Alberto Rodriguez Cabral® e Inés Stella*

Los Siringomas son tumoraciones benignas que comprometen el epitelio ductal de la glandula sudoripara ecrina.

La etiologia es desconocida. El motivo de consulta suele ser por razones estéticas, sin embargo la afeccion en genitales genera
cancerofobia o venerofobia. En la clasificacion se incluyen variantes clinicas y asociacion a diferentes enfermedades y sindromes.
El diagnéstico es clinico e histopatoldgico. Existen multiples opciones terapéuticas pero ninguna 6ptima.

En este trabajo presentamos cuatro pacientes con manifestaciones clinicas diferentes y revision de la literatura.
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ABSTRACT

Syringomas: a clinical cases series and literature review

Syringomas are benign tumors of unknown etiology where the ductal epithelium from sudoriparous eccrine gland is compromised.
Main complaint is due to the aesthetic nature, however the genital condition creates fear of cancer or venereal diseases.
Classification includes clinical variants and association with different diseases and syndromes. Diagnosis is made by clinical
and histopathological examination. Multiple treatment options are proposed with no effective outcome. Four cases with different
clinical manifestations are reported and literature review is performed.
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» INTRODUCCION

Los siringomas representan una patologia tumoral anexial
benigna originada en el epitelio de la porcion intraepidér-
mica (acrosiringio) de los conductos sudoriparos ecrinos'=.
Predomina en jévenes de sexo femenino con una relacion
2:1, siendo poco frecuente en mujeres postmenopausicas
y nifos.

La localizacion periocular es la que se reporta con ma-
yor frecuencia y, a su vez, los siringomas vulvares son mas
evidentes en adolescentes, mujeres en edad reproductiva

y embarazadas, por lo que se considera como hipotesis
etiolégica su posible vinculacién hormonal*S.

Con el presente trabajo queremos mostrar las diferen-
tes formas clinicas de los siringomas y de lo complejo que
resulta ofrecer a los pacientes un tratamiento realmente
efectivo.

» CASOS CLINICOS

Caso 1: Paciente femenina de 37 afos de edad, argentina,
que consulta por una dermatosis asintomatica de 4 afios
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de evolucion localizada en rostro. Sin datos personales o
familiares de importancia.

Al examen fisico presenta, a nivel periocular, papulas
multiples de diferentes didmetros, color piel, de consisten-
cia firme y superficie lisa (Fig. 1A) y, en cara anterior de
cuello, lesiones de caracteristicas similares pero eritema-
tosas, de 6 meses de evolucion (Fig. 1B).

El resultado de los examenes de laboratorio fueron sin
particularidades y la biopsia de piel (H&E) muestra epi-
dermis normal; a nivel de la dermis, dilatacién de los con-
ductos sudoriparos, tapizados por dos capas de células,
algunas de ellas con aspecto “en renacuajo”, rodeadas de
haces de colageno escleréticos. Informe vinculable con si-
ringomas.

Se realiz6 tratamiento con electrocoagulacion con
desapariciéon de algunas lesiones en el cuello pero la pa-
ciente luego de cuatro sesiones abandoné el tratamiento.

Caso 2: Paciente femenina de 47 afios de edad, argentina,
con dermatosis periocular no pruriginosa de 10 afios de
evolucion.

Como antecedentes personales y familiares: adeno-
carcinoma de colon derecho en el afio 2010; madre y tia
con siringomas perioculares.

En el examen fisico se observa en parpados supe-
riores e inferiores, en forma bilateral y simétrica, papulas
color blanquecino y otras color piel de 0,5 cm de diametro,
sin afeccion en otro lugar del cuerpo (Fig. 2). Se solicita
laboratorio de rutina cuyos resultados fueron normales.

El reporte histopatolégico describe epidermis sin
alteracion y, a nivel de la dermis, mdultiples conductos
sudoriparos formados por dos capas de células cuboi-
deas, algunas con prolongaciones epiteliales imitando la
apariencia en coma. Luego del estudio anatomopatologico
se confirma el diagnostico de siringomas y se inicia trata-
miento con electrocoagulacién, obteniendo resolucion de
la mayoria de las lesiones.

Caso 3: Mujer de 53 afios de edad, paraguaya, con der-
matosis pruriginosa en vulva de 8 meses de evolucion.

Antecedentes personales: Asma en tratamiento y
TBC hace 15 afios. Sin antecedentes familiares de impor-
tancia.

Al examen fisico, en labios mayores de vulva, se ob-
servan papulas multiples de 2-3 mm de diametro, eritema-
tosas, de consistencia firme y algunas escoriaciones (Fig.
3). Los laboratorios de rutina fueron normales.

En el estudio anatomopatoldgico se describe der-
mis con dilataciones de conductos sudoriparos con doble
capa de células y prolongaciones epiteliales, inmerso entre
haces de colageno esclerotico. Con la clinica y la histo-
patologia se hace diagnostico de siringomas. La paciente
decide no hacer tratamiento, por lo que so6lo se realizan
controles periddicos de las lesiones.

Caso 4: Paciente de 65 afos de edad, paraguaya, con
dermatosis en rostro y cuello de 4 afios de evolucién lige-
ramente pruriginosa.
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Fig. 1: Siringomas perioculares (A). Lesiones siringomatosas erup-
tivas en cuello (B).

Fig. 2: Lesiones perioculares con antecedentes de siringomas fa-
miliar.

Fig. 3: Siringomas en vulva en paciente menopausica.




Como antecedentes personales presenta hiperten-
sion arterial controlada, menopausia hace 26 afos y her-
mano con artritis reumatoidea.

En la exploracion fisica presenta en parpados inferio-
res, superiores y cara anterior de cuello, papulas de 3 mm
de diametro color piel y firmes de superficie lisa (Fig. 4).

Se realiz6 laboratorio clinico cuyos resultados fue-
ron sin alteraciones y biopsia de piel sin alteracion de
epidermis y dermis con dilatacién de conductos sudo-
riparos, doble capa de células cuboides y prolongacio-
nes epiteliales con aspecto de “coma”. Se confirma el
diagnostico de siringomas. La paciente decide no realizar
tratamiento.

» COMENTARIOS

Los siringomas fueron descriptos por primera vez en 1872
por Kaposi quien los denominé “linfagiomas tuberosum
multiplex”. Alo largo de la historia ha recibido varias deno-
minaciones detalladas en el Cuadro 1.

Existen varias hipétesis que tratan de explicar el origen

de esta patologia:
Teoria hormonal. Segun esta teoria, durante el embarazo,
el aumento de los receptores de progesterona con accion
hipertérmica en el hipotalamo provoca incremento de la
temperatura corporal, factor predisponente para la apari-
cioén de siringomas o aumento del tamafio de los mismos e
intensificacion del prurito, especialmente genital.

Las altas temperaturas del verano son referidas por al-
gunos pacientes como causa de exacerbacion de su cua-
dr020»23_

En la menopausia, con la caida de la secrecion hor-
monal del ovario, hay disminucién en el trofismo glandular
sudoriparo y sebaceo.

Esto explicaria la rara aparicién de los siringomas en
mujeres mayores de 50 afos. Los tumores que aparecen
en este grupo etario, a veces en forma eruptiva o disemi-
nada, obligan a descartar un origen medicamentoso (anti-
epilépticos) que provocarian cambios inflamatorios en los
conductos ecrinos?+2°,

Teoria hereditaria. Se describe un patrén de herencia au-
tosémica dominante, mosaicismo somatico tipo 1, donde
la mutacién es de tipo poscigoético en etapas tempranas
del desarrollo en un embrion sano®-*. Wu W.M y Lee Y.S
en Taiwan, en el afio 2010, documentaron un estudio de 7
familias afectadas con siringomas que fueron vinculados al
locus del cromosoma 16.g22 34,

Teoria de dermatitis siringomatosa. Guitar y cols., en
el afo 2003, acunaron este término para explicar que los
siringomas eruptivos son consecuencia de un proceso in-
flamatorio crénico de la piel que afecta a los anexos™. En
2009 Well M. y cols. proponen que los siringomas erupti-
vos son el resultado de una proliferacién reactiva de los
conductos sudoriparos dermoecrinos, secundario a una
reaccion autoinmune de los mismos®-28,

Las variantes clinicas pueden clasificarse en localiza-
dos (solitarios y multiples- unifocal) y generalizados (multi-
focal y eruptivos) (Cuadro I1)'3.
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Fig. 4: Lesiones perioculares y siringomas de localizacién lineal
en paciente afiosa.

Los siringomas por lo general son asintomaticos pu-
diendo afectar cualquier sitio de la piel:

Siringomas de localizacion periocular. Son los mas co-
munes y pueden preceder otras localizaciones mas tardias
como en el caso de nuestra primera paciente.
Siringomas de localizacién acral: Comprometen las
extremidades superiores de forma simétrica (antebrazos,
mufiecas y dorso de los dedos).

En 2009 Valdivieso-Ramos y cols. realizan una com-

pleta revisién de los articulos relacionados a siringomas
acrales publicados, encontrando las siguientes caracte-
risticas distintivas: igualdad de sexo, edad (30-70 afios),
localizacion acral exclusiva (con o sin afectacién ocular)
y asociacion a tumores?43°-43, Estas caracteristicas distin-
tivas de los siringomas acrales no se cumplen del todo en
nuestra paciente nimero 2, que si bien esta en el rango
etario, con antecedentes de adenocarcinoma de colon y
con afeccion por siringomas a nivel periocular, no presenta
lesiones a nivel acral hasta el momento.
Siringomas de vulva. Afectan los labios mayores de for-
ma bilateral y simétrica causando muchas veces prurito
intenso. Nuestra paciente nimero 3 fue derivada del Ser-
vicio de Ginecologia por prurito vulvar intenso ademas de
aumento del tamafio de lesiones vinculables con siringo-
mas; teniendo en cuenta que es una paciente menopausi-
ca, es posible que el prurito crénico haya ayudado a que
las lesiones no fueran detectadas en sus inicios.

Se han descripto tres formas de presentacion clinica:
la mas frecuente con multiples papulas simétricas, una va-
riante milioide donde coexisten quistes de millium y sirin-
gomas y una tercera con aspecto de liquen simple cronico
con placas liquenificadas en forma bilateral, en los labios
mayores, con eritema y erosiones*+’.

Siringomas en pene. Son lesiones asintomaticas, multi-
ples o solitarias confundidas frecuentemente con condi-
lomas. Su localizacién mas frecuente es el dorso y la cara
lateral del cuerpo del pene; también puede comprometer
el escroto®® 4,

Siringomas de localizacién lineal. Son muy raros y si-
guen exactamente el recorrido de los pliegues, sin otras
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Cuadro . Historia

¢ 1872 Kaposi describi estas lesiones por primera vez y las clasifico como linfagiomas tuberosum multiplex

¢ 1887 Jacquet y Darier le dieron el nombre de “Hidradenomes Eruptifs” y proponen la hipétesis de que estos tumores son

derivados de los conductos sudoriparos

¢ 1901 Gassmann sugiere la denominacion “Naevicyst Epitheliomatosis Disseminati” afirmando un caracter nevoide de esta

enfermedad.

e 1907 Pernet presenta un caso bajo la denominacion dada por Gassmann

e 1912 Torok, Mc Donagh y otros autores deciden llamarlos Siringomas

e 1913 J.H Sequeira hace la presentacion de un caso al que denomina: Hidradénomas Eruptifs ( Siringomas)

e 1951 Eichler y Woringer describieron los primeros casos de Siringomas familiares denominados hereditarios.” Asymptmatic

Eruptive Hidraadenoma”

¢ 1966 Hashimoto demostro por medio de la inmunohistoquimica y la microscopia electrénica el origen sudoriparo ecrino de

los siringomas.

e 1971 Carreiro describe el primer caso de siringomas localizados en vulva

e 1977 Hughes y Apisarnthanarax relatan el primer caso de Siringomas Acrales

¢ 1987 Friedman y Butler proponen una clasificacion de los Siringomas de acuerdo a sus caracteristicas clinicas y

asociaciones

e 1988 Patrizi y Butterworth y antes en 1964 Colen describen que los Siringomas son mas frecuentes en mujeres, japoneses

y pacientes con Sindrome de Down

¢ 1989 Ambrojo y Col. describen un patron histoldgico conocido como Siringomas de células claras en un paciente con

Diabetes Mellitus

e 1989 Berbis y Col. Reportaron el primer caso asociado a una neoplasia ( tumor carcinoide)

e 2003 Guitar y Col proponen el término “Syringomatous Dermatitis” y Garrido-Ruiz y Col en 2008 se adhieren a dicho

concepto

asociaciones. Es interesante como en la paciente nimero
4 las lesiones tienen disposicién lineal en forma de collar,
siguiendo los pliegues del cuello®0-%.
Siringomas simil millium y unilaterales. Ambas de rara
presentacién. Son 31 casos los descriptos en la literatu-
ra con aspecto simil milium, localizados en una sola area
del cuerpo, de tonalidad blanquecina, mas frecuente
en mujeres asiaticas y de ubicacion en genitales. La
distribucion unilateral se explicaria por un patrén de mo-
saicismo somatico, resultado de una temprana mutacion
poscigoética®®7.
Siringomas familiares. Variante rara de siringomas. Son
cuadros generalizados. El patréon de transmision es des-
conocido®®.
Siringomas eruptivos. La forma clasica de presentacion
es la palpebral y la forma generalizada es muy rara®-¢'.

Se han descripto casos de siringomas simil liquen
plano y urticaria pigmentosa de presentaciéon mucho mas
rara®.
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La asociacion de siringomas con sindrome de Down
es mas frecuente que en la poblacién general; en diferen-
tes estudios se ha encontrado que la incidencia es entre
un 6 y 30%, con una relacion mujer a hombre 2:163-68,

Otras asociaciones posibles son: sindrome de Ehlers-
Danlos, sindrome de Marfan, sindrome de Nicolau and Ba-
lus, sindrome de Klippel Feil, enfermedad de Fabry, nevo
de Spitz, liquen amiloide, prurigo nodular, quiste eruptivo
velloso, vitiligo, eccema e hipertiroidismo.

En el sindrome de Down, enfermedad de Ehlers-Danlos
y sindrome de Marfan, se ha postulado que la mayor laxi-
tud del tejido conectivo propiciaria la dilatacion mecanica
de las glandulas y los conductos sudoriparos cuyas pare-
des son muy finas, predisponiendo asi la formacion de los
siringomas®-76.

El diagndstico es clinico y se confirma con la histopa-
tologia. En la histopatologia los siringomas se observan
como pequefios conductos inmersos en estroma fibroso,
las paredes estan tapizadas por dos hileras de células epi-



Maria Teresa Reyes Morelo y colaboradores | 5

Cuadro Il .Variantes clinicas de siringomas (Modificado de Friedman y Butler)™

Localizados
a- Solitarios
b- Multiples- unifocal

Generalizados
a- Multifocal
b- Eruptivos

1-Papuloso
a- Infraocular
b- Genital
c- Acral
d- Unilateral y Nevoide lineal Unilateral
e- Frontal
2-Oculto
a- Cuero Cabelludo: Alopecia
3- Simulando Liquen Plano
a- Genital
4- Simulando Quistes de Miliares
a- Infraocular
b- Perianal
5-En placas unilateral

1.Simulando Liquen Plano
2.Simulando Urticaria Pigmentosa
3.Simulando Quistes Miliares

teliales, por lo general planas (Fig. 5). Las luces contienen
restos amorfos y algunos conductos poseen células epi-
teliales que se disponen a modo de coma, otorgandole un
aspecto de renacuajo (Fig. 6), tal cual se observé en los
casos presentados’”"8,

Una variante rara de la forma eruptiva son los sirin-
gomas de células claras, clinicamente indistinguibles de
otros siringomas. Han sido descriptos en pacientes en su
mayoria japoneses y considerados como un marcador de
diabetes mellitus.

Histoquimicamente las células epiteliales ductales tie-
nen el citoplasma claro y brillante debido a un aumento del
glucdégeno intracelular 7980,

Se plantean multiples diagnésticos diferenciales de
acuerdo a su localizacién y presentacion clinica (Cuadro
[11)81-83,

Fig. 5: En la panoréamica con tincién de Hematoxilina y Eosina
(40X) se observa los conductos ecrinos inmersos en estroma fi-
broso. A mayor aumento (100X) se observa los conductos con
aspecto de renacuajo (flecha).

El abanico terapéutico es variado pero ninguno de los
tratamientos es realmente efectivo. La benignidad de las
tumoraciones es una de las razones por la cual algunos de
los pacientes opta por no tratarlos; sin embargo, la mejoria
estética de las lesiones es una preocupacién cada vez mas
frecuente entre los consultantes.

Se han usado retinoides tépicos: tretinoina 0,05% vy
sistémicos; atropina al 1% tdpica, en solucién acuosa apli-
cada dos veces por dia en pacientes con prurito intenso,
logra alivio de los sintomas y disminucion leve del tamafo
de las lesiones, sin efectos colaterales locales o sistémi-
Cos.

Fig. 6: Histopatologia de lesién de vulva con tincion de Hematoxi-
lina y Eosina (100X). Se observan algunos conductos que poseen
células epiteliales que se disponen a modo de coma.
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Cuadro lll. Diagnésticos diferenciales

Tipo de siringomas

Siringomas lineal

Siringomas en vulva

Siringomas en pene

Siringomas eruptivos

Siringomas en rostro

Siringomas acrales

En dos de nuestros pacientes optamos por realizar
electrocoagulacion y si bien se obtuvo desaparicién de las
lesiones tratadas, sin secuelas, abandonaron el tratamien-
to. La literatura reporta que 60-80% de los casos tratados
con electrocoagulaciéon producen eritema y alteraciones
de la pigmentacion.

Radiofrecuencia, peeling quimico, curetaje, criocirugia,
dermoabrasién y técnicas quirlrgicas pueden ser utiliza-
das, pero recordemos que los siringomas estan localiza-
dos en la dermis, por lo que si la destruccién de las lesio-
nes con cualquiera de estas técnicas se hace de forma
superficial, puede provocar recurrencia de las mismas.

Con laser diéxido de carbono se habla de buenos re-
sultados en siringomas palpebrales. La combinacién de
este tipo de laser con previo tratamiento con TCA al 35%
disminuye el tamafio de las lesiones; sin embargo, algunos
pacientes se quejan de dolor intenso. Laser Erbium: YAG
ha sido utilizado en lesiones de vulva con mejoria notoria
de las lesiones, con buena tolerancia del dolor, sin cicatri-
ces o pigmentaciones residuales8%.

» CONCLUSION

Los siringomas son relativamente frecuentes en la consul-
ta, con variantes clinicas diversas. El tratamiento es poco
satisfactorio. En este trabajo realizamos una revision ex-
haustiva de la literatura con el fin de actualizar la biblio-
grafia.
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Patologia

nevus epidérmico, liquen plano y liquen estriado

Quiste epidérmico, esteatocitoma muiltiples, linfagioma
circumscriptum, liquen simple cronico, angioqueratoma,
enfermedad de Fox-Fordyce, angioma senil, condiloma
acuminado, candidiasis, escabiosis, pediculosis, dermatitis de
contacto alérgica, psoriasis, liquen escleroso y atrofico.

Verruga genitales, papulosis bowenoide

Liquen plano, pitiriasis liquenoide cronico, urticaria
pigmentosa, granuloma anular diseminada, secundarismo
sifilitico, tricoepitelioma multiples, xantomas eruptivos,
molusco contagioso.

Acné vulgar, hiperplasia sebacea, milia, liquen plano,
xantelasmas, milia en placa, milium coloide, angiofibromas,
xantomas.

Verrugas planas, liquen plano
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