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Tumor anexial incidental en una localizacion inusual
Incidental adnexal tumour in an unusual location

En un varén de 93 afos, recientemente intervenido de un carcinoma epidermoide
en regidn supraclavicular se observd como hallazgo incidental un nddulo
pediculado de base ancha de aproximadamente 5 cm de diametro de color piel
y con zonas rosadas con telangiectasias visibles en el tercio distal de la
extremidad inferior izquierda (imagen 1). Era de consistencia blando-gomosa y
se intuia la presencia de tabiques que le daban una apariencia lobulada. El
paciente refirid que se trataba de una lesion de muchos afios de evolucion, y que
habia ido creciendo progresivamente. No presentaba dolor, sangrado u otros
sintomas.

Se realiz6 una biopsia punch de 4mm y la histologia mostrd una lesion localizada
en dermis media y profunda, constituida por proliferaciones celulares rodeadas
por una gruesa membrana eosindfila, constituyendo nidos con forma poligonal.
Desde el punto de vista citologico se observan dos poblaciones celulares, en
periferia células de aspecto basaloide dispuestas en empalizada, con nucleos
hipercromaticos y escaso citoplasma y otras células mas centrales, de
citoplasmas mas amplios y claros con nucleos vesiculosos y cromatina grumosa.
No se observaron mitosis ni pleomorfismo celular (figura 2 y 3).

DIAGNOSTICO

Cilindroma

TRATAMIENTO

Conjuntamente con el paciente se decidié abstencion terapéutica.
COMENTARIO

Los cilindromas son tumores anexiales benignos mas frecuentes en mujeres,
que pueden aparecer de forma aislada o en el contexto del sindrome de Brooke-
Splieger o cilindromatosis familiar autosémica dominante en el que no solo se
desarrollan cilindromas, si no también espiradenomas y tricoepiteliomas’2.

Se presentan como papulas, ndédulos o lesiones pediculadas, como el caso
presentado, habitualmente en el polo cefalico (90%). Son de color piel, rojizos o
azulados y no suelen alcanzar tamafios mayores a un centimetro, aunque se han
descrito casos de cilindromas de 20 centimetros'-3. Solo se han encontrado tres
casos publicados de cilindromas en extremidad inferior, uno de ellos con
multiples lesiones de distribucién lineal en la parte distal de la pierna y ninguno
asociado a cilindromas en otras localizaciones?34.

Los cilindromas solitarios presentan frecuentemente el gen de fusiéon MYB-NFIB
que actua como una oncoproteina que estimula los procesos neoproliferativos
mientras los sindromes de cilindromatosis familiar presentan mutaciones en el
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gen supresor tumoral CYLD1"5. Los analisis inmunohistoquimicos muestran en
ambos casos una intensa expresion nuclear MYB, por lo que esta oncoproteina
podria ser clave en el desarrollo de cilindromas tanto esporadicos como
familiares’.

La histologia muestra nidos de células basalioides normalmente en dermis, que
pueden extenderse a hipodermis, rodeados de una membrana basal eosindfila
que le confiere un caracteristico aspecto de puzle'. En los nidos tumorales se
diferencian dos tipos celulares: en la periferia, células de menor tamafio con
nucleos hipercromaticos dispuestos en empalizada, y en el centro células de
mayor tamafo, con nucleos mas claros y abundante citoplasma que recuerdan
a células secretoras o ductales, de lo que podria deducirse un origen celular
apocrino o ecrino’.

En el diagndstico diferencial histolégico se incluyen los tricoepiteliomas,
espiradenomas, carcinomas basocelulares y tumores anexiales malignos, como
el carcinoma adenoide quistico que puede presentar zonas cilindroma-like. Los
tricoepiteliomas estan constituidos por nidos de células basalioides, en cuyo
interior pueden encontrarse depositos de mucina y que se encuentran rodeados
por un estroma tumoral denso y fibroso con células fusiformes. Existe un
artefacto o grieta de retraccion (cleft) entre el estroma tumoral y el estroma de
piel normal, que lo diferencia del carcinoma basocelular, en el que la grieta de
retraccion se produce entre el epitelio tumoral y el propio estroma tumoral. El
espiradenoma, puede aparecer junto al cilindroma y presenta islotes de células
tumorales formando Iébulos rodeados de un estroma fibroso que contiene vasos
sanguineos '3.

El tratamiento de los cilindromas es quirurgico, especialmente en lesiones
unicas, pero las recurrencias son habituales. La malignizacion es infrecuente y
suele ocurrir en pacientes con el sindrome de Brooke-Splieger . De hecho, se
han descrito menos de 50 casos de malignizacién, de los cuales solo 9 eran
cilindromas solitarios®®. Un rapido crecimiento, cambio de color, dolor, ulceracion
o sangrado pueden sugerir malignidad®®.  Histologicamente los
cilindrocarcinomas se presentan como tumores pobremente diferenciados, con
células de nucleos pleomorficos y abundantes mitosis, se pierde la diferenciacién
entre las células de la periferia y el centro, asi como la membrana hialina,
dejando de tener el caracteristico aspecto de puzle®8. En la cara, los
cilindrocarcinomas pueden confundirse con adenocarcinomas de células basales
de las glandulas salivales®.
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Figura / Figure 1
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Figura / Figure 2
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