Cartas al director

Siringomas vulvares: una causa infrecuente de prurito vulvar

A. Pérez-Bustillo, I. Ruiz-Gonzalez, S. Delgado, T. Alonso y J. Ingeimo

Servicio de Dermatologia. Complejo Asistencial de Ledn. Ledn. Espafa.

Serior Director:

Aunque los siringomas vulvares son
una entidad rara, probablemente sean
infradiagnosticados debido a que la
mayoria cursan como lesiones asinto-
madticas. Sin embargo, pueden ser cau-
sa de prurito vulvar resistente a trata-
mientos convencionales, que si es grave
conlleva importantes alteraciones en la
calidad de vida. Por lo tanto, es impor-
tante considerarlos en el diagnéstico
diferencial del prurito y las lesiones pa-
pulosas de la vulval2.

Presentamos el caso de una mujer de
78 afios, con antecedente de inconti-
nencia urinaria de nueve afios de evolu-
cién, que consultaba por un cuadro de
prurito vulvar desde hacia cuatro afios,
intermitente y sin influencia estacional.
Fue tratada con antihistaminicos orales
y corticoides tépicos sin mejoria. En la
exploracién fisica se apreciaban multi-
ples pdpulas de 3-5 mm, normocolo-
readas, de aspecto liquenoide, algunas
erosionadas en su superficie, que con-
fluian formando placas de forma bila-
teral en los labios mayores (fig. 1). No
se observaron lesiones similares en
otras localizaciones.

Se realizaron pruebas de contacto
con la bateria estdndar espafiola, siendo
positivas a las 96 horas para la mezcla
de perfumes y la de gomas negras. Se
practic6 una biopsia de una de las pd-
pulas que mostré una proliferacién

Figura 1. Multiples papulas liquenoides
en labios mayores.
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constituida por nidos y conductos de
células epiteliales embebidas en un es-
troma de haces de coldgeno. Los con-
ductos estaban tapizados por dos ca-
pas de células cuboideas, y algunos
mostraban extensiones en forma de re-
nacuajo, siendo estos hallazgos compa-
tibles con siringoma ecrino.

Se decidié tratar las lesiones con 14-
ser de diéxido de carbono, observin-
dose una clara mejorfa de la sintoma-
tologia y de las lesiones. Después de
11 meses de seguimiento la paciente ha
presentado escasos episodios de prurito,
de menor intensidad que los previos,
controlados con corticoides tépicos.

El siringoma es un tumor benigno
de origen ecrino localizado general-
mente en la regién periocular; sin em-
bargo, existen otras localizaciones mds
inusuales como la vulva. Hay casos
descritos con afectacién simultinea de
la regi6n vulvar y dreas extragenitales!.
Afecta principalmente a mujeres du-
rante la pubertad y edad media'*3, rara-
mente se manifiesta en edades avanza-
das como en nuestro caso*.

Los siringomas generalmente son
asintomadticos, aunque en la vulva pue-
den provocar prurito, que en ocasiones
aumenta durante la menstruacién, el
embarazo y los meses de verano®®. Re-
visando los casos publicados de sirin-
gomas vulvares destaca una larga evo-
lucién del prurito durante varios afios
previa al diagnéstico definitivo>*S8,
dando lugar a una importante altera-
cién en la calidad de vida. En ocasio-
nes, la persistencia de las lesiones puede
causar venereofobia y carcinofobia>®.

Se han descrito tres formas clinicas
de presentacién de los siringomas vul-
vares. Lo mds frecuente es que aparez-
can de forma simétrica en los labios
mayores como multiples papulas nor-
mocoloreadas o marroniceas. Las otras
presentaciones son lesiones quisticas o
placas liquenoides!, siendo ésta la for-

Actas Dermosifiliogr. 2008;99:573-82

ma de presentacién en nuestro caso. El
diagnéstico diferencial clinico se plan-
tea principalmente con quistes epidér-
micos, esteatocistoma multiple, condi-
lomas, enfermedad de Fox-Fordyce,
liquen plano y liquen simple créni-
colISI.

Debido a su apariencia poco especi-
fica, el diagnéstico clinico de siringo-
ma vulvar puede ser dificil. El examen
histolégico es la clave para establecer el
diagnéstico y descartar malignidad®®.
Se caracteriza por una proliferacién
dérmica constituida por células dis-
puestas en nidos y conductos en el seno
de un estroma fibroso. Algunos con-
ductos presentan una forma caracte-
ristica de pequeiias colas de células epi-
teliales en forma de coma que les dan
un aspecto de renacuajos. Habitual-
mente los conductos estdn tapizados
por dos hileras de células epiteliales y
pueden estar ocupados por material
eosinéfilo*7,

En nuestro caso mediante la clinica,
la exploracién fisica y las pruebas com-
plementarias se excluyeron otras causas
frecuentes de prurito vulvar como can-
didiasis, escabiosis, pediculosis, derma-
titis alérgica de contacto, psoriasis y li-
quen escleroso y atréfico. Dado el
antecedente de incontinencia urinaria,
en un primer momento la paciente fue
diagnosticada de dermatitis irritativa y
liquen simple crénico asociado, llegan-
do al diagnéstico definitivo de siringo-
mas tras la realizacién de la biopsia. La
presencia de liquenificacién secundaria
al rascado crénico puede hacer que los
siringomas de la vulva sean dificiles de
visualizar, por lo que los pacientes pue-
den ser diagnosticados erréneamente
s6lo de liquen simple crénico’. Por lo
tanto, el siringoma de vulva deberia ser
considerado en todo paciente con li-
quen simple crénico que responde po-
bremente a los antihistaminicos orales
y a los corticoides tépicos!.



El tratamiento de los siringomas
vulvares no estd estandarizado. Es im-
portante tener en cuenta que s6lo una
minoria de los pacientes experimenta
un adecuado control del prurito con el
uso de corticoides tépicos, con o sin
antihistaminicos orales'3. Algunos de
los tratamientos utilizados han sido
tranilast por via oral®, atropina t6pica’,
curetaje, crioterapia®, electrocirugia®>’
y extirpacién’, obteniendo resultados
variables. Una de las mejores opciones
terapéuticas es el tratamiento con ldser
de diéxido de carbono que ha demos-
trado ser muy efectivo en el alivio del
prurito y en la resolucién de las lesio-
nes de una forma segura y ficil de lle-
var a cabo%10,
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Los oncocitomas son neoplasias que
se originan a partir de epitelios glandu-
lares y secretores!. Histol6gicamente se
componen de células poliédricas de ci-
toplasma eosinofilico granular, el cual,
al ser examinado de forma ultraestruc-
tural, presenta gran cantidad de mito-
condrias!. Dentro de las localizaciones
cutdneas, la carincula ocular y el canto
palpebral medial son los lugares de
presentacién mds comunes?.

La incidencia de esta neoplasia en la
carincula es alrededor del 3% de to-
das las biopsias de tumores de anejos
oculares; en una serie publicada en Di-
namarca por Ostergaard®, donde se re-
cogieron los diagnésticos de 574 biop-
sias de lesiones de cartincula durante
25 afios, fue del 2,8 %, en otra serie de
466 biopsias de carincula realizada por
Pecorella* la frecuencia de oncocitoma
fue del 2,7%. Este tumor, ademis, es
mds comun entre las personas adultas

mayores y en las mujeres, con un pro-
medio de edad de 73 afios, y una razén
hombre mujer de 1:5*. Su comporta-
miento biolégico es benigno, aunque
se han descrito oncocitomas malignos’.

Presentamos el caso de un varén de
82 afios de edad, que acude a un servi-
cio de oftalmologia en Colombia por
un cuadro de un afio de evolucién de
crecimiento de una lesién quistica en el
lado nasal del ojo izquierdo con san-
grado ocasional. En el examen fisico
presentaba en la carincula del ojo iz-
quierdo una lesién polipoide redondea-
da de 7 mm de didmetro, muy vascula-
rizada, sin invasién de la piel del canto
palpebral. Se realiza extirpacién qui-
rirgica de la masa.

En el servicio de anatomia patoldgi-
ca se recibe un fragmento de tejido par-
cialmente revestido por epidermis que
midié 1,2 X 1,1 cm de didmetro mayor,
en el cual se reconoce una lesién poli-
poide de color pardo rojizo intensa-
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mente vascularizada de 0,7 X 0,6 cm de
didmetro cruzado. Los cortes histolégi-
cos con la tincién de hematoxilina eosi-
na mostraron un drea de conjuntiva
palpebral y bulbar correspondiente a la
regién de la cartincula, en la que se re-
conoce a nivel de la ldmina propia una
lesién tumoral benigna de origen epite-
lial constituida por células poliédricas
de nicleo central ligeramente hipercro-
madtico y citoplasma granular eosin6fi-
lo, con bordes celulares bien definidos
que se disponen en nidos sélidos aso-
ciados a congestién vascular y focos de
microhemorragia (fig. 1). La tincién
con PAS permite evidenciar el intenso
contenido acidofilico granular en el ci-
toplasma, correspondiente al elevado
ntmero de mitocondrias (fig. 2).

Se concluyé que la lesién correspon-
dia a un oncocitoma de la cardncula
ocular.

El oncocitoma, también llamado tu-
mor oncocitico o adenoma de células
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