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Resumen. Introduccion y objetivos. El carcinoma anexial microquistico (CAM) es un tumor raro y agresivo que
clinicamente se manifiesta como un nédulo subcutineo localizado en las regiones de cabeza y cuello. Esta tu-
moracién puede ser clinica e histolégicamente confundida con otras lesiones cutineas benignas o malignas, lo
que con frecuencia conduce a un tratamiento inicial erréneo. La principal complicacién del CAM es la alta
morbilidad y la elevada tasa de recurrencia tras escisién local amplia. Estudios preliminares recientes han mos-
trado unas mayores tasas de curacién mediante cirugfa micrografica de Mohs (CMM).

Material y métodos. Se revisaron las historias clinicas de 6 pacientes consecutivos con CAM tratados mediante
CMM en nuestro Servicio de Dermatologia entre 1995 y 2007.

Resultados. Todos los casos se localizaron en la cabeza y el 100% fue tumor primario. En el 70% de los casos el
tumor fue inicialmente mal diagnosticado de carcinoma basocelular. No se detectd invasién perineural en nin-
guno de los casos y la recurrencia estuvo ausente en todos los pacientes tras un periodo de seguimiento com-
prendido entre 1y 12 afios posteriores a la CMM.

Conclusiones. La ausencia de afectacién perineural y de una importante atipia celular puede deberse al cardcter
primario de la tumoracién. Ello justificaria la necesidad de un tratamiento definitivo radical inicial del tu-
mor primario para evitar las complicaciones que implica una recidiva tumoral. La localizacién y la ausencia de
recurrencia en todos nuestros casos tratados mediante CIMM apoyan el uso de esta técnica como el tratamien-

to de eleccién para el CAM.
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MICROCYSTIC ADNEXAL CARCINOMA: MOHS MICROGRAPHIC SURGERY AS THE
TREATMENT OF CHOICE
Abstract. Introduction and objectives. Microcystic adnexal carcinoma is a rare and aggressive tumor that
manifests clinically as a subcutaneous nodule located on the head or neck. The tumor can be confused clinically
and histologically with other benign and malignant skin lesions, often leading to inappropriate initial treatment.
The chief concern with microcystic adnexal carcinoma is the elevated morbidity and the high rate of recurrence
after wide local excision. Recent preliminary studies point to higher cure rates with Mohs micrographic
surgery.
Material and methods. We reviewed the medical histories of 6 consecutive patients with microcystic adnexal
carcinoma who underwent Mohs micrographic surgery in our dermatology department between 1995 and 2007.
Results. In all cases, lesions were located on the head and were primary tumors. Seventy percent of the tumors
were wrongly diagnosed initially as basal cell carcinoma. Perineural invasion was not detected in any patient,
and all were free of recurrence after between 1 and 12 years of postoperative follow-up.
Conclusions. The absence of perineural involvement and substantial cell atypia can be attributed to the lesions
being primary tumors. This would provide a rationale for definitive radical treatment of the primary tumor
from the outset to avoid the complications associated with recurrence. The site and the absence of recurrence
in all our patients who underwent Mohs micrographic
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Introduccion

El carcinoma anexial microquistico (CAM) (carcinoma
siringomatoso, siringoma maligno, carcinoma de los duc-
tos sudoriparos desmopldsico)!™ es una tumoracién cuti-
nea poco frecuente, de diferenciacién dual folicular y
glandular, que fue descrita por primera vez por Goldstein
et al* en 1982.

Se caracteriza por su naturaleza local agresiva, una
elevada capacidad infiltrante, asi como por un marcado
neurotropismo. Todas estas caracteristicas justifican una
elevada tasa de recidiva a pesar de la aplicacién de trata-
mientos agresivos.

Actualmente existe controversia en la eleccién de la me-
jor opcidn terapéutica para alcanzar la erradicacién com-
pleta del CAM. La cirugia micrografica de Mohs (CMM),
por las ventajas terapéuticas y estéticas que posee, podria
ser un tratamiento de eleccién en esta neoplasia. No obs-
tante, la experiencia de uso de esta técnica en esta tumora-
cién anexial es muy limitada.

Se aporta una serie de 6 casos de pacientes con CAM
tratados mediante CIMIM realizados en el mismo centro
dermatoldgico. Se analizaran los diversos pardmetros clini-
cos y quirdrgicos de todos los pacientes, asi como la exis-
tencia de recidiva en el seguimiento a largo plazo.

Material y métodos

Se revis6 la historia clinica y quirdrgica de 6 pacientes
diagnosticados en el Servicio de Dermatologia del Institu-
to Valenciano de Oncologia entre 1995 y 2007. En cada
caso el diagnéstico histopatolégico fue confirmado por un
anatomopat6logo mediante biopsias tefiidas con hema-
toxilina-eosina.

Se obtuvieron las piezas quirdrgicas y se procesaron si-
guiendo la técnica microgréfica de Mobhs, realizindose es-
tadios de 0,5 cm hasta que se obtuvo ausencia de afectacién
de los bordes quirtrgicos. La técnica se realizé de forma
diferida en 4 de los casos y en fresco en los dos restantes.
En aquellos realizados en fresco se procedié a la toma de
un estadio adicional una vez se alcanzaron los bordes libres
de enfermedad.

Se recogieron los siguientes datos de cada paciente:
edad, sexo, localizacién, duracién de la lesién, exposicién a
radiaciones ionizantes, lesién primaria o recurrente, di-
mensiones de la lesién en la exploracién clinica preopera-
toria, numero de estadios de CMM que se precisaron para
alcanzar bordes libres de enfermedad, defecto postopera-
torio, periodo de seguimiento y existencia o no de recidiva
durante el mismo.

Posteriormente se realiz6 una revisién de todos los casos
de CAM tratados mediante CMM descritos en la literatu-
ra desde 1982 a 2007 utilizando el sistema de bisqueda

PubMed. De ellos se recogieron los siguientes pardmetros:
ntmero de CAM tratados, dividiéndolos en casos prima-
rios y recurrentes, porcentaje de recidiva, nimero medio de
estadios quirdrgicos realizados y, por ultimo, la media
de seguimiento de los pacientes tratados.

Resultados

Los diversos pardmetros clinico-quirdrgicos de los 6 pa-
cientes se recogen en la tabla 1.

El grupo tratado estaba formado por 5 mujeres y un
hombre, con edades comprendidas entre 48 y 90 afios, con
una media de edad de 69 afios. Todas las tumoraciones
analizadas fueron primarias, y ninguno de los pacientes ha-
bia sido sometido previamente a radioterapia en la zona de
la lesién. Hasta un 50% de los casos habia presentado pre-
viamente uno o mds carcinomas basocelulares en la region
facial. En todos los pacientes la tumoracién asentaba en la
cara (tres en mejilla, dos en surco nasogeniano y uno en
mentén), localizindose en el hemilado derecho en un total
de 4 casos. El tamaifio de la lesién clinica oscilé entre
0,5%x0,6 cmy2x2cm.

El nimero medio de estadios requeridos para alcanzar
margenes libres de enfermedad fue de 1,4 y el tamafio
del defecto quirdrgico resultante oscilé entre 1 X 1 cmy
4% 3 cm.

Las pruebas complementarias realizadas en todos los
pacientes, que incluyeron una analitica (hemograma, perfil
hepitico y renal y estado de coagulacién) y una radiografia
de térax, se encontraron dentro de los limites de la norma-
lidad.

El periodo de seguimiento oscilé entre 1y 12 afios, con
una media de 5 afios, con ausencia de recidiva en la totali-
dad de los casos.

Discusion

E1 CAM es una tumoracién anexial maligna que aparece
con mayor frecuencia en mujeres de edades que oscilan
entre los 50 y los 69 afios®>1%. Existe una mayor predis-
posicién al desarrollo de este tumor en las razas caucdsi-
ca y asidticall, con raros casos descritos en la poblacién
afroamericana®®1213,

Se consideran varios factores de riesgo para el desarrollo
de esta neoplasia, que incluyen la exposicién a la radiacién
ultravioleta y/o ionizante, asi como la existencia de una in-
munosupresion de base3.

El CAM se manifiesta clinicamente como una placa,
nédulo o pseudoquiste de consistencia pétrea, asintomati-
co, de crecimiento lento y progresivo, que se presenta con
un tamafio medio de 2 cm en el momento del diagnéstico
(fig. 1)'. La presencia de escozor, parestesia o dolor en la
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Tabla 1. Caracteristicas de los pacientes tratados mediante cirugia de Mohs en nuestro servicio

Edad/sexo Tiempo de  Motivo de Cancer  Localizacion Exploracion ~ Diagndstico  N.°estadios = Seguimiento
evolucion consulta cutdneo fisica de sospecha (defecto (afos)/
(afnos) previo quirdrgico) recaida
69/Hombre 2 Placa No Mejilla Placa mal Tumor 2 (7x2cm) 3/No
asintomatica izquierda delimitada anexial
amarillenta
pétrea
1x1,5cm
61/Mujer 14 Placa No Mentén Placa pétrea Tumor 2 (5x5cm) 2/No
indurada derecho con depresion anexial
asintomatica central de
2x2cm
61/Mujer 1 Papula CBC  Surco Papula marfileha CBC 2(3x3cm) 1/No
amarillenta nasogeniano  con
indurada derecho telangiectasia
1x1cm
52/Mujer 8 Lesion No Mejilla Papula CBC 1(3x3cm) 1/No
cicatricial derecha amarillenta
de2x1cm
81/Mujer 1 Noédulo CBC Megjilla Papula indurada CBC 1(1,5%x1,5cm) 12/No
semiduro izquierda amarillenta de
0,5x0,6 cm
48/Mujer 1 Nédulo CBC  Alanasal Pépula indurada  CBC 2(2x2cm) 9/No
amarillento derecha de1x1cm
indurado

CBC: carcinoma basocelular.

zona de la tumoracién orienta a la posible existencia de
afectacién perineural, que en este tipo de tumoracién varia
entre un 18y un 59% de los casos!*.

El CAM se localiza en la cabeza y el cuello hasta en un
83 % de los casos''>, De ellos, un 73 % se localiza en la
cara, fundamentalmente afectando al drea palpebral'®!” y al
surco nasogeniano.

El retraso medio entre la aparicion de la lesién y el esta-
blecimiento del diagndstico histopatoldgico es variable se-
gun el sexo del paciente. Asi, mientras en el sexo femenino
el retraso medio del diagndstico es de un afio, en el sexo
masculino alcanza hasta 5 afios'!. En nuestro estudio el re-
traso oscilé entre 6 meses y 14 afios, no pudiendo precisar-
se alguna relacién segun el sexo ya que la poblacién era
mayoritariamente femenina.

Se trata de una tumoracién con una alta capacidad de pe-
netracién en profundidad?®, que frecuentemente invade el
tejido celular subcutdneo y el musculo esquelético subyacen-
te, habiéndose descrito afectacién del pericondrio, del pe-
riostio, de la adventicia de los vasos sanguineos, e incluso
afectacién 6sea’?. Histolégicamente se caracteriza por una
epidermis respetada asociada a una dermis papilar y reticular
superficial ocupadas por pequefios quistes con queratiniza-
ci6n itsmica y del infundibulo folicular (fig. 2). En la dermis
reticular media y profunda destaca la existencia de multiples
islotes de células basaloides, que muestran vacuolizacién in-

Figura 1. Placa mal delimitada, de coloraciéon marfilena
con telangiectasias, localizada en la mejilla derecha.

tracitoplasmdtica y en determinadas dreas conforman ductos
con limenes bien definidos, tapizados por células aplanadas
organizadas en una o dos capas (fig. 3)2*2..

La infiltracién perineural, fenémeno descrito en menos
del 5% de los tumores de cabeza y cuello?*4, supone un
fenémeno relativamente frecuente en el CAM, detectin-
dose en el andlisis histolégico de entre un 17,5% a un 59%
de los pacientes segtn las series®. Dicho fenémeno apare-
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Figura 2. En la dermis superficial se aprecian islotes epiteliales
y algunos quistes cérneos (hematoxilina-eosina, x20).

o : 3 o , - Rt

Figura 3. La dermis media esta infiltrada por pequefos islotes
epiteliales y en la dermis profunda aparecen algunas estructuras
tubulares (hematoxilina-eosina, x20).

ce fundamentalmente en carcinomas anexiales recidivados
(hasta el 87,5% de los casos)*$, siendo poco frecuente en el
carcinoma anexial primario; este dato resalta la importan-
cia de un tratamiento inicial 6ptimo como método para
reducir el porcentaje global de CAM con infiltracién peri-
neural. En nuestro estudio ninguno de los casos mostré
infiltracién perineural, lo que puede ser debido a que todas
las neoplasias tratadas en nuestra serie fueron primarias.
El CAM se trata de una tumoracién de dificil diagnés-
tico tanto desde el punto de vista clinico como histolégi-
co?. De hecho, entre un 25 y un 53 % de los casos, segin
diferentes series, fueron mal diagnosticados clinicamente,
de manera que el diagndstico inicial mds comun fue el de
carcinoma basocelular esclerodermiforme>'. A la dificul-
tad del diagnéstico clinico se suman en muchos casos
también errores en el diagnéstico histopatoldgico, lo que

se debe a que las biopsias tomadas por rebanado imposibi-
litan estudiar el patrén estratificado caracteristico del
CAM? . En nuestro estudio, 4 de los 6 casos fueron clini-
camente diagnosticados de carcinoma basocelular, y en
uno de ellos el estudio histopatolégico apoyé este diag-
néstico. Sin embargo, en este caso se habia realizado una
biopsia por rebanado y la posterior biopsia mediante un
punch confirmé el diagnéstico de CAM. Asi pues, ante
una lesién esclerodermiforme localizada en un drea foto-
expuesta, resulta imprescindible la obtencién de una mues-
tra de tejido que alcance el tejido celular subcutdneo.

El principal problema del CAM es su comportamiento
local agresivo, que se manifiesta por su gran capacidad
infiltrativa y su alta frecuencia de afectacion perineural?,
lo que conlleva una alta frecuencia de recidiva local
tras una exéresis quirdrgica convencional, que alcanza el
40-60% de los casos?$-30. La afectacién a distancia es ex-
cepcional en esta tumoracién anexial. Unicamente se han
descrito 5 casos con afectacién en la cadena linfatica lo-
corregional ipsilateral (4 casos)3! o contralateral (un
caso)32. Por otro lado, la afectacion sistémica es excepcio-
nal, habiéndose comunicado casos aislados en pulmén33,
hueso® e higado3*.

Las opciones terapéuticas aplicadas en esta tumoracién
incluyen la radioterapia y la cirugia, tanto en forma de
exéresis simple como en forma de cirugia de control
de mérgenes. La radioterapia ha sido utilizada en el trata-
miento del CAM tanto de forma aislada como de manera
coadyuvante al acto quirdrgico’#%. A partir de los diversos
resultados obtenidos se pueden establecer las siguientes
conclusiones:

1. La radioterapia no debe utilizarse como una opcién te-
rapéutica aislada de un CAM primario, ya que se ha de-
mostrado que en este caso no solo resulta ineficaz, sino
que es capaz de inducir la conversién en una variante
tumoral de mayor agresividad clinica e histolégica3¢.

2. La aplicacién de radiacién ionizante se puede plantear
como tratamiento coadyuvante a la exéresis quirdrgica
de un CAM con mirgenes libres de enfermedad en de-
terminadas situaciones, que incluyen: casos recidivados,
casos con infiltracién perineural, vascular o linfética, asi
como aquellos que infiltren musculo o hueso!>373%,

La cirugia convencional precisa la obtencién de un am-
plio margen de seguridad tanto en superficie como en pro-
fundidad para que el riesgo de una exéresis incompleta sea
minimo. Sin embargo, la definicién de «un amplio mar-
gen» es bastante imprecisa, por lo que la evaluacién de los
resultados obtenidos mediante cirugia convencional en di-
versos trabajos resulta imposible de realizar. Por otra parte,
el andlisis de la pieza quirdrgica obtenida mediante esta
técnica quirdrgica sélo permite la valoracién de un 0,2 %
de los margenes, lo que conlleva una recurrencia de hasta
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Tabla 2. Pacientes con carcinoma anexial microquistico tratados mediante cirugia de Mohs descritos en la literatura

Autor N.°de casos Recurrencia N.° medio Media de seguimiento
de estadios (meses)
Fleischmann et al*é, 1984 1 No NS 7
Cooper y Mills?, 1984 1 (recurrente) Si NS 8
Nickoloff et al®, 1986 1 No 4 13
Hamm et al*°, 1987 3 (2 recurrentes) No NS 19
Mayer et al®¢, 1988 3 (2 recurrentes) Si (1 caso) NS NS
Chow et al*4, 1989 1 No NS NS
Birkby et al*7, 1989 1 (recurrente) No NS 18
Wallace y Bernstein“é, 1991 1 caso No NS 18
Futran et al*°, 1992 1 caso No NS 1,5
Sebastien et al'®, 1993 1 (recurrente) No NS 16
Burns et al®®, 1994 10 (4 recurrentes) No NS 25
McAlvany et al>', 1994 1 No 1 32
Hazen y Bass®?, 1994 1 (recurrente) Si NS 42
Hesse et al*>, 1995 1 No NS 24
Barlow et al?’, 1996 2 No 1,5 24
Billingsley et al’, 1996 4 (3 recurrentes) No NS 31,4
Park y Parry'2, 1998 1 No 3 6
Friedman et al®?, 1999 11 (2 recurrentes) No BI5) 60
Chiller et al5, 2000 25 (3 recurrentes) Si (3 casos) NS 38
Snow et al®3, 2001 13 (3 recurrentes) No NS 60
Abbate et al>4, 2003 6 (2 recurrentes) No NS 23,3
Khachemoune et al®5, 2005 4 No 4 12
Leibovitch et al'4, 2005 20 (4 recurrentes) No 2 60

NS: dato no recogido en el informe quirurgico.

un 40-60%?> de casos en los primeros tres afios tras el tra-
tamiento.

La CMM permite conseguir una mayor selectividad
en el volumen de tejido extirpado, reduciendo al méximo
la exéresis de piel sana, con lo que se alcanza un mejor
resultado estético, un dato importante teniendo en cuen-
ta la tendencia de este tipo de tumoracién a aparecer en
la region facial®. A su vez, la forma de obtencién de la
pieza y su andlisis permite valorar casi el 100 % de los
margenes tanto laterales como profundo de la lesién?,
con lo que el riesgo de recurrencia mediante esta técnica
varfa entre un 0° y un 12 %244 dejando un defecto
posquirtrgico que alcanza hasta 4 veces el tamafio de la
lesion clinica inicial>#-46,

En la literatura existe un nimero escaso de series de po-
cos pacientes tratados mediante cirugfa de Mohs (tabla 2).
En nuestra serie ningin paciente presenté signos de reci-
diva en el control periédico postexéresis, que oscilé entre
12 meses y 12 afios, con una media de seguimiento de
5 afios. El defecto quirdrgico alcanzé de dos a cuatro veces
el tamafio de la lesion clinica inicial.

La recurrencia tumoral adquiere un valor importante en
el CAM, ya que, comparado con el CAM primario, las re-
cidivas se presentan con mayores dimensiones, lo que su-
pone la necesidad de un nimero superior de estadios y un
mayor defecto quirdrgico secundario, e histolégicamente
muestran una mayor atipia celular con una tasa de infiltra-
cién perineural superior (hasta el 80% de casos). En nues-
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tra serie, los 6 casos presentaron una tumoracién anexial
primaria que histolégicamente mostraba una leve atipia
celular y ausencia de infiltracién perineural.

Con todo ello se concluye que la CMM deberia consi-
derarse como el tratamiento de eleccién para este tipo de
tumores.

Actualmente no esta establecido el intervalo de segui-
miento ni las pruebas complementarias necesarias en el
control de este tipo de pacientes. Dado el mayor riesgo de
recidiva tumoral en los primeros tres afios posreseccién
de la lesién, se aconseja un seguimiento cada 3-6 meses.
Tras estos tres primeros afios se deberfa realizar un control
anual de por vida, ya que se han descrito recidivas tumora-
les hasta 30 afios tras la exéresis inicial de la lesién.
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