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El siringocistadenocarcinoma papilifero (SCACP) es una variante muy poco frecuente de carcinoma anexial cutaneo que suele aparecer inicialmente como transformacion maligna in situ en un siringocistadenoma papilifero (SCAP),
progresando posteriormente a un carcinoma invasivo. Presentamos un caso diagnosticado en nuestro hospital.

Varon de 40 anos sin antecedentes de interées, gue consultaba por la aparicion de una lesion pigmentada de un afo de evolucion y crecimiento progresivo, localizada a nivel del torax. El paciente referia que la lesion era asintomatica, pero gque
en ocasiones sangraba con el roce.
A la exploracion se objetivo una papula pediculada de 10 mm de diametro, eritematomarronacea, cubierta por una costra exudativa marron oscura en region pectoral izquierda. Figural

El estudio histologico reveld una neoformacion epitelial de crecimiento en forma de cordones sélidos, alrededor de ductos, dirigidos a la superficie epidérmica a la que sobreelevaban. En profundidad eran mas frecuentes las estructuras
tubulares que se acompanaban de una capsula fibrosa. El estudio inmunohistoquimico evidencié positividad de la poblacion epitelial en superficie para Citoqueratina 7 y 5-6, siendo negativa la citoqueratina 20. El P63 resulto positivo en la
porcion superficial y en profundidad; en las areas de conductos fue positivo Unicamente en el estrato periférico de células mioepiteliales. Figura2

El SCACP contactaba con el margen lateral. En un segundo tiempo se ampliaron 1 cm los margenes de extirpacion, no encontrandose restos neoplasicos en la segunda pieza remitida.
Se realizo estudio de extension con TAC toracoabdominal que resultdo normal. 6 meses después el paciente se encuentra asintomatico sin signos de recidiva local o a distancia.

Resumen de casos de SCACP publicados, caracteristicas clinicohistologicas
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Figura 2a: Panoramica, se observa lesion exoendofitica pediculada,
con area benigna en la base con contorno redondeado y bien
delimitada.

Figura 2b: Lesion benigna en la base del tumor, rodeada de una
capsula fibrosa.

Figura 2c Detalle de la lesion benigna formada de estructuras
tubulares, parcialmente colonizadas por células atipicas (Flecha).
Figura 2d: Area de diferenciacion escamosa en el crecimiento
maligno superficial.

Figura 2e: CK 7 positiva en el tumor siendo la epidermis negativa.
Figura 2f: Positividad de p63 en las celulas mioepiteliales perifericas
en el area benigna, y en la totalidad del tumor maligno ( Flecha)
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El SCACP constituye un carcinoma anexial de origen controvertido (apocrino vs ecrino) muy infrecuente del que solo existen 37 casos descritos en la literatura, considerado la variante maligna del SCAP. Suele aparecer en pacientes mayores
de 60 afos, sin predominio claro entre sexos y localizarse con frecuencia en la cabeza y el cuello. Constituye una neoplasia de bajo grado de malignidad de la que se han notificado 6 casos con metastasis locoregionales pero ninguno con
metastasis a distancia. En ocasiones aparece con varios focos invasivos e in situ en el seno de un SCAP o de un nevo sebaceo (6 casos descritos). Tablal

Recientemente Vishwas Parekh y su equipo, debido a la frecuente asociacion entre nevo sebaceo y SCAP (esta ultima fue la neoplasia benigna de asociacion mas frecuente tras revisar 596 nevos sebaceos) y entre SCAP y SCACP (de los 38
casos de SCACP 18 de ellos estaban asociados a un SCAP) y al hallazgo en una misma lesion de las 3 entidades de forma continua, han propuesto una teoria multietapica para explicar el origen de algunos casos de SCACP. Segun ella, esta
neoplasia apareceria como consecuencia del acimulo progresivo de alteraciones gendmicas en un nevo sebaceo, siguiendo la siguiente secuencia: nevo sebaceo, SCAP, SCACP in situ y finalmente SCACP invasivo. Por el momento no
existen pruebas genomicas que avalen esta teoria.

Clinicamente se presenta como un nddulo exofitico eritematoso, normocoloreado, amarillento o marron, tipicamente asintomatico (aunque puede ser doloroso y/o ulcerarse) y de velocidad de crecimiento variable (a veces experimentando
episodios de crecimiento subito en una lesion previamente estables). Su tiempo de evolucion al diagnostico es variable desde pocas semanas hasta 30 afios (aunque en estos casos podrian tratarse de formas inicialmente benignas, un SCAP o
un nevo sebaceo, sobre la que se desarrollaria posteriormente el SCACP).

Histoldgicamente se caracteriza por la presencia de células glandulares con citoplasma decapitado, que muestran rasgos de malignidad citologica (pleomorfismo, ratio nicleo/citoplasma elevado) asi como positividad para PAS diastasa. Se
diferencia 3 variantes de presentacion: adenocarcinoma in situ, con arquitectura tipica de SCAP junto a un epitelio displasico, que estaria separado de la dermis adyacente por una capa de células basales o mioepiteliales a modo de
“membrana basal”; adenocarcinoma invasivo, en el que las células displasicas romperian esta “membrana basal”, invadiendo la dermis y formando glandulas neoplasicas y en forma de focos de carcinoma espinocelular invasivo sobre un
SCAP.

El uso de técnicas inmunohistoguimicas se ha demostrado util para su diagnostico. La positividad para CK5/6 y para p63 (como se observo en nuestro caso) permitiria diferenciar el SCACP del adenocarcinoma metastasico y del
hidradenocarcinoma papilifero, de igual manera que su negatividad para CK 20 también iria en contra del origen metastasico.

Se han descrito multiples hallazgos histoldgicos asociados a esta neoplasia: areas basaloides, linfoepitelioma-like, con diferenciacion escamosa (5 casos descritos ademas del nuestro), con infiltracion pagetoide de la epidermis (2 casos), con
Infiltracion perineural, cuerpos de psammoma, un sebaceoma, un carcinoma sebaceo y un carcinoma ductal in situ.

La variabilidad de rasgos histologicos que puede presentar hace que establecer el diagnostico de SCACP sea muchas veces complejo. Para evitar errores, es conveniente valorar la pieza tumoral completa, evitando juicios diagnésticos sobre
biopsias parciales.

El diagnostico diferencial incluiria el hidradenocarcinoma papilifero, el adenocarcinoma ductal apocrino y metastasis cutaneas de adenocarcinomas de distinto origen (mama, ovario, endometrio, tiroides o tracto gastrointestinal).
Debido a los escasos casos publicados, no existen ninguna guia de manejo o protocolo terapéutico. La cirugia con margenes amplios se considera el tratamiento de eleccion, habiéndose propuesto también la cirugia de Mohs como posible

alternativa. El estudio de ganglio centinela se ha realizado asociado a Linfadenectomia en algun caso. El uso de quimio y/o radioterapia no esta claro. La radioterapia adyuvante se utilizo en un paciente sin poder evitar la extension
locoregional. En otro paciente con afectacion ganglionar se administré radioterapia y quimioterapia (cisplatino y 5- Fluoroacilo) obteniendo remision completa de las metastasis ganglionares.

En resumen, presentamos un nuevo caso de SCACP, el segundo descrito que aparece en torax y el 6° que presenta areas con diferenciacion escamosa.
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