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Porocarcinoma ecrino epidermotropo

Epidermotropic eccrine porocarcinoma
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RESUMEN

El porocarcinoma ecrino es un tumor maligno raro que se origina en
el acrosiringio (porcion intraepidérmica de la glandula sudoripara
ecrina). Afecta a personas de edad avanzada y se localiza preferen-
temente en las extremidades inferiores. El porocarcinoma es epi-
dermotropo cuando las células atipicas proliferan y se distribuyen
dentro de la epidermis con un patrén pagetoide (porocarcinoma
ecrino epidermotropo). Hay pocas comunicaciones sobre este tumor.

ABSTRACT

Eccrine porocarcinoma is a rare malignant tumor that origi-
nates in the intraepidermal portion of the eccrine sweat gland
or acrosyringium. It mainly affects older people and the most
common location is lower extremities. The porocarcinoma is epi-
dermotropic when atypical cells proliferate and distribute within
the epidermis with a pagetoid pattern (epidermotropic eccrine
porocarcinoma). There are few cases reported in the literature.
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El tratamiento de eleccion es la extirpacion quirdrgica con margenes
amplios (3 a 5 mm). Se presentan dos pacientes con porocarcinoma
ecrino epidermotropo localizado en la extremidad cefdlica.
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The treatment of choice is surgical excision with wide margins
(3-5 mm). We present two patients with an eccrine epidermo-
tropic porocarcinoma located in the head.
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INTRODUCCION

El porocarcinoma ecrino, también llamado poroma
ecrino maligno, es un tumor maligno raro que deriva de
la porcién ductal intraepidérmica de la glindula sudori-
para ecrina (acrosiringio). El porocarcinoma se denomina
epidermotropo cuando las células atipicas proliferan y se
distribuyen dentro de la epidermis con un patrén page-
toide (porocarcinoma ecrino epidermotropo)'. Hay pocas
comunicaciones sobre este tumor, mds frecuente en las
extremidades inferiores de personas de edad avanzada. Se
presentan dos pacientes con porocarcinoma ecrino epider-
motropo localizado en la extremidad cefdlica.

SERIE DE CASOS
Caso clinico 1

Una mujer de 82 afios, con antecedentes de hiperten-
sién arterial y dislipidemia, consulté por la presencia de
una lesién en la mejilla izquierda, de un afio de evolucién.
Habfa asistido a varias instituciones y realizado multiples
tratamientos tépicos, sin diagndstico ni respuesta. No re-
ferfa antecedentes de traumatismo ni de lesion previa en la
zona. En el examen fisico dermatoldgico se observaba una
placa eritematosa, ligeramente descamativa, infiltrada, ex-
quisitamente dolorosa a la palpacién, de 0,5 cm de did-
metro (Foto 1). La paciente presentaba intenso fotodafio
y no se palpaban adenopatias. El estudio histopatolégico
de la lesién evidenci6 una proliferacién intraepidérmica
constituida por células cuboides atipicas de citoplasma
claro que se diferenciaban de los queratinocitos adyacen-
tes, con dispersion pagetoide en sectores (Foto 2). La in-
munomarcacién determiné positividad para CK 7 en las
células neoplasicas, CK 5/6 en los queratinocitos normales
y EMA focal en las membranas de las células neopldsicas.
Con el diagnéstico histoldgico de porocarcinoma ecrino
epidermotropo, se efectud la reseccién completa de la le-
sién con un margen de 3 mm. Por su edad avanzada, la
paciente se negé a realizar estudios complementarios para
la estadificacién del tumor. No se constataron recidivas
después de 2 afos de seguimiento.

FOTO 1: Placa eritematosa, ligeramente descamativa, infiltrada, dolorosa a
|la palpacion, de 0,5 cm de didmetro.
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FOTO 2: Células cuboides de citoplasma claro y ubicacion intraepidérmica
que se diferencian de los queratinocitos adyacentes (HyE, 250X).

Caso clinico 2

Una mujer de 84 afios, con antecedentes de glaucoma
y poliposis intestinal, consulté por presentar una lesién en
el cuero cabelludo, asintomatica, de un afio de evolucién.
Sin antecedentes de lesién previa, referfa reiterados trau-
matismos al peinarse. En el examen fisico dermatolégico
se observaba un tumor vegetante ulcerado, pediculado,
duroeléstico, ubicado en la regién parietal izquierda, de
4 cm de didmetro (Foto 3). No se palpaban adenopatias.
El estudio histopatolégico de la lesién evidencié una epi-
dermis extensamente ulcerada; a nivel basal epidérmico, y
extendiéndose a la dermis hasta 6 mm de profundidad,
se identificé una proliferacién de células basaloides
con moderado pleomorfismo nuclear y elevado indi-
ce mitdtico, dispuestas en nidos, cordones y confor-
mando tdbulos (Foto 4). La neoplasia estaba rodeada
por un denso infiltrado inflamatorio mononuclear y
moderada reaccién desmopldsica. Se observaban, ade-
mids, focos de diferenciacién escamosa, compromiso
pagetoide de la epidermis y dreas de necrosis. El indice
de proliferacién celular, determinado mediante Ki67,
fue del 70%, con tres mitosis por 10 campos de alto
poder. Adyacente a la lesién coexistian sectores corres-
pondientes a un poroma. Con diagnéstico histolégico
de porocarcinoma ecrino epidermotropo desarrollado
sobre un poroma ecrino, se realizé la reseccién com-
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pleta de la lesién con un margen de 5 mm. Los estu-
dios complementarios (radiografia de térax, ecografia
abdominal y de ganglios cervicales y anilisis de labo-
ratorio) no mostraron particularidades. Esta paciente
también se neg6 a realizar estudios complementarios
de mayor complejidad para la estadificacién del tumor.
Transcurridos 6 meses de seguimiento no se constata-
ron recidivas.

FOTO 4: Proliferacidn de células basaloides con moderado pleomorfismo nu-
cleary elevado indice mitético, dispuestas en nidos, cordones y conformando
tdbulos (HyE, 200X).

COMENTARIOS

El porocarcinoma ecrino (PE) es un tumor malig-
no originado en el acrosiringio o porcién intraepidér-
mica del conducto de la glindula sudoripara ecrina'?.
Pinkus y Mehregan lo describieron por primera vez en
1963*“. Su patogenia atin se desconoce. El PE puede
ser un tumor maligno primario (82%) o resultar de la
transformacién maligna de un poroma ecrino benig-
no previo (18%)>°. La coexistencia de un PE con un
poroma ecrino en la misma lesién se encontré en 11 a
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18% de los casos"*. También puede desarrollarse sobre
piel con dafo actinico'”. Ninguna de las dos pacientes
referfa lesién previa al PE; sin embargo, pudimos cons-
tatar un intenso fotodano en la primera paciente. La
segunda refiri6 numerosos y reiterados traumatismos
en el 4rea afectada al peinarse y la pieza histolégica de
la lesién revel6 restos de poroma ecrino benigno adya-
centes al porocarcinoma.

El PE afecta fundamentalmente a adultos mayores
y ancianos, sin predileccién por etnia ni sexo, aunque
algunas series describen un ligero predominio feme-
nino (1,3:1). La media de edad en el momento del
diagnéstico es la sexta o la séptima década de la vida,

con un rango de 18 a 94 anos>*’

. Las pacientes tenfan
82 y 84 afos, respectivamente, cuando recibieron el
diagndstico.

Desde el punto de vista clinico, ¢l PE no tiene ca-
racteristicas particulares. Se presenta como un tumor
solitario de tipo placa indurada, nédulo eritemato-
violdceo, lesidn verrugosa o tumoracién polipoidea o
pediculada; las dos tltimas son las formas de presen-
tacién mds frecuentes™®. Estas lesiones suelen ulcerar-
se y sangrar ante traumatismos minimos®. El tamafo
varfa desde 4 mm hasta 20 cm, con una media de 2
cm de didmetro*’. Se ubican con mayor frecuencia en
los miembros inferiores (55%) seguidos, en orden de-
creciente, por el tronco (24%), la extremidad cefdlica
(18%) y los miembros superiores (8%; 3% en las ma-
nos)"57
de que estas tltimas son dreas con mayor densidad de
glindulas sudoriparas ecrinas"'’. El tamafno tumoral

(lesiones grandes), la multinodularidad, la ulceracién

. Es infrecuente en las palmas y plantas, a pesar

y el crecimiento rdpido pueden asociarse con recu-
rrencia local y enfermedad metastdsica (Tabla 1)%%7.
También la presencia de prurito o dolor'. En el caso
de la primera paciente, el PE se presenté como una
pequena placa eritematosa, indurada, de crecimiento
lento, sin ulceracién ni sangrado, pero con un dolor
exquisito. La lesién de la segunda paciente era pedi-
culada, grande, estaba ulcerada y sangraba ficilmente
ante minimos traumatismos. Ambas presentaron el PE
en la extremidad cefdlica (cara y cuero cabelludo, res-
pectivamente).

El estudio histolégico es necesario para establecer
el diagnéstico de certeza. Se observa una epidermis
engrosada por la proliferacién de células sudoriparas
atipicas''. Hay hiperqueratosis, paraqueratosis y acan-
tosis y una proliferacién intraepidérmica de células
neopldsicas que forman nidos y tienden a invadir la
dermis. Estas células son poligonales, claras (PAS posi-
tivas por contenido glucogénico intracitoplasmadtico),
de nicleo irregular y prominente y alto indice mité-
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tico. Dentro de la masa tumoral pueden identificarse
luces ductales formadas por la separacién de las célu-
las atipicas. En la dermis se observan islotes de células
tumorales con presencia ocasional de embolizacién
vascular (hemdtica, linfitica o ambas) e infiltracién

perineural %!

. El porocarcinoma se denomina epi-
dermotropo cuando las células atipicas proliferan y se
distribuyen dentro de la epidermis con un patrén pa-
getoide'. No debe confundirse con el carcinoma ecrino
epidermotropo, un tumor ecrino maligno que se ori-
gina en el conducto sudoriparo ecrino dérmico y que
compromete en forma secundaria la epidermis por un
mecanismo de migracién intracanalicular de las células
tumorales'’. La inmunohistoquimica del PE es posi-
tiva para CEA (antigeno carcinoembrionario, marca-
dor de diferenciacién ductal), EMA (antigeno epitelial
de membrana, marcador de diferenciacién apical de
membrana en las células ecrinas), citoqueratinas para
epitelio estratificado, aminofosforilasa y deshidrogena-
sa succinica (marcador de origen ecrino)’. Las tincio-
nes mds usadas son CEA y EMA, con una positividad
de 68 a 70% y de 72 a 100%, respectivamente’. La
presencia de mds de 14 mitosis por campo, la invasién
linfovascular o perineural, la profundidad tumoral o el
crecimiento vertical > 7 mm y un patrén infiltrativo
de crecimiento son hallazgos histolégicos que predicen
mal pronéstico (Tabla 1)>>7'2, El estudio histolégico
de la lesidon de la primera paciente evidencié una pro-
liferacién intraepidérmica constituida por células ati-
picas de citoplasma claro, en sectores de disposicion
pagetoide. La inmunomarcacién fue positiva para CK
7 y EMA en las células neopldsicas. No se observaron
factores histolégicos de mal pronéstico. En el caso de
la segunda paciente, las células neopldsicas comprome-
tian la dermis en profundidad y el indice mitdtico era
elevado, ambos factores de mal prondstico.

El PE es de lenta evolucidn y se disemina de pre-
ferencia por via linfitica. En la piel da metdstasis
intraepidérmicas con aspecto pagetoide e invasién
ganglionar regional, que suele acompanarse de linfe-
dema''. La tasa de metdstasis ganglionares se estima en
20% y, a distancia, de 12%. Los sitios mds comprome-
tidos son pulmdn, hueso, retroperitoneo, higado, sis-
tema nervioso central, parétida, mama, vejiga y ovario,
con una sobrevida de 5 a 24 meses'>”?. Ninguna de
las pacientes tenfa diseminacién cutdnea, ganglionar ni
sistémica del PE en el momento del diagnéstico.

El tratamiento es la extirpacién quirtrgica con
mérgenes amplios (3 a 5 mm), con una tasa de cu-
racién cercana al 80%. La tasa de recurrencia local se
aproxima al 17%, con un intervalo de entre 4 meses y
12 anos. También se ha utilizado, con resultados alen-
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tadores, la cirugia de Mohs, sin evidencia de recurrencias
con un seguimiento medio de 2,1 anos*”"*". Tanto los
factores de mal prondstico clinicos como los histolégicos
se asocian a mayor indice de recurrencia local y de me-
tastasis>>*’ (Tabla 1). La linfadenectomia profilictica ha
sido motivo de controversia. Se acepta en los casos de
recurrencia local, escasa diferenciacién tumoral o infiltra-
cién linftica®. La linfadecnectomia terapéutica se realiza
cuando se constata la afectacién ganglionar’. El estudio del
ganglio centinela contintia en discusién. En la actualidad
estd indicado cuando hay alguno de los factores de mal
prondstico ya mencionados®”'*'°. En caso de enfermedad
diseminada, el tratamiento es multidisciplinario e incluye
la quimioterapia (5-fluorouracilo, doxorrubicina, vincris-
tina, cisplatino, bleomicina, docetaxel) y la radioterapia,
que es poco efectiva'®'® (Grifico 1).

FACTORES CLiNICOS DEMAL | FACTORES HISTOLOGICOS DE
PRONOSTICO MAL PRONOSTICO

Tamano tumoral (lesiones

) Més de 14 mitosis por campo
Multinodularidad Profundidad tumoral > 7 mm
Crecimiento rapido Invasién linfovascular
Ulceracién Invasién perineural

Prurito-dolor Patron infiltrativo de crecimiento

TABLA 1: Factores clinicos e histolégicos de mal prondstico del porocarcino-
ma ecrino.

Exéresis quirirgica
inicial de la lesion
Margen de 3 a5 mm

Factores de mal
prondstico histoldgico
Espesor mayor de 7mm
Més de 14 mitosis por campo
Invasion linfovascular
Invasion perineural

Patron infiltrativo de crecimiento

Estudio del

ganglio centinela
(positivo)

Linfadectomia radical
Valorar tratamiento coadyuvante:
quimioterapia, radioterapia

A
GRAFICO 1: Algoritmo terapéutico del porocarcinoma ecrino epidermotro-
po (adaptado de Gomez-Zubiaur, et dl.)™.
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CONCLUSIONES

El PE es una entidad poco frecuente, que puede
surgir de novo o por la transformacién maligna de un
poroma ecrino benigno previo.

Carece de una manifestacién clinica especifica, por
lo que el estudio histopatoldgico y la inmunohistoqui-
mica son fundamentales para el diagnéstico de certeza.

El diagnéstico temprano y el tratamiento correcto per-
miten reducir el riesgo de recidivas y de metéstasis y, por
ende, disminuir la morbimortalidad de estos pacientes.

Destacamos que en nuestra primera paciente se tra-
t6 de un PE de novo en una piel fotodafada, cuya for-
ma de presentacion clinica (placa eritematosa pequefa
y dolorosa) y la localizacién (rostro) fueron poco usua-
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