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Microcystic adnexal carcinoma, a case report
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Resumen

El carcinoma anexial microquistico (CAM) se caracteriza por ser una neo-
plasia poco frecuente, de crecimiento lento, invasivo y localmente des-
tructivo. La incidencia de la invasion perineural y la recurrencia del tu-
mor son altas. Se comunica el caso de una paciente de 56 afios, sin ante-
cedentes relevantes, que presenta una placa indurada paranasal izquier-
da, de 30 anos de evolucion. Se realiza biopsia profunda arribdndose al
diagnéstico de carcinoma anexial microquistico. Dada las caracteristicas
del tumor, se indica tratamiento con cirugia micrografica de Mohs (Der-
matol Argent 2009;15(2):131-133).
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Abstract

Microcystic adnexal carcinoma (MAC) is a very infrequent, slow growing,
invasive and locally destructive cutaneous neoplasia. The incidence of
the perineural infiltration and tumor recurrence are very high. We report
a case of a 56-year-old patient, with no relevant personal history and an
indurated erythematous plaque along the left perinasal fold that she had
noticed more than 30 years before. A deep biopsy was performed arri-
ving to the diagnoses of MAC. Given tumor characteristics, Mohs micro-
graphic surgery was performed (Dermatol Argent 2009;15(2):131-133).
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Introduccion

El carcinoma anexial microquistico (CAM) fue descripto por
primera vez por Goldstein, en 1982, como un tumor maligno
de los apéndices cutdneos, localmente agresivo, caracterizado
por la alta morbilidad y la frecuencia de recurrencias.
Describimos el caso de una paciente con CAM, destacandose
la importancia de la realizacién de una biopsia profunda para
su diagndstico, asi como las caracteristicas agresivas locales del
tumor y sus recidivas, y la indicacién de cirugfa micrografica de
Mohs para su tratamiento.

Caso clinico

Paciente de sexo femenino, de 56 anos, que consulta por
presentar una placa eritematosa con telangiectasias en su
superficie, de bordes indefinidos, indurada, de aproxima-
damente 5 por 3,5 cm, adherida parcialmente a planos pro-
fundos, de 30 anos de evolucidn, localizada en pared na-
sal y surco nasogeniano izquierdo, que se extiende desde
la base de la nariz hasta el pidrpado inferior homolateral
(Foto 1). Sélo referia dolor a la palpacién. Estudios com-
plementarios: rinoscopia sin alteraciones en mucosa nasal.
Conducto lacrimonasal izquierdo permeable. TAC macizo
crancofacial: alteracién de la grasa celular subcutédnea en la
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regién paranasal izquierda, formacién de partes blandas homogénea,
que no afecta fosa nasal.

Se realiza biopsia, que informa epidermis sin alteraciones. Dermis con
clastoidosis y telangiectasias (Foto 2). En dermis reticular se obser-
van quistes con revestimiento escamoso queratinizado y nidos epite-
liales constituidos por células claras. En la biopsia profunda (Foto 3)
se observan quistes cérneos y nidos epiteliales, con leve pleomorfismo
nuclear y nucleolos prominentes. Algunas células presentan citoplas-
ma claro, otras con aspecto “en anillo de sello”

Con el diagnédstico de carcinoma anexial microquistico, se decide rea-
lizar cirugfa microgréfica de Mohs.

Comentario

El carcinoma anexial microquistico, fue descripto por primera vez en
1982 por Goldstein y cols.! Recibié varias denominaciones: siringo-

ma maligno, carcinoma de gldndulas sudoriparas con rasgos siringo-

Foto 1. Placa de crecimiento lento de 30 arios de evolucidn, localizada en pared nasal y surco nasoge-
niano izquierdo..

Foto 2. Dermis reticular: quistes con revestimiento escamoso queratinizado y nidos epiteliales..

matosos, carcinoma eslerosante de los ductos su-
doriparos y tumor anexial combinado.

Es un tumor que afecta tanto a hombres como
mujeres, aunque prevalece en éstas. Se ha descrip-
to entre los 18 a 82 afos de edad, con una media
de 46 anos. Caracteristicamente afecta a la raza
blanca, aunque también se han referido cinco ca-
sos en raza negra,’ y uno en raza japonesa.’

No se conoce la fisiopatogenia del tumor, aunque
se ha asociado a terapia radiante en tratamientos
por acné,* rayos UVB, tratamiento con quimio-
terapia inmunosupresiva, trasplante de érganos,
con la existencia de un nevo epitelial compues-
to sistematizado subyacente, y la aparicién de un
CAM a partir de un nevo sebdceo.?

El CAM afecta exclusivamente la cabeza y el cue-
llo. La region centro-facial, en particular el la-
bio superior e inferior representan las dreas mds
afectadas (52%).° Otras localizaciones son: nariz,
cuero cabelludo y mentdén (8%), zona nasolabial
y mejillas (6%) y regién periocular (4%). Se han
comunicado otras localizaciones como axila, es-
palda, regién perianal y vulva.?

La evolucién clinica es una placa de lento creci-
miento, indurada, localmente agresiva, con mar-
genes difusos y mal definidos, surcada por telan-
giectasias. El tamano varfa entre 0,25 22,5 cm de
didmetro. Dentro de la sintomatologia se descri-
be la presencia de dolor, anestesia y parestesias,
debido a la infiltracién perineural. Es un tumor
asimétrico, aunque se ha referido el caso de com-
promiso bilateral, en ala nasal de un paciente in-
munosuprimido receptor de trasplante renal.® Es
localmente agresivo, invade los planos profundos
y afecta el tejido celular subcutdneo; se mencio-
na el compromiso dseo del maxilar inferior en un
caso.” Produce invasidn perineural lo que favore-
ce el alto grado de recurrencia que tiene el tumor
luego de su extirpacion. Respecto del compromi-
so linfético y metdstasis, si bien son raras en este
tipo de tumores, Gabillot-Carré y cols.® comuni-
can 7 casos de carcinoma anexial microquistico,
uno de ellos con metdstasis pulmonar. En cuan-
to a lesiones multiples, sélo se ha informado en un
paciente hasta el momento.

La histopatologia del tumor se caracteriza por infil-
tracién profunda, con numerosos quistes de quera-
tina y pequefios islotes ¢ hileras de epitelio escamo-
so y basaloide que muestra una diferenciacién duc-
tal variable. Puede haber transformacién local en cé-
lulas claras. Tiene dreas sugestivas de diferenciacién
pilar y ductal con un estroma desmopldsico.” Smith
y cols. proponen agrupar una serie de tumores ma-
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Foto 3. Quistes cérneos y nidos epiteliales, con leve pleomorfismos nuclear. Algunas células presentan
citoplasma claro, otras con aspecto ‘en anillo de sello’.

lignos de origen ecrino y otros de origen discutido bajo la expresién car-
cinoma anexial localmente agresivo."® El crecimiento agresivo y la disemi-
nacién perineural permiten que se distinga del siringoma y del tricoepite-
lioma desmoplasico. Entre los diagnésticos histopatoldgicos diferenciales,
debemos considerar: tricoadenoma, tricoepitelioma desmoplésico, epite-
lioma basocelular y metastasis de carcinoma de mama. El anticuerpo mo-
noclonal Ber-EP4 sirve para diferenciarlo del carcinoma basocelular y tri-
coepitelioma desmopldsico;'" el marcador linfocitario CD23, no estudia-
do previamente para tumores epiteliales cutdncos, se observd en un 42%
positivo para CAM y es util para diferenciarlo del tricoepitelioma desmo-
plésico, el epitelioma basocelular morfeiforme y el siringoma.'

Entre los tratamientos descritos se concluye que la cirugia escisional ha sido
reemplazada por la técnica micrografica de Mohs, por la alta incidencia de
recurrencias observadas con la primera, asociadas con la invasién perineu-
ral.”® Las caracteristicas de las recidivas son: mayor grado de anaplasia, ati-
pia y pleomorfismo celular, con escaso nimero de dilataciones ecrinas y
quistes.*

Se sugieren médrgenes de 3 a S cm. La cirugfa micrografica de Mohs ha ser-
vido como una modalidad para obtener control del tumor.”

*
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Sarcoidosis subcutanea localizada en los sitios de inyecciones previas desensibilizantes

Los autores describen el caso de un paciente que desarrollé sarcoidosis subcutdnea en la parte superior de ambos brazos y en los sitios de aplicacion de las

inyecciones de desensibilizacién para la inmunoterapia extrinseca del asma.

Marcoval J, et al.
Clin Exp Dermatol 2008,;33:132-134.
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