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ABSTRACT

Syringomas are benign adnexal tumors deriving from eccrine sweat ducts, that affect 1% of general population. They
present with a female predominance and associated with Down's syndrome. Syringomas are classified into four clinical
variants, the localized form is the most frequent. Clinically, the appear as multiple, small, firm, skin-colored and
asymptomatic papules, usually distributed in the periorbital area. Skin biopsy show benign proliferation of multiple
eccrine ducts embedded in fibrotic stroma of the upper dermis. We present a case of a 20-year-old man with Down's
syndrome with multiple papules resembling eruptive syringomas. We review reported clinical and histopathological
findings of eruptive syringomas and discuss differential diagnosis as well as treatment options.
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RESUMEN

Los siringomas son tumores anexiales benignos que derivan de la glandula sudoripara ecrina. Afectan al 1%
de la poblacién general, afectando con mds frecuencia a mujeres y a pacientes con sindrome de Down. Hay
cuatro variantes, siendo la localizada la forma mds comun, en la que las lesiones son pdpulas firmes color piel
de distribucién principalmente periocular. La histologia muestra una proliferacion celular dérmica en nidos
rodeada por un estroma fibroso. Presentamos ¢l caso de un paciente varéon de 20 afios con sindrome de Down
que presenté un cuadro compatible con siringomas multiples eruptivos, asi como una revisién de esta variante

poco frecuente de la entidad.
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INTRODUCTION

Los siringomas son tumores anexiales benignos
que derivan del acrosiringio, la porcién
intraecpidérmica del conducto excretor de la
glandula sudoripara ecrina [1,2]. Friedman y Butler
propusieron clasificar los siringomas en cuatro
variantes clinicas [2,3]: localizada, generalizada,
asociada a sindrome de Down y familiar. La variante
generalizada consiste en la presencia de numerosas
lesiones de aparicién rapida (siringomas eruptivos).
Se ha visto que hasta un 18%-39% de los pacientes con
sindrome de Down* presentan lesiones compatibles
con siringomas, lo que supone una prevalencia
mucho mayor que en poblacién general. En este
grupo de pacientes, son mds frecuentes las lesiones
generalizadas que localizadas. Presentamos el caso de
un paciente varén con sindrome de Down y presencia
de numerosas lesiones compatibles con siringomas
eruptivos multiples, asi como la revisién de la
literatura que hemos realizado a propésito de éste.

CASE REPORT

Paciente varén de 20 afos con antecedentes personales
de sindrome de Down, sindrome de Dandy Walker e
hipotiroidismo en tratamiento con levotiroxina. Acudié
para valoracion de lesiones cutdneas en las extremidades
de 4 meses de evolucién con rdpido empeoramiento
rapido en las Gltimas semanas. Se observaban multiples
papulas eritematosas monomorfas en extremidades,
mds numerosas y palpables en miembros inferiores
(Fig. 1a). Amayor detalle, se trataba de lesiones firmes
y con superficie ligeramente brillante que daba a la
piel un aspecto de “empedrado” (Fig. 1b). No habia
afectacion de mucosas ni de anejos. Las lesiones eran
asintomdticas y no asociaba clinica sistémica. No referia
cambios en los farmacos habituales ni antecedentes
familiares de lesiones similares. Se realizé biopsia de
una de las pdpulas en la que se observé una proliferacion
celular que formaba ductos, pequenos nidos y cordones
localizada en dermis superficial (Fig. 2a). Estos ductos
y pequenios nidos estaban formados por células con

How to cite this article: Gonzalez-Ruiz L, Franco-Mufioz M, Rogel-Vence M, Herrera-Montoro V. Dermatosis papular extensa en un paciente con sindrome de

Down. Our Dermatol Online. 2019;10(2):187-190.
Submission: 22.11.2018; Acceptance: 27.01.2019
DOI:10.7241/ourd.20192.21

© Our Dermatol Online 2.2019

188



www.odermatol.com

Figura 1: (a) multiples papulas eritematosas monomorfas en
extremidades, mas numerosas y palpables en miembros inferiores.
(b) lesiones firmes y con superficie ligeramente brillante que daba a
la piel un aspecto de “empedrado”.

Figura 2: (a) proliferacion celular que forma ductos, pequefios nidos y
cordones localizada en dermis superficial y compuesta de células de
citoplasma claro sin atipia y rodeadas por estroma fibroso. (b) nidos
con secrecion eosindfila luminal, adoptando una forma de “coma”
caracteristica.

C ” St =5

citoplasma cosinoéfilo claro, sin atipia, rodeados por un
estroma fibroso. No se observaban depésitos de calcio.
Algunos de estos nidos mostraban secrecién eosindéfila
luminal y tenian una forma de “coma” caracteristica
(Fig. 2b). Se realizé una analitica con hemograma,
bioquimica y serologia que fue normal.

Prior to the study, patient gave written consent to the
examination and biopsy after having been informed
about the procedure.

DISCUSSION

Los siringomas son tumores benignos que se
presentan como pdpulas firmes color piel que afectan
aproximadamente al 1% de la poblacién general.
Aparecen con mds frecuencia en mujeres jévenes [1,3].

Friedman y Butler propusieron clasificar los siringomas
en cuatro variantes clinicas [2,4]: localizada,

generalizada, asociada a sindrome de Down y familiar.
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La forma localizada es la mas frecuente y se presenta
caracteristicamente como pdpulas asintomdticas, que
afectan tipicamente a la regién periocular de forma
bilateral y simétrica [1-3]. La variante genecralizada
consiste en la presencia de numerosas lesiones de
aparicion rdpida (siringomas eruptivos), sin precisarse
en la literatura el tiempo de evolucién que deben
tener estas lesiones para catalogar el cuadro de
eruptivo. Los siringomas eruptivos (SE) pueden estar
asociados a diabetes, neoplasias, sarcoidosis o trastornos
psiquidtricos entre otras comorbilidades [1,3,4]. La
variante generalizada es muy rara y afecta sobre todo
a extremidades, abdomen y tronco [2-4]. La forma
familiar’ tiene un patrén de herencia autosémico
dominante y es altamente infrecuente. Como se ha
mencionado previamente, se ha visto que hasta un
18%-39% de los pacientes con sindrome de Down [4]
presentan lesiones compatibles con siringomas, lo que
supone una prevalencia mucho mayor que en poblacién
general. En este grupo de pacientes, son més frecuentes
las lesiones generalizadas que localizadas. Ademas, se
ha visto que los siringomas en pacientes con sindrome
de Down tienen mds riesgo de desarrollar calcinosis
cutis como complicacién del cuadro debido a la mayor
frecuencia de depésito de calcio en las lesiones [2]. En
el diagnéstico diferencial de los siringomas se incluyen
xantomas, quistes de millium, angiofibromas, verrugas
planas, hiperplasias sebdceas, otros tumores anexiales,
urticaria pigmentosa o liquen plano entre otros
cuadros [1,2,4]. El estudio histopatolégico muestra una
proliferacién dérmica de células epiteliales de citoplasma
pélido eosindfilo, dispuestas en nidos o tibulos, rodeadas
de un estroma fibroso y con una forma tipica de
“renacuajo” o “coma” [5,6]. Debido a la benignidad del
cuadroy ala ausencia de sintomas asociados, el principal
objetivo del tratamiento es estético, ya que en el caso de
los SE pueden llegar a ser muy llamativos y afectar de
forma importante la esfera psicosocial de los pacientes.
Se han descrito como posibles opciones terapetticas
tanto tratamientos destructivos (ldser CO2, crioterapia,
clectrocoagulacion, escision quirtrgica entre otros...)
como médicos basadas sobretodo en retinoides topicos
u orales [1-4]. Desafortunadamente, estos tratamientos
son poco efectivos, y aunque algunas lesiones regresan,
en su mayoria permanecen estables.

CONCLUSION

Los SE son una variante poco frecuente de este tipo de
tumores benignos, que se asocian con mds frecuencia a
pacientes con Sindrome de Down. Se trata de cuadros
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que pueden llegar a ser muy llamativos y frustrantes
por la extension de las lesiones y su refractariedad a
diversos tratamientos.

Consent

The examination of the patient was conducted
according to the Declaration of Helsinki principles.
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