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El cilindroma es una neoplasia de anexos de la cara y cuero cabelludo, benigna
y de evolucion lenta. Se presentan solitarios o multiples. Los cilindromas
multiples caracterizan al sindrome de Brook-Spiegler, que en la mayoria se

asocian al gen CYLD. Los cilindromas no presentan una histogénesis total-

mente determinada. Se presenta el caso de una paciente del sexo femenino de
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78 afios con diagndstico de cilindroma solitario en region del trago izquierdo y

se hace una breve revision del tema.
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INTRODUCCION

PRESENTACION DE CASO

Los cilindromas son tumores anexiales benignos de
crecimiento lento que ocurren con mayor frecuencia en
la cabeza, el cuello y el cuero cabelludo. Pueden pre-
sentarse como tumores solitarios o multiples. Mientras
que el cilindroma solitario es esporadico y no se hereda,
los cilindromas multiples ocurren en el sindrome de
Brook-Spiegler autosémico dominante (cilindroma-
tosis autosémica dominante familiar)! La mayoria
de las veces se presentan como nddulos, alopécicos,
firmes, lisos, rosados, de crecimiento lento, que miden
entre 0.5 a 0.6 cm principalmente en cuero cabelludo?
La histopatologia es el estudio obligatorio a la hora de
realizar el diagndstico definitivo. A continuacion, se
presenta un caso de un cilindroma solitario, localizado
en el pabell6n auricular izquierdo, del cual realizamos
diagnéstico diferencial con: carcinoma basocelular,

quiste epidérmico, melanoma amelanético.

Se trata de una paciente femenina de 78 afios, con an-
tecedentes de hipertension arterial controlada y leu-
cemia mieloide en remision. Acudié a por una der-
matosis de un afio de evolucion, que en los dltimos 4
meses antes de consulta incremento de tamafio, loca-
lizada en la region preauricular izquierda, constituida
por una neoformacién tumoral de aproximadamente
0,6 mm de didametro, no dolorosa a la palpacién, asin-
tomatica, cupuliforme, de color rosado, lisa, brillante,

bien delimitada y de consistencia sélida (figura 1).

Al examen dermatoscopico se observaba como una
lesion no melanocitica, con multiples telangiectasias
arborizantes en su superficie, que se asientan sobre
un fondo rosa brillante, (figura 2). Se realizé biopsia
punch y se envié a estudio histopatolégico con posi-

bilidad diagnostica de carcinoma basocelular nodular.
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Figura 1. Neoformacién tumoral de color rosado, cupuliforme, lisa,
brillante, bien delimitada de 0.6mm de didmetro localizada en
trago de oreja izquierda.

Figura 2. Lesién no melanocitica, con miltiples telangiectasias
arborizantes en su superficie que se asientan sobre un fondo rosa
brillante.
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La histopatologia reporto:

Piel con tumor benigno constituido por nidos bien
delimitados y redondeados de células basaloides que
incluyen material eosinofilico globular de tipo mem-
brana basal. Estan rodeados de estroma especializado
celular laxo. No se encuentran cambios que sugieran

malignidad, (figura 3).

DIAGNOSTICO

Biopsia punch de tumor de piel de regién preauricular

izquierda.

- Cilindroma.
Por lo que se decide la extirpacion quirtrgica del total

de la lesion.

Figura 3. Microfotografia que expone la proliferacién de células
basaloides rodeados de membrana eosindfilica con aspecto de
«mosaico> .

-077



Reporte de Caso Clinico

-078

DISCUSION

El cilindroma fue descrito por primera vez por Ancell en

1842, y Billroth le dio el nombre de cilindroma en 1859.

Es un tumor raro y de crecimiento lento, que se
origina a partir de los anexos de la piel de la cara y la
cabeza,' con una fuerte predileccion por las mujeres

de mediana edad.

Ocurre mdas a menudo como una lesién solitaria?
Pueden ocurrir como tumores solitarios o mdltiples.
Mientras que el cilindroma solitario es esporadico y
no se hereda, los cilindromas multiples ocurren en el
sindrome de Brook-Spiegler autosémico dominante
(cilindromatosis autosémica dominante familiar)2s
Cuando se localizan en el tronco y en las extremidades
generalmente también se ve compromete la piel cabe-
lluda. No se han reportado casos en palmas, plantas o
axilas# En el 6% de los casos se compromete el con-
ducto auditivo externos Los cilindromas multiples
pueden fusionarse y formar placas de mosaico gigantes
en el cuero cabelludo; es lo que se ha denominado de

forma peyorativa tumor en turbante.®

Se reconocen tres formas clinicas de los cilindromas:¢

1. Cilindroma cutaneo benigno que por lo comun se
presenta como una lesion aislada

2. Cilindroma maligno de glandula salival

3. Cilindroma maligno desarrollado dentro del sin-

drome de Brooke-Spiegler.

Si bien usualmente el cilindroma es considerado de
diferenciacién ecrina, pueden mostrar otra linea de
diferenciacién en este caso apocrina’ Mutaciones ge-
néticas en el gen supresor de tumores de la cilindro-
matosis (CYLD1) en el cromosoma 16qi12-13 desem-
pefian un papel en el desarrollo tanto del cilindroma

hereditario como del esporadico 8¢

Clinicamente se caracteriza por una neoformaciéon que
varia entre 2 a 8 mm de didmetro, exofitica, de color

rosa o rojo, de consistencia firme y crecimiento lento.
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El diagnéstico clinico v dermatoscopico diferencial se
debe hacer con carcinoma basocelular, neurofibroma,

nevo intradérmico y melanoma amelanico.°

Se debe sospechar la transformacién maligna ante la
presencia de crecimiento rapido, ulceracién, cambios
de color o sangrado, principalmente en las formas
multiples El Sindrome de Brooke-Spiegler, también
conocido como tumor de turbante o cilindromatosis
familiar> se caracteriza por la presencia de cilin-
dromas, tricoepiteliomas y espiradenomas en la cabeza
y el cuello, generalmente a partir de la segunda década
de la vida, en forma esporadica y en pacientes de me-
diana edad y ancianos. Se presenta con crecimiento
progresivo durante la vida que requiere intervenciones
quirtrgicas repetidas. A pesar de que el crecimiento
es lento, los sintomas son compresivos y los efectos
estéticos son notables. Los nddulos pueden fusionarse
en la piel cabelluda dando como resultado un aspecto
de turbante3 Hay informes de la posibilidad de me-
tastasis a los ganglios linfaticos, tiroides, higado, pul-
mones y huesos. Incluso pueden infiltrarse en craneo,

causando hemorragia y meningitis.3

La dermatoscopia del cilindroma puede mostrar una
coloracién de fondo rosa, telangiectasias arborizantes
a predominio a la periferia, puntos/glébulos azules,
y ulceracién Se han evidenciado patrones similares
para carcinoma basocelular, incluidas las telangiec-
tasias arborizantes, ulceracidon, y miltiples glébulos
azules/grises’s La Unica diferencia entre el carcinoma
basocelular y la dermatoscopia del cilindroma es el

color de los puntos y glébulos.

Histopatoldgicamente el cilindroma cutaneo tiene su
origen en las glandulas sudoriparas, y se caracteriza
porque presenta multiples islotes de células basaloides
rodeadas por una vaina hialina eosinofilica Pas+ que
pueden adquirir configuracién de “rompecabezas” o

“mosaico” 1617

Existen dos tipos de células que conforman a este

tumor: células periféricas en empalizada con ntcleo

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol 4 | N°2 2022



K. Garcés et. al

pequeiio hipercromatico y células mds diferenciadas
centrales que tienen un nicleo mds grande y palido.®
La inmunohistoquimica puede ser util para diferenciar
el cilindroma del hidradenoma nodular utilizando los
marcadores cd15 y p63, los cuales tienden a ser posi-

tivos para los cilindromas.?

El diagnostico diferencial del cilindroma es amplio y se
debe considerar al carcinoma basocelular, quiste epi-
dérmico, triquilemoma, tricoepitelioma, hamartoma

folicular basaloide, espiradenoma y neurofibromatosis .2

El abordaje terapéutico dependera del nimero y tamafio
de las lesiones. El tratamiento de eleccidn es la extir-
pacion quirurgica en los casos cilindromas solitarios.20
En caso de tumores multiples existen tratamientos op-
tativos como son electrocirugia, laser con CO2 frac-
cionado, crioterapia y radioterapia. Las indicaciones
para la cirugia son ulceracién, infeccion, sangrado y es-
tética. La escision quirdrgica simple y la reconstruccién
con colgajos e injertos locales son suficientes para el
tratamiento de cilindromas benignos2'La ventaja de la
terapia quirdrgica es que logra la eliminacion radical
del tumor, lo que implica un riesgo minimo de recu-

rrencia y transformacion del tumor maligno>

CONCLUSIONES

El cilindroma es una patologia de no tan frecuente ob-
servacion. La ubicacién en el pabellon auricular es-
pecificamente en el trago accesorio hace mas raro la
observacion en este paciente y le otorga mayor im-
portancia al diagnostico diferencial con otras lesiones

tumorales en esta ubicacion.
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INTRODUCTION

Cylindromas are slow-growing benign adnexal tumors
that most commonly manifest on the scalp, neck, and
face. They may present as solitary or multiple tumors.
While solitary cylindroma is sporadic and not inhe-
rited, multiple cylindromes manifest in autosomal do-
minant Brooke-Spiegler syndrome (familial autosomal
dominant cylindromatosis)! Most often they present
alopecic, firm, smooth, pink, slow-growing nodules
measuring 0.5 to 0.6 cm, mainly in the scalp> Histo-
pathology is a mandatory examination to make the de-
finitive diagnosis. Below is a case of a solitary cylinder,
located in the left auricle. Differential diagnosis was
performed with basal cell carcinoma, epidermal cyst,

amelanotic melanoma.

CASE PRESENTATION

78-year-old female patient presents with history of

controlled arterial hypertension and myeloid leukemia

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol 4 | N°2 2022

Cylindroma is a benign, slowly evolving neoplasm of the adnexa of the
face and scalp. They appear solitary or multiple. Multiple cylindromas
characterize Brook-Spiegler syndrome, most of which are associated with
the CYLD gene. Cylindromas do not present a fully determined histoge-
nesis. The case of a 78-year-old female patient with a diagnosis of so-
litary cylindroma in the left tragus region is presented, and a brief review

of the subject is made.

remission. He presented with dermatosis of one year
evolution, which in the last 4 months before consul-
tation increased in size. Located in the left preauricular
region, consisting of a tumor neoformation of approxi-
mately 0.6 mm in diameter, pain on palpation, asymp-
tomatic, cupuliform, pink, smooth, bright, well defined

and of solid consistency.(Figure 1).

Dermoscopic examination showed non-melanocytic
lesion, with multiple arborizing telangiectasias on the
surface, settling on bright pink background, (figure 2).
Punch biopsy was performed and sent to histopatholo-
gical examination with diagnostic possibility of nodular

basal cell carcinoma.

Histopathology report:

Skin with benign tumor consisting of well-defined,
rounded nests of basaloid cells including basement
membrane-type globular eosinophilic material. They
are surrounded by specialized lax cellular stroma. No

changes suggestive of malignancy. (Picture 3).
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Figure 1. Pink, cupuliform, smooth, bright, well delimited neofor-
mation, measuring 0.6 mm in diameter located in the left ear.

Figure 3. Microphotography exposing the proliferation of basaloid cells
surrounded by eosinophilic membrane with “mosaic” appearance.

DIAGNOSIS

Punch biopsy of skin tumor of left preauricular region.

- Cylindroma Therefore, surgical removal of the total

lesion is performed.

DISCUSSION

Cylindroma was first described by Ancell in 1842. Bi-

llroth gave it the name cylindroma in 1859.

It is a rare, slow-growing tumor that originates from
the skin appendages of the face and head:! with a strong

preference for middle-aged women.

It most often occurs as a solitary lesion? It can also

Figure 2. Nonmelanocytic lesion, with multiple arboreal telangiec- . . ) . .
tasias on the surface settling on a bright pink background. manifest as solitary or multiple tumors. While solitary

cylindromas are sporadic and not inherited, multiple
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cylindromas occur in autosomal dominant Brooke-
Spiegler syndrome (familial autosomal dominant cylin-
dromatosis)3 When located in the trunk and extremities,
the scalp is also usually compromised. No cases have
been reported in palms, plants or armpits* In 6% of
the cases, the external auditory canal is compromised?
Multiple cylindromas may fuse together and form giant
mosaic plaques on the scalp; this has been pejoratively

termed as a turban tumor?

Three clinical forms of cylindromas are recognized:®

1. Benign cutaneous cylinder that usually presents as
isolated lesion.

2. Salivary gland malignant cylindroma.

3. Malignant

cylindroma developed within the

Brooke-Spiegler syndrome.

Although cylindromas are usually considered to show
eccrine differentiation, they can also present with
another line of differentiation, in this case apocrine?
Genetic mutations of the cylindromatosis tumor su-
ppressor gene (CYLD1) located on chromosome 16q12-13
play a role in the development of both hereditary and

sporadic cylindromas ®°

Clinically, it is characterized by a neoformation that
varies between 2 and 8 mm in diameter, exophytic, pink
or red, of firm consistency and slow growth ? Differential
clinical and dermoscopic diagnosis should be made with
basal cell carcinoma, neurofibroma, intradermal nevus

and amelancanic melanoma.°

Malignant transformation should be suspected in the
presence of rapid growth, ulceration, color changes, or
bleeding, primarily in multiple forms Brooke-Spiegler
syndrome, also known as familial turbant tumor or
cylindromatosis,> is characterized by the presence of
cylindromas, trichoepitheliomas, and spiradenomas in
the head and neck, usually sporadically from the second
decade of life in middle-aged and elderly patients. It
presents with progressive growth during life, requiring
repeated surgical interventions. Although growth is

slow, symptoms are compressive and the aesthetic

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol 4 | N°2 2022

Case Report

effects are noticeable. Nodules may fuse into the scalp
resulting in a turban-like appearance There are reports
about the possibility of metastasis to the lymph nodes,
thyroid, liver, lungs, and bones. They can even infiltrate

the skull, causing bleeding and meningitis.3

Dermoscopy of cylindroma can show a pink background
coloration, arborizing telangiectasias predominantly to
the periphery, blue dots/blood cells, and ulceration4 Si-
milar patterns have been evidenced for basal cell car-
cinoma, including arborizing telangiectasias, ulceration,
and multiple blue/grey blood cells:5 The only difference
between basal cell carcinoma and dermoscopy of the

cylindroma is the color of the spots and blood cells.

Histopathologically, cutaneous cylindroma has its
origin in the sweat glands, and is characterized by
multiple islets of basaloid cells surrounded by a Pas+
eosinophilic hyaline sheath that can acquire “puzzle”

or “mosaic” pattern67

There are two types of cells that make up this tumor:
palisade peripheral cells with small hyperchromatic nu-
cleus and more differentiated central cells with larger,
paler nucleus!® Immunohistochemistry may be useful
to differentiate the cylindroma from the nodular hydra-
denoma using the markers cdi15 and p63, which tend to

be positive for cylindromas®

Differential diagnosis of the cylindroma is extensive.
Basal cell carcinoma must be considered, along with
epidermal cyst, trichilemmoma, trichoepithelioma, ba-
saloid follicular hamartoma, spiradenoma and neuro-

fibromatosis.2°

The therapeutic approach will depend on the number
and size of lesions. Treatment of choice is surgical re-
moval in solitary cylindroma cases2® In case of multiple
tumors, there are optional treatments, such as electro-
surgery, laser with fractionated CO2, cryotherapy and
radiotherapy. Indications for surgery are ulceration,
infection, bleeding and aesthetics. Simple surgical ex-

cision and reconstruction with local flaps and grafts are
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sufficient for the treatment of benign cylindromas» The
advantage of surgical therapy is that it achieves radical
removal of the tumor, which implies a minimal risk of

recurrence and transformation of the malignant tumor 2>

CONCLUSIONS

Cylindroma is a rare pathology. The ear location, spe-
cifically in the accessory tract, makes observation in
this patient more rare and gives greater importance
to differential diagnosis with other tumor lesions in

this location.
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