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ABSTRACT

Introduction: Syringomas are benign eccrine sweat duct tumors. They
are typically found in young females predominantly over cheeks and
lower eyelids. Rare sites for this tumour include the vulva, palm, soles
and penis.

Objective: To report a case of syringomas of the vulva which is a rare
site for this tumour.

Case report: We report a 52-year-old woman presenting with a 30-year
history of multiple asymptomatic flesh-coloured non-tender papular
lesions of the labia majora. Dermoscopy showed multiple glittering yel-
low whitish structures in clusters over fading pink background with
cobble-stone appearance. Histopathological examination led to the dia-
gnosis of vulvar syringomas. The lesions were treated with intralesio-
nal radiofrequency cautery.

Conclusions: The vulva is a rare location of syringoma. Dermoscopy
may be helpful in establishing early diagnosis and avoiding excessive
surgical interventions.

Key words: syringoma, sweat gland duct, dermoscopy, radiofrequency
cautery.

STRESZCZENIE

Wprowadzenie: Gruczolak potowy to maty, fagodny guzek wywodza-
cy sie z kanaléw potowych. Zmiany najczesciej obserwuje sie u mio-
dych kobiet, gtéwnie na policzkach i dolnych powiekach. Rzadkie lo-
kalizacje tego guza to srom, dlonie, podeszwy i penis.

Cel pracy: Przedstawienie rzadkiego przypadku gruczolaka potowego
sromu.

Opis przypadku: Przedstawiamy 52-letnia kobiete z licznymi, niebole-
snymi guzkami warg sromowych. W dermoskopii uwidoczniono licz-
ne blyszczace, zotto-bialawe struktury o réznej wielkosci, o okragtym
lub owalnym ksztalcie, na bladoré6zowym tle o wzorze typu kostki bru-
kowej. Badanie histopatologiczne potwierdzilo rozpoznanie gruczola-
ka potowego.

Whnioski: Srom jest rzadka lokalizacja gruczolakéw potowych. Dermo-
skopia moze by¢ pomocna we wczesnym ustaleniu rozpoznania i unik-
nieciu rozlegltych interwencji chirurgicznych.

Stowa kluczowe: guz z przewodéw potowych, przewdéd gruczotu po-
towego, dermatoskopia, ablacja pradem o czestotliwosci radiowe;j.
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INTRODUCTION

WPROWADZENIE

The differential diagnosis of lesions presenting
over external genitalia includes a vast array of con-
ditions. Multiple flesh-coloured papules over vulva
leads to clinical diagnosis usually as milia, scabies,
condyloma acuminata, verruca plana, sebaceous
cyst, epidermoid cysts, steatocystoma multiplex, Fox
Fordyce disease, lymphangioma circumscriptum,
xanthomas, angiokeratomas, idiopathic vulvar calci-
nosis, epidermal cyst, lichen simplex [1]. We report
a middle aged female patient with long-standing as-
ymptomatic lesions on the vulva diagnosed as syrin-
goma on histopathology.

OBJECTIVE

The aim of this presentation is to present a case of
syringomas of the vulva which is a rare site for this
tumour. We also present dermoscopy and histology
findings in this patient.

CASE REPORT

A 52-year-old female admitted to the gynaecology
ward for menorrhagia was referred to the skin out-
patient department for asymptomatic raised lesions
over her vulva since 30 years. There was no history
of similar lesions in her spouse or other family mem-
bers.

On examination, there were multiple discrete
non-tender dome-shaped flesh-coloured firm pap-
ules measuring 1-5 mm in diameter distributed
symmetrically over labia majora (fig. 1). No oedema,
ulceration or discharge from lesions was seen. Labia
minora and vagina were not involved. There was no
inguinal lymphadenopathy or any lesion elsewhere
on the body.

Considering the prolonged duration of the le-
sions, a provisional differential diagnosis of adnexal
tumours (trichoepithelioma, syringoma, syringocyst-
adenoma papilliferum), lymphangioma circumscrip-
tum and Bowenoid papulosis was made.

Her routine investigations were within normal
limits. VDRL and HIV ELISA were negative.

Dermoscopy (using Dermlite DL3N polarised der-
moscope) demonstrated multiple glittering yellow
whitish round to oval shaped structures of various
sizes in clusters over fading pink background with
cobble-stone appearance (fig. 2).

A final diagnosis of vulvar syringoma was con-
firmed on histopathology (figs. 3 and 4). We per-
formed two sessions of intralesional radiofrequency
ablation with partial regression of the lesions (fig. 5).
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Diagnostyka réznicowa zmian wystepujacych w ob-
rebie zewnetrznych narzadéw plciowych obejmuje sze-
roki zakres schorzeri. W przypadku zmian w obrebie
sromu do najczestszych rozpoznan klinicznych naleza:
prosaki, $wierzb, klykciny koriczyste, brodawki plaskie,
torbiele fojowe skory, torbiele naskérkowe, steatocystoma
multiplex, choroba Foxa-Fordyce’a, odgraniczony naczy-
niak chlonny, kepki zétte, angiokeratoma, idiopatycz-
na wapnica skéry sromu i liszaj pospolity [1]. W pracy
przedstawiamy przypadek pacjentki w érednim wieku,
z utrzymujacymi sie dlugotrwale zmianami na sromie,
u ktdrej ustalono rozpoznanie gruczolaka potowego na
podstawie wynikéw badania histopatologicznego.

CEL PRACY

Celem pracy jest przedstawienie rzadkiego przypad-
ku gruczolaka potowego sromu, wraz z obrazem dermo-
skopowym oraz histopatologicznym tej zmiany.

OPIS PRZYPADKU

Kobieta 52-letnia przyjeta na oddziat ginekologicz-
ny z powodu bardzo obfitych, przedluzajacych sie
krwawierh miesigczkowych zostata skierowana do po-
radni dermatologicznej w celu diagnostyki zmian, zlo-
kalizowanych w okolicy sromu, utrzymujacych sie od
30 lat, ktérym nie towarzyszyly objawy subiektywne.
Na podstawie wywiadu ustalono, ze podobne zmiany
nie wystepowaly u wspétmatzonka ani innych czion-
koéw rodziny.

W badaniu przedmiotowym stwierdzono liczne
zmiany w postaci kopulastych, twardych grudek o éred-
nicy 1-5 mm, w kolorze otaczajacej skory, rozmieszczone
symetrycznie na wargach sromowych wiekszych (ryc. 1).
Nie stwierdzono obecnosci obrzeku, owrzodzenia oraz
wydzieliny ze zmian. Wargi sromowe mniejsze i po-
chwa nie byly zajete procesem chorobowym. Wezty
chtonne pachwinowe byly niepowiekszone, nie stwier-
dzono réwniez zmian w innych lokalizacjach.

Ze wzgledu na dlugi czas utrzymywania sie zmian
we wstepnym rozpoznaniu réznicowym uwzgledniono
guza z przydatkéw (nabloniaka mieszkéw wlosowych,
guza z przewodow potowych (syringoma), gruczolako-
torbielaka potowego przewodowego brodawkowatego),
a takze odgraniczonego naczyniaka chtonnego (lymphan-
gioma circumscriptum) i grudkowato$¢ bowenoidalna.

W rutynowych badaniach nie stwierdzono zadnych
nieprawidlowosci. Testy VDRL i ELISA w kierunku HIV
daly wynik ujemny.

W badaniu dermoskopowym (przy uzyciu dermo-
skopu Dermlite DL3N ze $wiatlem spolaryzowanym)
uwidoczniono liczne blyszczace, zétto-bialawe struktu-
1y o ré6znej wielkoéci, o okraglym lub owalnym ksztal-
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Figure 1. Multiple discrete dome-shaped skin-coloured papules
(1-5 mm diameter) symmetrically distributed over labia majora

Rycina I. Liczne, drobne, kopulaste grudki o srednicy -5 mm,
w kolorze skéry, rozmieszczone symetrycznie na wargach sromo-
wych wiekszych

DISCUSSION

Syringomas were first described by Kaposi and
Biesiadeki in 1872 [2]. Syrinx is a “pipe or tube” in
Greek. They are benign intraepidermal sweat gland
ductal epithelial differentiation [2] affecting 1% of the
population. The familial variant constitutes 11.5% of
syringomas. They are typically found in young fe-
males predominantly in the periorbital region, i.e.
the cheek and lower eyelid. Other extra-facial sites
are the neck, shoulders, axillae and abdomen. Rare
sites include the vulva, palm, soles, scalp and penis
[3]. There is no racial predilection or established risk
factor for syringomas. Clinically they present as as-
ymptomatic solitary or multiple small, firm, flesh-co-
loured papules measuring 1-5 mm in diameter with
symmetrical distribution [3]. Vulvar syringomas are
relatively rare, non-regressing and often asymptom-
atic. The first patient of vulvar syringoma was report-
ed by Carneiro et al. in 1971 [3, 4]. They may cause
considerable discomfort in the form of pruritus may
lead to sexual maladjustments and venerophobia.

The aetiology of vulvar syringoma is largely un-
known, however it is hypothesized to be a prolifera-
tion of eccrine sweat gland ductal epithelium in re-
sponse to an inflammatory reaction. Most of the cases
are sporadic, however 16q22 chromosomal mutation
leads to familial autosomal dominant syringoma
[5]. They may occur in association with syndromes
like Down syndrome, Marfan syndrome and Ehler-
Danlos syndrome [6]. Syringomas may be sensitive
to oestrogen as they can undergo cyclical changes in
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Figure 2. Dermoscopy demonstrated multiple glittering yellow whi-
tish round to oval shaped structures (black arrow) of various sizes in
clusters with cobblestone appearance over fading pink background

Rycina 2. Badanie dermatoskopowe uwidocznito liczne btyszcza-
ce, zotto-biafawe struktury o réznej wielkosci, okragte lub owalne
(czarna strzafka), w skupiskach, o wzorze kostki brukowej na bla-
dorézowym tle

cie, zlokalizowane w skupiskach na bladoré6zowym tle
o wzorze typu kostki brukowej (ryc. 2).

Ostatecznie diagnoze guza z przewodéw gruczoléw
potowych (syringoma) sromu postawiono na podstawie
wynikéw badania histopatologicznego (ryc. 3i4). U pa-
gjentki wykonano dwa zabiegi doogniskowej termoabla-
qji, uzyskujac czeéciowe ustgpienie zmian (ryc. 5).

OMOWIENIE

Guzy z przewodoéw gruczoléw potowych (syringoma)
opisali po raz pierwszy Kaposi i Biesiadeki w 1872 roku
[2]. Syrinx w jezyku greckim oznacza rure lub przewéd.
Guzy typu syringoma to lagodne zmiany, wywodzace sie
z przewodéw wyprowadzajacych gruczoléw potowych
[2]. Wystepuja u 1% populacji. Odmiana rodzinna sta-
nowi 11,5% wszystkich przypadkéw guzéw. Schorzenie
pojawia sie zwykle u miodych kobiet, gléwnie w okolicy
okolooczodotowej, tj. na policzkach i powiekach dolnych,
zmiany lokalizuja sie réwniez na skorze szyi, ramion,
brzucha oraz w dotach pachowych. Rzadko spotykana
jest lokalizacja w obrebie sromu, na skérze dloni i pode-
szew stOp, twarzy, na owlosionej skérze glowy i penisie
[3]. Nie wykazano predyspozycji rasowych oraz zadnych
szczegblnych czynnikéw ryzyka, ktére sprzyjaja rozwo-
jowi zmian. W obrazie klinicznym stwierdza sie pojedyn-
cza zmiane lub liczne niewielkie, twarde grudki w kolo-
rze otaczajacej skory, o érednicy 1-5 mm zlokalizowane
symetrycznie [3]. Syringoma sromu wystepuje stosunko-
wo rzadko. Czesto zmiany sa bezobjawowe i nie ulegaja
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Figure 3. Histopathology (H + E, 10X): numerous dilated ducts
embedded in fibrous stroma with occasional with comma-shaped
tails (black arrow)

Rycina 3. Badanie histologiczne (barwienie H + E, 10X): liczne,
rozszerzone przewody osadzone we widknistym zrebie, czgdcio-
wo w przecinkowatym ksztalcie (czarna strzatka)

Figure 5. After the second session of intralesional radiofrequency
ablation

Rycina 5. Obraz po drugim zabiegu doogniskowej termoablacji

their size and symptoms during the premenstrual pe-
riod, pregnancy and with use of oral contraceptives
[3, 6]. This hormonal influence explains female pre-
ponderance of the lesions. However, our case denied
any such correlation. Although our patient did not
have involvement of other sites, vulvar syringomas
have been described in association with extragenital
lesions. Hence, examination of the rest of the body
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Figure 4. Histopathology (H + E, 40X): ductal lumina containing
proteinaceous secretions

Rycina 4. Badanie histologiczne (barwienie H + E, 40X):
w Swietle przewoddw widoczne ztogi biatkowe

regresji. Pierwszy przypadek syringoma w tej lokalizacji
zostat opisany w pracy Carneiro i wsp. z 1971 roku [3, 4].
Zmiany moga powodowac znaczny dyskomfort w po-
staci $wigdu, moze dochodzi¢ do rozwoju zaburzeri sek-
sualnych i wenerofobii.

Etiologia guzéw z przewodéw gruczoléw potowych
umiejscowionych w obrebie sromu jest nieznana. Przy-
puszcza sie jednak, ze s to zmiany bedace skutkiem
proliferacji nabtonka w przewodach wyprowadzajacych
gruczotéw potowych w odpowiedzi na reakcje zapalna.
Wiekszoé¢ przypadkéw ma charakter sporadyczny, jed-
nak stwierdzono, ze obecnos¢ mutacji chromosomowej
16q22 prowadzi do rodzinnego wystepowania, ktére sg
dziedziczone autosomalnie dominujgco [5]. Moga one
réwniez towarzyszyc¢ zespolom zaburzeri, m.in. zespo-
fowi Downa, Marfana i Ehlersa-Danlosa [6]. Guzy typu
syringoma moga by¢ podatne na dzialanie estrogendw,
poniewaz obserwowano, ze ich wielko$¢ oraz towarzy-
szace objawy zmieniajq sie w fazie przedmiesigczkowej,
podczas ciazy, a takze u kobiet stosujacych doustne srod-
ki antykoncepcyjne [3, 6]. Podatno$¢ na oddzialywanie
hormonéw wyjasnialaby czestsze wystepowanie guzéw
tego rodzaju u kobiet. W przedstawianym przypadku nie
zaobserwowano takiej zaleznosci. Cho¢ u naszej pacjent-
ki nie stwierdzono zajecia innych lokalizacji, w piSmien-
nictwie opisywano przypadki guzéw z przewodow
gruczoléw potowych umiejscowionych w obrebie sromu
i wspdtistniejacych ze zmianami pozagenitalnymi. Z tego
wzgledu niezbedne jest kompleksowe badanie fizykalne
[3]. W diagnostyce réznicowej nalezy takze uwzglednic¢
inne mozliwe schorzenia, takie jak mastocytoza skérna,
widkniakoziarniszczaki, torbiele wloséw meszkowych,
naczyniakowldkniaki i grudkowatos¢ wiokien sprezy-
stych.

Dermatology Review/Przeglad Dermatologiczny 2021 /4



Syringoma of the vulva/Gruczolak potowy sromu

is essential, especially the periorbital area [3]. Addi-
tional clinical differentials are cutaneous mastocyto-
sis, fibrofolliculomas, vellus hair cyst, angiofibromas
and fibroelastic papulosis.

Dermoscopy is non-invasive modality for diagnosis
of various skin conditions obviating the need of inva-
sive methods like biopsy. Vulvar syringomas look like
multiple glittering flesh-coloured papules, round to
oval in shape over fading pink background [7].

Diagnosis is confirmed by histopathological ex-
amination and characteristic findings in syringoma
are numerous dilated ducts lined with a double row
of flattened epithelial cells [2, 3].

Syringoma classification proposed by Friedman
and Butler is based on clinical features [3] and con-
sists of 4 variants - 1) localized, occurring either as
solitary or multiple lesions, 2) familial, 3) generalised
and 4) the form associated with Down syndrome.
Prevalence of syringoma is probably greater than
the actually reported cases due to the fact that many
syringomas are asymptomatic and may remain unde-
tected as in our patient who was diagnosed as a local-
ised vulvar variant with multiple lesions after three
decades. Syringomas have been previously reported
in a 32-year-old Indian woman presenting with pru-
ritic vulvar lesions [8] and a 23-year-old Egyptian
female with multiple pinhead-sized vulvar lesions
[2]. Cases reported from China comprise two young
females with pruritic vulvar lesions [9].

The goal of the therapy in syringomas is destruction
of tumour with minimal scarring and prevention of re-
currence. Results may be unsatisfactory as syringomas
are embedded in dermis and recurrences are common
following complete removal. Treatment options avail-
able are cryotherapy, fractionated carbon dioxide laser
ablation, dermabrasion, chemical peel, electrodessica-
tion and surgical excision [1]. Adverse effects follow-
ing these methods are pain, swelling and blistering.
Topical retinoids, topical corticosteroids and systemic
antihistamines have also been used in pruritic lesions
[1]. Malignant transformation of syringomas has not
been reported in the literature [10].

CONCLUSIONS

It is important to have a high index of clinical sus-
picion supported by an accurate dermoscopic and
histopathological correlation while diagnosing nodu-
lar lesions in the anogenital region.

In this article we describe a novel dermoscopy
feature of multiple syringomas - the cobblestone ar-
rangement.
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Dermoskopia jest nieinwazyjna metoda wykorzysty-
wang w diagnostyce ré6znych zaburzen dermatologicz-
nych. Zmiany umiejscowione na sromie majg postac
licznych blyszczacych, okraglych lub owalnych grudek
w kolorze otaczajacej skéry, na blador6zowym tle [7].

Rozpoznanie potwierdza sie na podstawie badania hi-
stopatologicznego, w ktérym charakterystyczna jest obec-
no$¢ licznych poszerzonych przewodéw wyscielonych po-
dwdéjnym rzedem splaszczonych komérek nabtonkowych
23]

Klasyfikacja, jaka zaproponowali Friedman i Butler,
opiera sie na cechach klinicznych guzéw z przewodéw
gruczotéw potowych [3] i obejmuje 4 warianty: 1) zlo-
kalizowany, w postaci pojedynczej zmiany lub zmian
mnogich, 2) rodzinny, 3) uogélniony oraz 4) postac
zwigzang z zespolem Downa. Czesto$¢é wystepowania
zmian typu syringoma jest prawdopodobnie wigksza niz
liczba faktycznie zglaszanych przypadkéw, poniewaz
u wielu 0s6b schorzenie przebiega bezobjawowo i nie
jest wykrywane. Przykladem moze by¢ opisana przez
nas pacjentka, u ktdrej syringoma w wariancie ograniczo-
nym do okolicy sromu, z licznymi zmianami rozpoznano
dopiero po 30 latach. Guzy z przewodéw gruczoléw po-
towych byly juz wczesniej opisywane u 32-letniej pacjent-
ki z Indii, u ktérej zmianom towarzyszyt $wiad [8], oraz
u 23-letniej Egipcjanki z licznymi, drobnymi zmianami
wystepujacymi na skérze sromu [2]. Przypadki z Chin
dotycza 2 miodych pacjentek ze zmianami, ktérym to-
warzyszyt swigd sromu [9].

Celem leczenia jest usuniecie zmian z pozostawie-
niem minimalnego bliznowacenia oraz zapobieganie
nawrotom. Zdarza sig, ze efekt leczenia jest niezadowa-
lajacy, poniewaz guzy typu syringoma nawracaja. Dostep-
ne opcje leczenia obejmuja: krioterapie, ablacje laserem
frakcyjnym (CO,), dermabrazje, peeling chemiczny,
elektrokoagulacje i wyciecie chirurgiczne [1]. Do dziatari
niepozadanych obserwowanych po zastosowaniu tych
metod zalicza sie: bél, obrzek i powstawanie pecherzy.
W zmianach przebiegajacych ze swigdem stosowane
jest réwniez leczenie miejscowymi retinoidami lub gli-
kokortykosteroidami, a takze stosowanie lekéw przeciw-
histaminowych [1]. W piémiennictwie brakuje doniesieri
dotyczacych ztodliwienia tych zmian [10].

WNIOSKI

Gruczolaki potowe powinny by¢ brane pod uwage
w diagnostyce réznicowej zmian guzkowych narzadéw
plciowych i rozpoznawane po zastosowaniu dermosko-
pii, a nastepnie badania histologicznego zmian.

W tej pracy opisujemy nowaq ceche dermoskopowa
licznych gruczolakéw potowych - uklad przypomina-
jacy kostke brukowa.
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