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Resumo: Porocarcinoma écrino é um tumor de pele raro derivado do acrossiringeo. Quatro casos de
porocarcinoma écrino sao estudados. Os pacientes tinham idade entre 49 e 64 anos, sendo dois home-
ns e duas mulheres. O tempo de crescimento dos tumores variou de um a 20 anos. As lesbes mediam
de 1,2x 2 a4 x5 cm e se localizavam nas extremidades ou na face. Dois pacientes apresentavam carci-
noma basocelular em sitios diferentes do porocarcinoma écrino. Duas das biopsias foram previamente
descritas como poroma écrino; entretanto, malignidade foi observada em todos os casos apds excisao
ampla. Portanto, em toda biépsia de pele compativel com poroma écrino, deve-se considerar a possibil-
idade de malignidade.
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Abstract: Eccrine porocarcinoma is an extremely rare skin tumor derived from the acrosyringium. Four
cases of eccrine porocarcinoma are described, two males and two females, aged from 49 to 64 years.
Tumors grew in an interval of one to 20 years. Lesions ranged from 1.2 x 2 cm to 4 x 5 cm and were on
limbs or face. Two patients had basal cell carcinoma in a site different from the eccrine porocarcinoma.
Two biopsies were described as eccrine poroma. Malignancy was observed in all cases after wide exci-
sion. Therefore, eccrine porocarcinoma should always be considered after a biopsy compatible with
eccrine poroma.
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INTRODUCAO

Os carcinomas das glandulas sudoriparas sao
raros, compreendendo cerca de 0,005% de todas as
neoplasias da pele.' O porocarcinoma écrino (PCE)
ou poroma écrino maligno é um tumor de pele extre-
mamente raro, embora seja relativamente comum ao
se considerarem os carcinomas de glandulas sudori-
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paras. Surge da porcao intraepitelial da unidade da
glandula sudoripara écrina, o acrossiringio, podendo
apresentar-se como tumor primario ou, mais comu-
mente, como uma transformagio maligna de um
poroma écrino (PE).” A primeira descricio do tumor
foi em 1963 por Pinkus e Mehregan.’
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RELATO DOS CASOS

Foram revisados detalhadamente os achados
clinicos e histopatolégicos por microscopia Optica de
quatro casos de pacientes com diagnoéstico de PCE
entre janeiro de 1995 e fevereiro de 2000 no Servico
de Dermatologia da Universidade Federal do Parana.

Em cada caso, informacoes clinicas, incluindo
sexo, idade, fototipo e ocupagio do paciente, foram
avaliadas. As caracteristicas dos tumores, como sinto-
matologia, curso clinico, tamanho, localizagao e acha-
dos histopatologicos, foram estudadas.

Os tumores de pele surgiram nos pacientes
com uma média de 59,2 anos de idade (49-69 anos).
Nao havia diferengas entre sexos nesse pequeno
grupo, totalizando dois homens e duas mulheres.
Todos os tumores tinham um crescimento de longa
data, de um a 20 anos (média de 7,2 anos), conside-
rando a identificagao clinica pelo paciente.

As lesoes tinham varias apresentacoes clinicas:
papular, verrucosa, nodular ulcerada e ulcero-vegetan-
te, com tamanhos variando entre 1,2 x 2 e 4 X 5 cm
(Figuras 1 e 2). Trés delas eram localizadas nas extremi-
dades; a outra, na face (Figura 3). Os pacientes apresen-
tavam queixas discretas, como dificuldades ocasionais
nos movimentos dos membros, drenagem de liquido
claro e sangramento ao trauma. Nenhum deles apre-
sentava linfonodos regionais clinicamente envolvidos.

Dois pacientes tinham carcinoma basocelular
(CBC) associado, ambos no nariz. Em um deles, o CBC
foi diagnosticado no momento do diagnéstico do PCE
(caso 4); e, no outro, uma resseccio prévia de um
tumor com exame histopatolégico confirmou CBC. O
altimo paciente também tinha hanseniase e foi tratado
com poliquimioterapia por dois anos (caso 2).

Todos os pacientes foram submetidos a biop-
sias, dois deles com achados de PE, sem evidéncias de

FIGURA 2: (Caso 2) Lesao ulcero-vegetante no dorso da mao
esquerda; pele atréfica circundando a lesio

células atipicas. Apo6s ressecgao total do tumor, o estu-
do histopatolégico demonstrou malignidade em
todos os casos (Figuras 4 e 5).

Uma lesao que teve ressecg¢ao inicial incomple-
ta (caso 2) recorreu localmente apds dois meses,
sendo completamente retirada com nova intervencao
cirdargica. Evidéncias de metdstases nio foram encon-
tradas. Todos os pacientes permaneceram livres da
doenca em um seguimento médio de 7,5 meses (6 a9
meses). Os resultados estao descritos no quadro 1.

DISCUSSAO

O PCE ocorre mais comumente em idosos, com
a maioria dos casos na quinta década de vida. Homens
e mulheres siao igualmente afetados, e a prevaléncia
entre os sexos varia de acordo com os estudos.”
Aproximadamente 50% dos PCE surgem nas extremi-
dades inferiores, com mais de 40% ocorrendo abaixo

FIGURA 1: (Caso 1) Lesao nodular com ulceragio central na borda
interna do pé esquerdo; notar a drenagem clara na por¢ao ulcerada
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FIGURA 3: (Caso 4) Lesao verrucosa na regiao temporal esquerda
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FIGURA 4: (Caso 4) Corte histologico demonstrando necrose macica
e figuras de mitose no porocarcinoma écrino (HE 100 x)

dos joelhos,” ao contririo dos outros tumores ane-
xiais, que tendem a concentrar-se na cabega e pesco-
¢o. Menos de 5% ocorrem no couro cabeludo.’ Outros
sitios afetados sao face, ouvido, palpebras, abdome,
vulva, corpo peniano e pubis. Nos casos descritos a
idade média quando o tumor foi notado foi de 51
anos. O tempo até o diagnostico variou de um a 20
anos e a idade média dos pacientes foi de 51 anos. As
lesoOes ocorreram nas extremidades (mao, pé e brago)
e na face. Ambos os sexos foram afetados, mas as
mulheres (casos 1 e 3) tiveram lesdes menores € com
curso mais prolongado que os homens.

As lesoes geralmente medem menos de 2 cm.
Elas se apresentam clinicamente como nédulos solita-
rios circunscritos ou placas na face e extremidades
cobertas, de cor résea ou eritematosa, cobertas por
pele normal, podendo ser ulceradas ou com crostas
hemaiticas. Ha descricoes de lesdbes com padrao zoste-
riforme e multiplas com distribui¢ao em pedras de cal-
camento. Muitas sao assintomadticas, mas podem ser
associadas com sangramento, dor ou prurido.

Os casos relatados ilustram a variedade da apre-
sentacao clinica do PCE — desde uma papula de 1,5 cm
até uma lesao extensa, com areas ulceradas e bordas
vegetantes —, demonstrando a dificuldade do diagnos-
tico. Sintomas discretos locais foram referidos pelos
quatro pacientes.

Ha poucas descricoes de nevos sebaceos de
Jadassohn e hidroacantoma simples mostrando
transformacdao maligna em PCE, mas o papel como
possivel precursor pré-invasivo dessas lesoes ainda
nio é conhecido.” Parece que a porcio superior do
ducto écrino dérmico poderia participar na oncogeé-
nese do hidroacantoma simples. Mais recentemente,
sugeriu-se que uma mutagado NnoO gene supressor
tumoral, o P53, poderia estar envolvido na carcino-
génese do PCE.*

521

FIGURA 5: (Caso 4) Corte histologico demonstrando a presenca de
glicogénio intracelular no porocarcinoma écrino (PAS 400 x)

Muitos pacientes notaram a lesao primdria anos
antes do diagnostico. Isso reforca o fato de que mui-
tos PCE podem originar-se de um PE.” Hi também
uma descri¢ao demonstrando a relagao entre diabetes
e PCE, e ja estabelecida com o siringoma de células
claras. Isso sugere PCE de células claras como marca-
dor cutineo de diabetes mellitus." Casos descritos na
lamina e leito ungueal sugerem o trauma como um
fator oncogénico. Esta série apresentou dois casos
com CBC, o que poderia sugerir uma relagio entre
PCE e exposicdo solar. Além disso, todos os pacientes
eram do fototipo II ou III, como muitos pacientes da
revisao da literatura.

O diagnoéstico diferencial inclui carcinomas
basocelular e espinocelular, ceratose seborreica,
melanoma amelanético, verruga vulgar, metastase
cutinea de neoplasias e outros tumores como doencga
de Bowen, doenca de Paget e hidroacantoma sim-
ples." Em geral, o tumor deve ser considerado em
pacientes idosos com tumores de curso prolongado.

O diagnostico definitivo € histolégico, uma vez
que os achados clinicos sao variaveis. As células neo-
plasicas sao poligonais com citoplasma claro, multinu-
cleadas ou com um ntcleo grande, hipercrOmico e
irregular; estruturas ductais, crescimento pagetoide
de células atipicas na epiderme e figuras mitéticas sao
geralmente observadas.’ A epiderme pode apresentar
acantose como resultado de numerosos ninhos bem
definidos de células tumorais de entremeio.

O diagnéstico histologico pode ser dificil. A
presenca abundante de grianulos de glicogénio no
interior do citoplasma das células tumorais — facil-
mente observados pela coloragio com acido periodi-
co Shiff (periodic acid Shiff — PAS) —, falta de ceratini-
zacao e focos de formacao de ductos sao caracteristi-
cas peculiares do PCE que auxiliam no diagnostico
diferencial.” As células do PCE coram-se com o antige-
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Quabpro 1: Dados comparativos dos quatro casos de porocarcinoma écrino
Achado Caso 1 CAso 2 Caso 3 Caso 4
Sexo Feminino Masculino Feminino Masculino
Ocupacio Do lar Porteiro Do lar Agricultor
Fototipo I II 111 I
Idade ao surgimento do 44 anos 61 anos 41 anos 62 anos
tumor
Idade ao tratamento 49 anos 64 anos 61 anos 63 anos
Sintomatologia Drenagem clara Dor a mobilizacao Dor a mobilizacao Sangramento
Evolucio 5 anos 3 anos 20 anos 1 ano
Tipo de lesao Nodular-ulcerativo Verrucoso-ulcerativo Papular Verrucoso
Tamanho 1,2x 2 cm 4x5cm 1,5x 1,5 cm 25x3cm
Localizagao Borda interna do pé  Dorso da mao Antebrago esquerdo  Regiao temporal

esquerdo esquerda esquerda
Outras lesoes associadas - CBC em face - CBC em face
Hanseniase

Achados da bi6psia inicial ~PCE PCE PE PE
Margem no tratamento 0,3 cm 0,5 cm 0,3 cm 0,4 cm
cirargico
Seguimento 6 meses 8 meses 9 meses 8 meses

PCE: porocarcinoma écrino; PE: poroma écrino; CBC: carcinoma basocelular

no carcinoembrionirio (CEA), geralmente encontra-
do no citoplasma das células tumorais e no ldmen das
glindulas malignas. Tais achados permitem a diferen-
ciagdo entre os tumores de anexo e carcinomas epi-
dérmicos, que sao CEA negativos.

O PCE pode desenvolver-se a partir de poroma
écrino (PE) intraepidérmico ou dérmico. Nesses
casos, podem ser encontradas dreas compostas por
células do PE com aparéncia benigna entre as células
anaplasicas." Logo, é possivel que uma amostra
pequena obtida por biépsia possa demonstrar carac-
teristicas similares as do PE, o que ocorreu em dois
dos quatro casos apresentados. Os casos 3 e 4 tiveram
bi6psias sem indicios de malignidade. Ambos mostra-
ram limites aparentes entre a epiderme e o tumor
com células cuboidais PAS positivas. Nenhuma atipia
nuclear foi observada nos fragmentos de biopsia. Os
quatro casos demonstraram células atipicas PAS posi-
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tivas e essa coloragao foi decisiva para o diagnostico.
Nenhum nicho tumoral foi localizado entre os vasos
linfaticos.

Desde 1963, na primeira observacao de Pinkus
e Mehregan, é bem definido que o estagio inicial do
PCE pode ser originado com ilhotas na epiderme. Esse
estagio pode ser seguido por envolvimento dérmi-
co.'""” Algumas células do PCE invadem canais linfati-
cos, que se tornam alargados. Metastases regionais
estio presentes em aproximadamente 20% dos casos.’
Metastases cutineas multiplas, papulas ou nédulos,
sao caracteristicas peculiares. Metastases viscerais
estio raramente presentes no momento do diagnosti-
co em aproximadamente 12% dos casos.”*'*** O prog-
nostico desse carcinoma permanece dificil de ser esta-
belecido devido a falta de seguimento dos casos descri-
tos na literatura e raridade do tumor. Cerca de 59% de
todos os pacientes apresentam metastases cutaneas,
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viscerais ou de linfonodos regionais ao diagndstico."
Aproximadamente 20% dos casos recorrem apos exci-
sdo, e a mortalidade pode alcangar 67% em cinco anos
se houver envolvimento dos linfonodos regionais.

O tratamento eletivo para o PCE é a excisao
cirargica total e com amplas margens do tumor.
Criocirurgia e eletrocirurgia ainda nio apresentam
dados de literatura suficientes para avaliar-se precisa-
mente a indicacio e a recorréncia do tumor.’
Radioterapia e quimioterapia parecem ser ineficazes
para controlar a recorréncia ou metistase tumoral.’
Quimioterapia consistindo de metotrexate, cisplatina,
adriamicina e bleomicina ou isotretinoina e interferon
alfa tem sido usada com respostas parciais. Nao ha tra-
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