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Introdução

Os  carcinomas  exócrinos  primários  da  pálpebra  são  raros.
Existem  três  tipos  de  carcinomas:  mucinosos,  adenoide  cís-
ticos  e  ductais.1---5 Os  carcinomas  dutais  são  classificados
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m  dois  subtipos:  carcinoma  em  anel  de  sinete  (bem  dife-
enciado)  e  do  tipo  histiocitoide  (pouco  diferenciado).1---3,5

 carcinoma  histiocitoide  primário  de  glândula  sudorípara
xócrina  da  pálpebra  é  muito  raro;  até  a  presente  data,
penas  13  casos  foram  publicados.1---3,5---7

Esse  tipo  de  carcinoma  envolve  a  derme  e  a  subcútis
a  pálpebra  e  é  frequentemente  interpretado  de  maneira
quivocada  como  um  processo  inflamatório.1,5 Ele  ocorre
a  pálpebra  de  idosos,  em  um  dos  lados.1,2,7 Este  é  o  pri-
eiro  relato  confirmado  de  carcinoma  histiocitoide  primário
ilateral  de  glândula  sudorípara  exócrina.

elato de caso
omem,  80  anos,  foi  encaminhado  ao  Departamento  de
ftalmologia  com  inflamação  da  pálpebra  inferior  esquerda,
om  surgimento  no  início  de  2009.  Por  dois  meses  sofria  de
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Figura  1  Histopatologia  e  coloração  imuno-histoquímica,  carcinoma  histiocitoide  de  glândula  exócrina:  (A)  Cordões  e  pequenos
ninhos de  células  histiocitoides;  células  tumorais  positivas  para  citoqueratinas  (B)  e  negativas  para  sinaptofisina  (C);  as  células
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umorais positivas  para  S-100  (D)  e  algumas  células  são  positi
bras musculares  (F).

m  tumor  de  lento  crescimento  e  de  infiltração  da  pálpebra
nferior  esquerda.  A  pele  da  área  envolvida  tinha  um  aspecto
ritematoso  e  assintomático.  TC  sem  contraste  revelou
umento  da  espessura  das  pálpebras  superior  e  inferior  de
té  7-10  mm,  com  uma  massa  de  tecido  mole  anormal  na
arte  superomedial  da  órbita  esquerda.  Uma  biópsia  da  área
spessada  demonstrou  um  processo  benigno  com  infiltração
e  fibroblastos.  As  radiografias  torácicas  e  o  ultrassom
bdominal  estavam  normais.  Foi  instituído  o  tratamento
nti-inflamatório  local  e  oral  de  rotina  com  prednisona
0  mg/dia  e  colírio  de  dexametasona  2×/dia.  Foi  então  feita
ma  biópsia  aberta,  que  demonstrou  um  processo  benigno-
neuronevo.  Nos  dois  meses  seguintes,  a  pálpebra  inferior
squerda  passou  a  exibir  maior  espessamento  difuso.  Uma
ova  TC  de  controle  revelou  espessamento  da  pálpebra  infe-
ior  esquerda  para  7  mm  e  um  tecido  mole  anormal  com
5-10  mm  na  órbita  esquerda,  no  mesmo  local  previamente
xaminado.  Foi  feita  a  excisão  completa  da  pálpebra  inferior
squerda,  seguida  por  reconstrução.  O  exame  histopato-
ógico  por  microscopia  óptica  revelou  cordões  de  células
eoplásicas  localizadas  entre  as  fibras  musculares.  As  células
umorais  tinham  pequenos  vacúolos  intracitoplasmáticos.
oi  também  observado  um  leve  pleomorfismo  dos  núcleos
elulares.  Em  alguns  núcleos,  foram  observadas  vesículas.
s  células  tumorais  demonstraram  positividade  para  cito-
ueratinas  e  para  proteína  S-100  e  estavam  negativas  para

inaptofisina.  O  imunoestadiamento  com  GFAP  gerou  resul-
ados  artificiais.  A  morfologia  e  os  dados  clínicos  eram
onsistentes  com  um  diagnóstico  de  carcinoma  exócrino  do
ipo  histiocitoide  (fig.  1).
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ara  GFAP  (E).  Os  cordões  de  células  histiocitoides  separaram

O  paciente  foi  internado  para  tratamento  oncológico.
dministramos  radioterapia  IMRT,  45  Gy.  Algumas  semanas
pós  a  radioterapia,  observamos  que  também  tinha  ocorrido
umento  no  espessamento  difuso  das  pálpebras  superior

 inferior  e  a  presença de  ptose.  Estudos  de  IRM  e  TC
evelaram  infiltração  de  ambas  as  pálpebras  e  da  órbita,
om  envolvimento  da  musculatura  extraocular.  Então,  foi
eita  uma  nova  biópsia,  de  maior  proporção.  O  exame  histo-
atológico  revelou  carcinoma  exócrino  histiocitoide  (fig.  1).
om  isso,  o  paciente  foi  submetido  a exenteração  orbital

 excisão  radical  no  Departamento  de  Otorrinolaringologia
 de  Oncologia  Laringológica.  O  seguimento  com  PET/CT,
RM  e  cintilografia  óssea  não  revelou  recorrência  (fig.  2).
ranscorridos  24  meses  do  tratamento  do  carcinoma  exó-
rino  histiocitoide  das  pálpebras  esquerdas,  foi  observado

 surgimento  de  inflamação  e  edema  das  pálpebras  direitas
fig.  3).  Estudos  de  TC  e  IRM  da  órbita  direita  revelaram
umento  na  espessura  das  pálpebras  superior  e  inferior,  com
nvolvimento  orbital.  Uma  biópsia  das  pálpebras  revelou

 mesmo  tipo  de  doença já  diagnosticada  previamente  no
lho  esquerdo  (carcinoma  exócrino  histiocitoide)  (fig.  1).

 paciente  foi  internado  para  tratamento  oncológico,  foi
dministrada  radioterapia  E9MeV,  45  Gy.  Transcorridos  mais
ois  anos,  encontra-se  vivo  e  sem  evidências  de  recorrência
u  de  metástase.
iscussão

 histologia  do  adenocarcinoma  ductal  da  mama,  das
lândulas  sudoríparas  exócrinas  e  das  glândulas  lacrimais  ou
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Figura  2  Estudo  de  IRM:  órbita  esquerda  em  seguida  à  exenteração  sem  reforço  por  contraste,  fluido  mucoso  no  seio  maxilar
esquerdo; projeções  frontal  e  de  topo  (A  e  B).  Cintilografia  óssea  com  várias  intensificações  na  órbita  esquerda  e  no  esqueleto
ósseo, decorrentes  das  alterações  metabólicas  e  pós-operatórias  (C).
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Figura  3  Paciente  dois  anos  após  a  exenteração  da  órbita  esq
e as  pálpebras  no  lado  direito;  vistas  frontal  e  lateral  (A  e  B).

salivares  pode  ser  idêntica.1---4,8 A  histogênese  do  carcinoma
histiocitoide  primário  cutâneo  de  glândula  sudorípara  ainda

é  tópico  controverso.4,5 A  exclusiva  localização  na  axila
e  na  pálpebra,  com  áreas  cutâneas  que  contêm  glândulas
apócrinas,  fala  em  favor  de  sua  diferenciação  apócrina.5,9

g
d
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a  e  da  radioterapia.  O  segundo  tumor  infiltra  a  pele  periorbital

Por  vezes,  há  dificuldade  no  estabelecimento  de  um
iagnóstico  de  carcinoma  do  tipo  histiocitoide  primário  de

lândula  sudorípara  exócrina,  que  ainda  depende  do  uso
a  coloração  imuno-histoquímica  para  CEA,  citoqueratinas,
ntígeno  de  membrana  epitelial  e  outros.3,4 Em  geral,  esse
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ipo  de  carcinoma  envolve  a  derme  e  a  subcútis  da  pálpe-
ra,  mas  ocasionalmente  pode  ser  observado  na  órbita  ou
nfiltrando  essa  parte.3,10 As  células  neoplásicas  envolvem

 derme  palpebral  e,  com  frequência,  são  equivocada-
ente  diagnosticadas  histopatologicamente  como  processos

nflamatórios  ou  por  neoplasias  benignas,  como,  por  exem-
lo,  tumor  de  célula  granulosa,  nevo  melanocítico  ou
euronevo.1,5,6 Em  alguns  casos,  isso  pode  atrasar  o  diag-
óstico,  resultar  em  um  crescimento  ---  lento  ou  rápido  ---  do
umor  e  no  alastramento  da  doença, como  foi  o  nosso  caso.

Os  achados  clínicos  característicos  são  uma  infiltração
ndolor  e  progressiva  das  duas  pálpebras  ou  o  crescimento
om  início  em  uma  das  pálpebras,  com  envolvimento  ulterior
e  ambas.  A  infiltração  das  pálpebras  resulta  em  um  olho
om  aspecto  de  monóculo.2,3,5,7,9 O  diagnóstico  depende
e  um  cuidadoso  exame  orbital  por  TC  e  IRM  e  de  uma
nvestigação  histológica  detalhada.  Em  caso  de  suspeita
e  diagnóstico  equivocado,  deve-se  fazer  imediatamente
ma  biópsia,  além  de  estudos  diagnósticos.  O  diagnós-
ico  diferencial  histológico  consiste  em  neoplasias  cutâneas
ue  podem  conter  células  em  anel  de  sinete,  carcinomas
elulares  basais  e  escamosos,  tumores  melanocíticos,  cilin-
romas  ou  linfomas  concomitantes  ao  desenvolvimento  das
álpebras.5,8

O  tratamento  do  carcinoma  histiocitoide  primário  bila-
eral  de  glândula  sudorípara  exócrina  da  pálpebra  se  faz
ela  excisão  de  margens  amplas  e,  em  alguns  casos,  com
xenteração  orbital.5 A  terapia  adjuvante  consiste  em  radi-
terapia  e  quimioterapia  com  5-fluorouracila.5,7 Em  alguns
asos,  observa-se  uma  rápida  progressão  do  tumor,  após

 ressecção  cirúrgica.1 A  mesma  situação poderá  ocorrer
iante  do  uso  exclusivo  da  radioterapia.  Em  nosso  caso,  o
umor  não  respondeu  à  radioterapia  e  continuou  a  crescer.
izemos  então  uma  excisão  radical,  com  exenteração  orbital
eguida  de  radioterapia,  que  se  revelou  útil  para  o  controle
ocal.  Infelizmente,  diagnosticamos  um  segundo  carcinoma
istiocitoide  primário  de  glândula  sudorípara  exócrina  das
álpebras  direitas.  Mas,  nessa  ocasião,  o  tumor  foi  tratado
om  sucesso  apenas  pela  radioterapia.  Não  sabemos  se  a
egunda  malignidade,  depois  de  transcorridos  dois  anos,  era
ependente  ou  independente  da  radioterapia.

Em  geral,  o  curso  clínico  do  carcinoma  histiocitoide  pri-
ário  bilateral  de  glândula  sudorípara  exócrina  se  prolonga
or  vários  anos.9 Pode-se  esperar  por  recorrências;  e  metás-

ases  podem  surgir  nos  linfonodos,  na  parótida,  pele,  no
ulmão  ou  fígado.4,5,7,9 Até  onde  sabemos,  este  é  o  primeiro
aso  de  uma  variante  histiocitoide  bilateral  do  carcinoma  de
lândula  sudorípara  exócrina  das  pálpebras.

1

Seredyka-Burduk  M  et  al.

onclusão

m  casos  de  carcinoma  histiocitoide  de  glândula  sudorí-
ara  exócrina  de  pálpebra,  é  essencial  que  o  diagnóstico
eja  firmado  com  a  maior  rapidez  possível.  O  tratamento
e  primeira  escolha  é  a  cirurgia  radical.  Recomenda-se  que

 seguimento  seja  prolongado,  é  possível  um  envolvimento
ilateral.
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