Espiroadenoma écrino - relato de caso

Eccrine spiradenoma: a case report
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RESUMO

Resumo: Espiroadenoma écrino ¢ rara neoplasia epitelial benigna de anexos cutaneos, que
se caracteriza por nddulo réseo-azulado solitario de crescimento insidioso, cursando com
crises dolorosas paroxisticas em adultos jovens. Localiza-se preferencialmente no tronco e
extremidades. Sangramento e/ou ulceragio sio comuns na variante gigante vascular, ca-
racterizando-se por didmetro superior a 2cm e alta vasculariza¢io na histopatologia. Suas
caracteristicas clinicas sio inespecificas e requerem bidpsia com anilise histopatologica
para diagnostica-lo. Na histopatologia apresentam-se um ou mais 16bulos intradérmicos
basofilicos envoltos em capsula fibrosa sem conexio com epiderme e apresentam dois
tipos de células: uma pequena, de nicleo escuro, na periferia; e outra grande, de ntcleo
claro, no centro. Seu diagndstico acurado € importante, pois pode evoluir para malignidade
potencialmente fatal, o que, entretanto, é fendmeno raro e ocorre mais frequentemente na
variante multipla. Aqui reportaremos uma rara apresenta¢io de espiroadenoma écrino no
abdomen e com sangramento associado, e discutiremos suas possiveis abordagens.
Palavras-chave: espiroadenoma écrino, neoplasia epitelial benigna, glandulas sebaceas

ABSTRACT

Eccrine spiradenoma is a rare benign adnexal epithelial neoplasm characterized by a bluish-pink,
slow-growing solitary nodule, coursing with paroxysmal pain, mainly in young adults. It is most
commonly located in the trunk and extremities. Bleeding and/or ulceration are common in the giant
vascular variant, which is characterized by a size greater than 2 cm in diameter and a high degree
of vascularization seen on histology. Its clinical characteristics are unspecific and require biopsy with
histological analysis for diagnosis. Its histology presents one or more basophilic intradermal lobules
enveloped in a fibrous capsule without connection to the epidermis. It presents two types of cells: small
cells with dark nuclei in the periphery and large cells with light nuclei in the center. An accurate diag-
nosis is important due to the fact that it can develop into a potentially fatal malignancy — which is
a rare phenomenon and occurs most often in the multiple variant. A rare case of eccrine spiradenoma
in the abdomen with bleeding associated is described in the present paper, as well as a discussion on
possible treatments.
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INTRODUCAO

O espiroadenoma écrino ¢ tumor benigno das glandulas
sudoriparas. Foi descrito em 1956 por Kersting e Helwig como
ndédulo usualmente solitirio, intradérmico, com crises dolorosas
paroxisticas, que ocorre principalmente em pessoas entre 15 e
35 anos, e preferencialmente no toérax e na face.”” O tumor é
usualmente coberto por epiderme de cor normal ou azulada, e
sua localizagdo caracteristica ¢ a derme superficial ou profunda,
podendo, ocasionalmente, estar no tecido subcutineo. Apesar
de térax e face serem as localiza¢cdes mais comuns, o tumor
pode ocorrer em qualquer parte do corpo.! Sio tumores de
longa histéria clinica e crescimento lento.* A malignizacio do
espiroadenoma ¢é rara, mas pode ocorrer.’
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RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 82 anos, procurou
atendimento por lesio no abdoémen com cerca de um ano de
evolucio, apresentando sangramento intermitente no Ultimo més.
Ao exame, encontrou-se nddulo eritematoso de consisténcia
endurecida, nio aderido aos planos profundos. (Figuras 1 e 2)
As hipoteses diagnosticas iniciais foram de sarcoma,
melanoma amelandético, linfoma de células B e metastase cutinea.
Foi realizada bidpsia incisional, que mostrou proliferacio
difusa de células monomorficas ovoides, por vezes com aspecto
basaloide, arranjadas em 16bulos septados por feixes hialinizados,
compativel com espiroadenoma écrino. Foi sugerida pelo
patologista a retirada de toda a lesio (Figuras 3 a 5), bem como
novo exame histopatologico. Foi realizada a retirada de toda
a lesio em ambiente hospitalar, pelo cirurgido plastico, e feito
exame histopatologico que revelou neoplasia anexial benigna
constituida por blocos celulares sélidos dispostos na derme, sem
conexio com a epiderme (Figura 6). Os blocos neoplisicos
revelaram células epiteliais pequenas com nucleo hipercromatico

e células epiteliais maiores com citoplasma palido em torno das

estruturas ductais luminais (Figura 7).
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DISCUSSAO

O espiroadenoma écrino ¢ tumor benigno incomum,
que surge do aparato glandular sudoriparo e ¢ um dos nove
tumores de pele dolorosos, sendo os outros: leilomioma, neuroma,
dermatofibroma, angiolipoma, neurilemoma, endometrioma,
tumor glomico e tumor de células granulosas.®

O tumor ocorre tanto como lesdo solitaria (em 97% dos
casos e que pode chegar a 5cm de didmetro) ou em multiplas
lesdes, que, em alguns casos, se apresentam em distribuicdo linear
ou zosteriforme."*’As lesdes sio tipicamente pequenas, bem
definidas e inseridas nas glindulas sudoriparas normais."

A etiologia exata do tumor ¢ incerta. O espiroadenoma
écrino nunca foi observado na pele glabra e apresenta-se
como neoplasia benigna anexial pouco ou nada diferenciada,
historicamente designada como proveniente da linhagem
écrina. Entretanto, sabe-se que O tumor costuma ocorrer
juntamente com outras neoplasias anexiais cutaneas, tais como:
cilindroma, tricoepitelioma e tricoblastoma, o que fala a favor do
desenvolvimento de uma linhagem foliculo-sebaceo-apdcrina
em vez de diferenciagio écrina. Além disso, se o tumor fosse
verdadeiramente écrino, a localiza¢io nas palmas das mios ou
solas dos pés seria frequente em vez de nunca vista.”

A principal caracteristica clinica é a presenga de dor
ou sensibilidade em cerca de 91% dos pacientes, que ocorre
normalmente de forma paroxistica. Acredita-se que a dor esteja
relacionada a pequenos axdnios desmielinizados que permeiam
o manto estromal hialinizado. Em 1996, Crinton e Aravindan
propuseram que a dor poderia estar relacionada a contragio de
células mioepiteliais no tumor, mas a microscopia eletroénica nio
provou a existéncia dessas células. Diversos estudos demonstraram
a expressio do marcador imuno-histoquimico S-100 no tumor,
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o que sugere relagio com tecido neural, uma vez que a proteina
S-100 esta geralmente presente em células derivadas da crista
neural, além de condroécitos, adipdcitos, células mioepiteliais,
macrofagos, células de Langerhans, células dendriticas e
ceratindcitos. Devido a essa presenca da proteina, em diversas
linhagens de células, ¢ que nio é possivel estabelecer com
certeza a relacdo com o tecido neural. Entretanto, outro estudo
demonstrou a presen¢a de células de Langerhans expandindo
processos finos e irregulares dispersos entre as células tumorais
no noédulo. No estudo de um caso realizado por Park et al.,°
a amostra fol positiva para S-100 somente na capsula tumoral,
que foi a exata posicio de fibras nervosas desorganizadas e
engrossadas. O grupo ainda confirmou a presen¢a de elemento
neural com a positividade de um marcador de axo6nio.®

Os diagnésticos diferenciais do tumor devem incluir
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as outras causas de neoplasias dolorosas e também: carcinoma
anaplasico, adenocarcinoma, carcinoma espinocelular e
basocelular e outras neoplasias anexiais, como os cilindromas;
além de tumores mesenquimais.'”’

O espiroadenoma écrino maligno pode ser suspeitado
quando hi o surgimento de dor que ndo existia, aumento da
sensibilidade, mudanca de cor, crescimento rapido ou ulceracio
de uma lesio que permaneceu estivel por longo tempo. A
suspeita de malignizacio deve ser bem avaliada, pois o tumor
maligno ¢ agressivo com mortalidade variavel entre 20 e 39%, ¢
seus principais locais de metastase sio linfonodos, ossos, pulmoes
e cérebro.™

A suspeita clinica é ttil, mas nio ¢ suficiente para
fechar o diagnoéstico. O diagnoéstico definitivo vird através da
histopatologia de biopsia de pele. A citologia de um aspirado
por agulha fina também pode confirmar o diagnéstico.” No
exame histopatologico, sdo vistos em menor aumento 16bulos
basofilicos, devido aos nticleos densos das células tumorais. Em
maior aumento, sio vistas células basaloides compreendendo
duas morfologias distintas: na primeira, a célula ¢ maior, mais
clara e com nucleo ovoide; na segunda, a célula é menor, mais
escura e com nucleo hipercromatico compacto.>’

O tratamento ¢ essencialmente cirargico, sendo as op¢des
comuns a cirurgia convencional ou a técnica de Mohs, com
taxas pequenas de recorréncia, sendo, portanto, a melhor op¢io
de tratamento em relacio a evitar a transforma¢io maligna.’

CONCLUSAO

Este artigo relata o achado de um espiroadenoma écrino
benigno, tumor de glindulas sudoriparas, cuja etiologia ainda
nio é bem definida. O espiroadenoma €crin0 é tumor raro, que
pode apresentar-se de diversas formas clinicas. Seu diagnostico
¢ fundamental devido ao potencial de transformacio maligna
dessas lesdes, especialmente em casos de lesdes multiplas ou
sintométicas. O espiroadenoma écrin0 maligno pode ser letal
se nio diagnosticado e tratado, ¢ um alto indice de suspeita é
necessario em qualquer lesio benigna, que mude rapidamente
suas caracteristicas, ou seja, consistente com doen¢a de longa
data. Relatos de caso como esse sio importantes para manter
elevada a suspeicio quanto ao diagnodstico dessa rara condi¢io e
ajudar a guiar conduta adequada. e
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