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RESUMO

Introdugdo: O porocarcinoma écrino € uma neoplasia cutanea
maligna rara com origem nas glandulas sudoriparas écrinas.
Caso clinico: Descrevemos o caso clinico de um doente de 83
anos encaminhado a consulta de Cirurgia de Cabega e Pescogo
por apresentar uma tumefagdo na regido parotidea direita de
crescimento lento e indolor. O doente havia sido submetido
a bidpsia excisional de carcinoma espinhocelular cutaneo da
mesma regidao 14 meses antes. Tratado como portador de uma
neoplasia parotidea, e apds apropriado algoritmo diagndstico,
foi submetido a parotidectomia superficial. A analise
histolégica da peca operatdria revelou um porocarcinoma
écrino como diagnéstico definitivo.

Discussdo/Conclusdo: O  porocarcinoma écrino ndo
apresenta critérios clinicopatoldgicos especificos, e a sua
analise histolégica leva frequentemente ao diagndstico
de carcinoma espinhocelular. A descricdo deste caso visa
alertar para uma entidade clinica com a qual a comunidade
de otorrinolaringologistas tem um menor contacto,
substanciando a importancia de uma relagdo estreita com o
patologista na diminuicdo de erros diagndsticos.
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ABSTRACT

Introduction: Eccrine porocarcinoma is a rare malignant
cutaneous neoplasia that arises from an eccrine sweat gland.
Case report: We describe the clinical case of an 83-year-old
man sent for observation by the Head and Neck Surgery
group, presenting a painless, growing tumefaction of the right
parotid region. The patient had been submitted to a cutaneous
excisional biopsy of the same region 14 months before that
revealed a squamous cell carcinoma. Managed as a parotid
neoplasia, after appropriate diagnostic workup, a superficial
parotidectomy was performed. The histopathological analysis
revealed an eccrine porocarcinoma as the diagnosis.
Discussion/Conclusion: An eccrine porocarcinoma does
not have any clinicopathological specific criteria, and the
histological analysis of a specimen frequently leads to
diagnosis of a squamous cell carcinoma. With the description
of this clinical case we aim to raise awareness of fellow ENT
doctors to this rare entity, and substantiate the importance
of a close relationship with the pathologist in minimizing
misdiagnosis.
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INTRODUGAO

O porocarcinoma écrino, inicialmente descrito por
Pinkus e Mehregan em 1963 como carcinoma écrino
epidermotrdpico, é uma neoplasia cutanea maligna rara
das glandulas sudoriparas.! Tem origem na porgdo ductal
intraepidérmica de uma glandula sudoripara écrina, o
acrossiringeo, e é o andlogo maligno do poroma écrino,
uma condicdo benigna frequente. Pode apresentar-
se de forma primdria ou, mais frequentemente, como
transformag¢dao maligna de um poroma écrino pré-
existente. Com origem mais comum nos membros
inferiores e cabecga e pescogo, ha escassos relatos de
porocarcinomas écrinos noutras localizagdes.?

Neste artigo descrevemos o caso clinico de um
porocarcinoma écrino primario em localizagdao atipica,
mimetizando um tumor com origem na glandula
parétida.

DESCRICAO DO CASO CLiNICO

Apresentamos o caso de um doente de 83 anos, sexo
masculino, sem histéria de tabagismo ou alcoolismo
créonicos, com antecedentes de leucemia linfocitica
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cronica (diagnosticado em 2004, em seguimento pela
Hematologia) e arritmia cardiaca ndo especificada,
hipocoagulado. Observado regularmente em
Dermatologia, havia realizado multiplas bidpsias
excisionais em diferentes localizagdes, com diagndstico
histopatoldgico prévio de carcinoma espinhocelular
invasor bem diferenciado na regido parotidea cutanea
direita (1,7 cm de diametro maximo, novembro de
2017).

O doente é encaminhado para observagdo pelo
grupo de Cirurgia de Cabeca e Pescoco em janeiro de
2019 apds desenvolvimento de tumefagdo na regido
parotidea direita, de crescimento lento, indolor, sem
flutuacdo a palpagdo, aderente ao plano profundo,
sem evidéncia de lesdo cutanea de novo, subjacente
a pequena cicatriz de cirurgia dermatoldgica prévia.
Foi submetido a PAAF cujo resultado foi inconclusivo.
A TAC maxilo-facial efetuada descrevia, no estudo
da glandula salivar parotidea direita, uma lesdao
expansiva de matriz homogénea, que demonstrava
cerne hipodenso (liquido) e escasso tecido periférico
de densidade similar ao musculo nas aquisi¢bes sem
contraste — apresentava bordos lisos e uma interface
definida com tecido glandular e cutdaneo adjacente; a
sua posi¢do anatémica foi considerada o lobo superficial
da glandula pardtida. A lesdo captava contraste na sua
periferia. Do ponto de vista radioldgico, era sugestiva
de tumor de Warthin. Nas figuras 1 e 2 podem ser
observadas as caracteristicas imagioldgicas da lesdo.
Nas figuras 3-5, a partir de reconstrugao tridimensional
de tomografias computorizadas realizadas, é possivel
apreciar a localizagdo da neoplasia e a sua relagdo com
as estruturas adjacentes.

O doente foi proposto para parotidectomia superficial.
A data da cirurgia apresentava alteracdo ligeira da
coloracdo cutanea na regido mais proeminente
da tumefacdo, entdo violdcea. Foi submetido a
parotidectomia superficial (com preservacdo do nervo
facial), com exérese parcial da cartilagem do canal
auditivo externo e do retalho cutdneo adjacente ao
tumor, com encerramento direto.

O estudo anatomopatoldgico da peca (parotidectomia
direita parcialmente revestida por retalho cutaneo
semilunar rosado e ligeiramente retraido) revelou
uma neoplasia epitelial maligna de crescimento
infiltrativo, de tipo anexial cutaneo, compativel com
porocarcinoma écrino, com 2,1 cm de maior eixo, que
atingia uma espessura de invasdao de 1 cm, infiltrando
multifocalmente a pardtida superficial (figuras 6-8).
Apds o diagndstico, o doente realizou TAC toraco-
abdominal que, para além de alteragbes compativeis
com os seus antecedentes hematoldgicos, revelou a
presenca de duas formagGes com densidade em vidro
despolido nos corpos vertebrais de L4 e L5 com 13 e
25 mm, ndo revelando metastizagdo imagiologicamente
inequivoca, regionalmente ou a distancia.

FIGURAS 1 e 2
Tomografia computorizada, vista axial, neoplasia da glandula
parotida direita

Em consulta de controlo 3 semanas apds o
procedimento, o processo cicatricial da ferida
operatdéria ndo apresentava particularidades. O doente
foi encaminhado para consulta de Decisdo Terapéutica
de Grupo, mas acabou por falecer no seu domicilio,
vitima de paragem cardiorrespiratéria de causa nao
identificada, ndo tendo realizado qualquer terapia
complementar.
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FIGURAS 3,4 e5
Reconstrugdes tridimensionais realizadas a partir da tomografia computorizada

FIGURA 6
Corte histoldgico que evidencia pequenas estruturas de tipo
canalicular

FIGURA 7
Corte histoldégico que evidencia invasao superficial da glandula
parotida

FIGURA 8
Corte histoldgico que evidencia lesdo maligna que coincide
muito focalmente com a camada basal da epiderme

DISCUSSAO

Existem dois tipos de glandulas sudoriparas: écrinas
e apodcrinas. As glandulas écrinas tém distribuicdo
cutdanea generalizada, com maior densidade nas
palmas das maos e plantas dos pés (podem atingir 200-
400/cm?) e canal excretor que abre diretamente na
superficie cutanea; as glandulas apdcrinas, cujo canal
excretor abre na porg¢do infundibular de um foliculo
piloso, estdo presentes em areas com maior abundancia
destes, como o canal auditivo externo, palpebras ou
axilas. O porocarcinoma écrino é uma neoplasia de
etiologia desconhecida3 com origem presumivelmente
na por¢do ductal intraepidérmica de uma glandula
sudoripara écrina. Representa apenas 0,005% a 0,01%
de todos os tumores cutdneos, apesar de ser uma das
mais comuns neoplasias anexiais cutdneas malignas.* A
experiéncia na sua terapéutica é limitada, subsistindo
controvérsias face a biologia tumoral e tratamento ideal.
Até a recente publica¢do de Behbahani et al., em 20205,
existiam menos de 500 casos descritos na literatura®’
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Behbahani et al. analisou os casos clinicos cujos dados
foram introduzidos na National Cancer Database (NCDB)
entre 2004-2016, no maior estudo demogréfico até a
data em individuos com diagnéstico de porocarcinoma
écrino. A idade média ao diagndstico foi de 66 anos,
sem preponderancia de género, com os membros
inferiores a perfilarem-se como local preferencial para
apresentacdo (32,6%), seguido da cabeca e pescoco
(28,8%). 8,1% dos individuos apresenta evidéncia de
doenca metastatica aquando do diagnéstico.®

O porocarcinoma tem uma aparéncia macroscopica
inespecifica, sem particularidades, de um ndédulo de
coloracdo rosa, ocasionalmente ulcerado, que deve
ser distinguido de varios outros tipos de neoplasias
cutaneas, incluindo o poroma écrino e o melanoma
amelandtico, e cujas caracteristicas dermatoscopicas
ndo se encontram atualmente bem definidas.® Assim,
a analise histoldgica tem um papel insubstituivel no
seu diagnodstico. Histologicamente, o porocarcinoma
écrino apresenta diferenciacdo ductal, clusters de
células basaldides, células escamosas tumorais, células
epidérmicas acantéticas e nucleos hipercromaticos’.
Dadas as multiplas caracteristicas patoldgicas
pouco especificas, pode ser confundido com outras
neoplasias cutaneas, nomeadamente com carcinoma
espinhocelular,® sendo necessario um elevado indice
de suspeicdo para o seu correto diagndstico. Luz et al.
analisou retrospetivamente 8 casos de porocarcinoma
écrino e concluiu que, apds a bidpsia inicial, 50%
dos doentes tiveram um diagndstico incorreto, com
tempo médio de 36 meses até tratamento definitivo
num centro de referéncia oncoldgico.’® Numa série
de 24 doentes, Belin et al. reporta uma taxa de erro
no diagnostico de porocarcinoma écrino de 37%, com
21% inicialmente diagnosticados como carcinoma
espinhocelular.’® Uma vez que as células luminais do
acrosiringeo sdo do tipo escamoso, a sua presenga numa
neoplasia écrina é expectavel, e a sua identificacdo pode
contribuir para o diagndstico errado de um carcinoma
espinhocelular, entidade clinica muito mais frequente.?
O trabalho de Skowron F et. Al., que procedeu a analise
clinicopatolégica de 50 casos de porocarcinoma écrino
histologicamente confirmado, concluiu que este ndo
apresenta qualquer critério clinico particular que o
distinga de um carcinoma espinhocelular.’?

O caso clinico apresentado denota o desafio diagndstico
gue o porocarcinoma écrino pode imp6r. Em novembro
de 2017 foi realizada uma bidpsia excisional de
lesdo cutanea esbranquicada com discreto relevo e
parcialmente ulcerada na regido parotidea direita,
com 1,7 cm de maior diametro, cuja andlise histoldgica
revelou ser um carcinoma espinhocelular invasor
bem diferenciado, que infiltrava a derme em 2,5 mm,
sem invasdo vascular ou perineural. Em consulta de
seguimento, aos 12 meses, e subjacente a mesma
regido, é diagnosticada uma tumefagdo de crescimento
lento, indolor, sem qualquer lesdo cutanea, que foi

encaminhada pela Dermatologia para o Grupo de
Cirurgia de Cabeca e Pescoco. O doente seguiu os
protocolos de diagndstico e tratamento de lesdo
parotidea primaria. O diagndstico histoldgico definitivo
foi porocarcinoma écrino. O grupo especula que, face
ao contexto, a andlise histopatoldgica de novembro
de 2017 pode ter condicionado um diagndstico de
carcinoma espinhocelular que ndo correspondia a
realidade.

Ndo existem recomendagBes concretas na literatura
relativamente as margens adequadas para a ressec¢do
de porocarcinomas écrinos. Envolvimento linfatico
e margens cirdrgicas infiltradas apresentam uma
influéncia dramatica na probabilidade de recidiva
local® e fatores como indice mitdtico elevado, invasdo
linfovascular e invasdo em profundidade > 7mm sdo
preditores de pior prognéstico.?

Devido a alta taxa de recidiva local, o tratamento
recomendado é a excisdo da lesdo primariacom margens
alargadas livres de células neoplasicas.’* No entanto,
uma vez que o correto diagndstico pré-operatdrio
destas lesdes é raro, o adequado planeamento cirurgico
estd muitas vezes comprometido. Assim, alguns autores
recomendam cirurgia de revisdo para alargamento
das margens quando é feito um diagndstico de
porocarcinoma écrino, nos casos com padrdao muito
infiltrativo.’® Diversos autores associam um esquema
de quimioradioterapia adjuvante se metastases ou em
casos de recidiva tumoral.’

No presente caso, sugere-se como hipdtese mais
provavel uma recidiva tumoral desenvolvida na
profundidade da derme que posteriormente invadiu o
tecido glandular, mimetizando uma neoplasia primaria
da parétida. Infiltragdo da glandula parétida esta apenas
descrita em trés casos na literatura. Fasson et al. relata
um doente que previamente tinha efetuado excisdo
de dois basaliomas na mesma regido facial. Um outro
relato revela metastizacdo para a glandula parétida 8
meses apods excisdo de porocarcinoma écrino na regido
frontotemporal ipsilateral.’* O terceiro caso consiste
numa lesdo de porocarcinoma écrino de grandes
dimensoes, de crescimento lento mas constante durante
anos, que invadia a glandula pardtida, condicionando
parésia facial a apresentagdo.®

CONCLUSAO

Reportamos o caso clinico raro de um porocarcinoma
écrino primario, cuja apresenta¢do mimetiza um tumor
primario da glandula pardtida.

O caso descrito traduz a importancia da abordagem
destes doentes por uma equipa multidisciplinar,
realgando a necessidade de rever pormenorizadamente
os antecedentes do doente. Uma relagdo estreita com
o patologista é determinante no correto diagndstico
desta neoplasia rara.
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