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Siringofibroadenocarcinoma
écrino pigmentado simulando
melanoma maligno™ **

Prezado Editor,

O siringofibroadenoma écrino (SFAE) é tumor anexial benigno
de origem écrina, raro, geralmente encontrado em extremi-
dades de individuos idosos. A primeira descricdao do SFAE
foi feita por Mascar6 em 1963." SFAE apresenta-se clini-
camente como nodulos, placas ou papulas, solitarios ou
multiplos, de crescimento lento. Na histopatologia, o SFAE
é representado por proliferacdo ductal écrina benigna.
Embora seja condicao benigna, ha evidéncias que sugerem
transformacao carcinomatosa em lesdes de longa duracao.?
Neste relato apresentamos um caso de SFAE pigmentado com

alteracdes carcinomatosas sem lesao maligna preexistente;
fundamental o estudo histopatoldgico e imuno-histoquimico
foi fundamental para o desfecho final.

Paciente do sexo feminino, 82 anos, negra, referia lesao
na face lateral inferior da perna direita. Clinicamente,
apresentava-se como placa enegrecida de 4 cm de diametro,
com superficie hiperceratésica; na porcao anterossuperior,
era possivel visualizar area com pigmento acastanhado.
A dermatoscopia, foram observadas estrias radiadas e
pseudopodes na periferia dessa regido (fig. 1), estruturas
encontradas em lesdes melanociticas e comumente asso-
ciadas a melanoma maligno. A lesao tinha evolucao de
10 anos, era indolor e nao tinha outros sintomas associados.
A paciente nao relatava antecedente de neoplasia maligna
cutanea na regiao.

As hipoteses diagnosticas incluiram melanoma maligno,
carcinoma basocelular pigmentado e ceratose seborreica.

Figura 1

(A) Regido de face lateral inferior da perna direita com placa enegrecida de 4 cm de diametro e superficie hiperceratosica;

na porcao anterossuperior, presenca de area com pigmento acastanhado. (B) Dermatoscopia da regidao anterossuperior da lesdo
apresentando escamocrostas na superficie e presenca de estrias radiadas e pseudopodes na periferia.
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Figura 2

(A) Epiderme com hiperceratose, acantose, corddes de células basaloides anastomosados e agrupamentos intraepidér-

micos de células epiteliais atipicas (Hematoxilina & eosina, 40x). (B) Epiderme com células basaloides formando finos corddes
anastomosados contendo lUmens e areas de atipia. Estroma com numerosos vasos (Hematoxilina & eosina, 200x). (C) Células basa-
loides atipicas dentro da epiderme, inferiormente formando corddes anastomosados, hiperortoceratose (Hematoxilina & eosina,
200x). (D) Células basaloides atipicas dentro da epiderme tendo de permeio melandcitos dendriticos pigmentados (Hematoxilina &

eosina, 400x).

Optou-se por biopsia incisional em fuso em vir-
tude do tamanho da lesao. A histopatologia revelou
proliferacdo de células basaloides formando finos corddes
anastomosados, conectados a epiderme hiperortoce-
ratotica, contendo lUmens e areas de atipia, que em
focos exibiam de permeio as células basaloides atipicas,
melandcitos dendriticos pigmentados esparsos (fig. 2).
Os melandcitos eram facilmente visiveis, nao forma-
vam proliferacdo continua ou ninhos para se pensar em
nevo ou melanoma associado. Na imuno-histoquimica
com Melan-A (A103, monoclonal de camundongo, Merck
KGaA™) houve positividade em esparsos melandcitos
dendriticos de permeio as células epiteliais atipicas do
SFAE (fig. 3). Nas células basaloides, a imuno-histoquimica
demonstrou positividade com antigeno da membrana

epitelial EMA (E29, monoclonal de camundongo, Merck
KGaA™) e com Ki-67 (SP6, monoclonal de coelho, Merck
KGaA™), alto indice proliferativo nos grupamentos de
células basaloides atipicas dentro da epiderme. Também
observamos que as células epiteliais marcadas com EMA
sdo as mesmas que exibem alto indice proliferativo ao
Ki-67 (fig. 4A-C). Com o antigeno carcinoembrionario CEA
(CEA31, monoclonal de camundongo, Merck KGaA™) houve
positividade apenas ao redor dos lUmens presentes nos
cordoes de células basaloides (fig. 4D). Estabeleceu-se
o diagnostico de SFAE pigmentado. A auséncia de cor-
dbes grossos corroboraram para exclusdao diagnostica de
porocarcinoma écrino, e a presenca de diferenciacdao
ductal contribuiu para a exclusao diagnostica de carcinoma
espinocelular.
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Figura 3
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(A) Imuno-histoquimica com Melan-A: positivo em esparsos melanocitos dendriticos de permeio as células epiteliais
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atipicas do siringofibroadenocarcinoma écrino (100x). (B) Imuno-histoquimica com Melan-A: positivo em esparsos melanocitos
dendriticos entre as células epiteliais atipicas do siringofibroadenocarcinoma écrino (400x).

A lesao foi submetida a exérese cirlrgica com margem de
1cm. Pesquisa de linfonodo sentinela e estadiamento nao
foram realizados por se tratar de neoplasia in situ. A exé-
rese cirlrgica com remocao completa da lesdo é atualmente
o tratamento de escolha. A analise histoquimica e imuno-
-histoquimica da lesao excisada mostrou em sua totalidade
os mesmos achados encontrados na biopsia incisional.

O SFAE é mais comumente encontrado na forma de placas
ou nddulos Unicos com crescimento lento em extremida-
des de pacientes idosos. Na histopatologia, é representado
por corddes finos de células epiteliais que se anastomosam
estendendo-se da epiderme em direcdo a derme, circuns-
crito por estroma fibroso, com estruturas luminais dentro
dos cordoes epiteliais. As células ductais, bem como as areas
dos corddes, podem mostrar expressao positiva para CEA.
EMA é encontrado difusamente nas células ductais. Sua ver-
dadeira origem é controversa, mas acredita-se ser derivada
do acrossiringeo e dos ductos écrinos dérmicos.?

Em 1997, Starink propos classificacao do SFAE em quatro
subtipos: 1) solitario - nao hereditario, com apresentacao
variavel, mais prevalente na meia idade e em idosos;
2) associado a sindrome de Shopf hereditario, com
papulas eritematosas nas palmas e plantas (a sindrome
de Schopf-Schulz-Passarge [SSPS] é um tipo raro de dis-
plasia ectodérmica de heranca autossomica recessiva,
caracterizada por ceratodermia palmoplantar, hipodontia,
hipotricose, distrofia ungueal e multiplos hidrocistomas apo6-
crinos perioculares e palpebrais); 3) lesdes multiplas nao
associadas a SSPS; 4) lesdes lineares unilaterais ndo familia-
res. Outra variante clinica descrita por Mehregan foi a forma
reacional que se desenvolve secundariamente a dermatoses
inflamatorias ou bolhosas.

O nome siringofibrocarcinoma foi proposto pela pri-
meira vez em 1997 por Gonzalez-Serva et al. Nao ha
relatos na literatura sobre doenca metastatica ou recor-
réncia do SFAE. Alguns autores recomendam a excisdo
cirirgica do SFAE para prevenir degeneracao maligna,

apesar de o real risco de transformacao carcinomatosa ser
desconhecido.*?

Os mecanismos de malignizacao do SFAE nao sao claros.
No presente caso nao havia lesao maligna preexistente ou
fatores que pudessem aumentar o risco de malignizacao,
como radiacdao ou imunossupressao. Lembramos que sus-
peita de malignidade deve ser sempre feita em lesdes
cutaneas de longa duracao mostrando modificagao, e biopsia
para histopatologia se faz necessaria.
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Figura 4 (A) Imuno-histoquimica mostrando positividade com antigeno da membrana epitelial (EMA; 200x). (B-C) Imuno-
-histoquimica demonstrando que as células epiteliais marcadas ao EMA (B) sdao as mesmas que exibem alto indice proliferativo
ao Ki-67 (C; 400x). (D) Imuno-histoquimica mostrando positividade com CEA marcando os ductos écrinos nos corddes epiteliais
anastomosados (100x).
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