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Nodulos cutaneos do sarcoma
epitelioide variante distal™ ™"

Gheck for
Updates

Prezado Editor,

Reportamos o caso de um homem de 43 anos que foi enca-
minhado ao Servico de Dermatologia referindo surgimento
progressivo de nddulos dolorosos supurativos no membro
inferior direito havia seis meses. As lesdes iniciaram apods
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trauma penetrante no pé. O paciente apresentava nédu-
los endurecidos, alguns ulcerados, na face lateral da perna
direita, em distribuicao ascendente (fig. 1). A histopatolo-
gia evidenciou neoplasia maligna infiltrando a pele e o tecido
subcutaneo, células epitelioides com morfologia granuloma-
tosa e area de necrose (fig. 2). As culturas para bactérias,
fungos e micobactérias nao revelaram crescimentos. O
exame imuno-histoquimico apresentou marcadores para INI-
1 e lisozima, focalmente positivo para CD68 e negativos para
EMA, CD34, desmina e S100, compativel com sarcoma epite-
lioide (SE). No estadiamento foi evidenciada linfonodome-
galia inguinal ipsilateral medindo 3,1 x 2,0 cm. O paciente
realizou quimioterapia com doxorrubicina, com controle do
surgimento de novas lesdes e cicatrizacao das lesdes antigas.

O SE é subtipo raro de sarcoma de partes moles com alto
potencial de recorréncia local e de metastases. Afeta pre-
ferencialmente adultos jovens do sexo masculino, e cerca
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Figura 1

A e B: Nodulos eritemato-violaceos, alguns ulcerados, no membro inferior direito.

Figura 2

Histopatologia de lesao nodular (Hematoxilina & eosina): células epitelioides com leve atipia e morfologia granulomatosa

(A, B). Infiltrado dérmico e hipodérmico e areas focais de necrose (*) na derme (B).

de 25% dos casos tém associacdo com trauma prévio, como
o presente.’"* E subdividido em proximal, de pior prognds-
tico, acometendo o tronco, a axila e o perineo e costuma se
apresentar como massas infiltrativas no tecido subcutaneo,?
e distal (classica), geralmente ocorrendo nas extremida-
des como nddulos firmes, indolores, com crescimento lento.
Microscopicamente, a forma classica apresenta células epi-
telioides com padrao fusiforme e abundante citoplasma
eosinofilico, circundando uma area central necroética, con-
ferindo padrao granulomatoso (fig. 2)."* Ja a variante
proximal tem morfologia rabdoide e os aglomerados celula-
res evidenciam maior atipia e até vacuolizacao do tipo anel
de sinete.?

O SE apresenta positividade tanto para marcadores epite-
liais quanto mesenquimais. Os marcadores CD34 e antigeno
de membrana epitelial costumam ser positivos.’ Dentre
os marcadores tipicamente negativos estao S100, desmina,
CD68 e CD31.% A positividade para CD68 é incomum, mas ja
foi relatada a presenca focal em macroéfagos no SE associado
a infiltrado inflamatdrio intenso, como no caso em questao.’
Tal achado é principalmente observado em outros processos
granulomatosos, como nos nddulos reumatoides e no gra-
nuloma anular.® Caracteristica comum dos SE, presente em
mais de 90% dos casos, é a perda de expressao do INI-1, gene
supressor tumoral expresso nas ¢, lulas nucleadas normais.*#
Uma minoria de casos de SE, como no estudo relatado, man-

405



CARTAS - CASO CLiNICO

tém expressao normal de INI-1, podendo se relacionar com
comportamento biolégico mais agressivo.>*

O diagnostico diferencial inclui nddulos por doencas
infecciosas, nodulos reumatoides, histiocitoma fibroso e
outros sarcomas dos tecidos moles.>* No caso relatado, o
trajeto ascendente das lesoes e a rapida evolucao levantou
as hipdteses de esporotricose linfocutanea e micobacteriose
cutanea, diagnosticos descartados pelos exames de culturas
e pela histopatologia.

A cirurgia continua sendo a base do tratamento na doenca
localizada, com ou sem radiacdo; as margens cirlrgicas
livres de doenca sao o fator prognostico mais importante.®->
Na doenca avancada, a quimioterapia é o tratamento de
escolha. Recentemente, o tazemetostate, um inibidor da
histona metiltransferase, foi aprovado para o tratamento
de SE localmente avancado ou metast tico.*
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Siringocistoadenoma papilifero
no couro cabeludo, com
apresentacao linear™**

aaaaaaa

Prezado Editor,

O siringocistoadenoma papilifero (SCAP) é tumor anexial
benigno incomum que se origina de células pluripotentes

DOI referente ao artigo:
https://doi.org/10.1016/j.abd.2021.11.011
* Como citar este artigo: Monaco M, Gonzales VM, Vigovich FA,
Larralde M. Syringocystadenoma papilliferum in the scalp, with a
linear presentation. An Bras Dermatol. 2023;98:415-8.
*¥ Trabalho realizado no Departamento de Dermatologia, Hospital
Aleman, Buenos Aires, Argentina.

com diferenciacdao de glandulas sudoriparas apdcrinas ou
écrinas. Cerca de 50% dos casos estao presentes ao nasci-
mento, enquanto 15% a 30% deles podem se desenvolver
durante a puberdade.’ O SCAP pode ser visto como tumor
de novo, sem qualquer lesao preexistente, ou pode coexis-
tir com tumores benignos ou malignos.? O SCAP geralmente
esta localizado na regiao da cabeca e pesco¢o. Quando loca-
lizado no couro cabeludo, é frequentemente associado ao
nevo sebaceo de Jadassohn.?

As apresentacdes clinicas sdo variadas. Pode aparecer
como placa, papula solitaria ou varias papulas com arranjo
linear como no presente caso.*°

A apresentacao linear do SCAP é extremamente rara,
representando menos de 20 casos relatados na literatura.®
O tratamento é a excisao cirlrgica. Em tumores localizados
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