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Resumo

Introdugio: O adenocarcinoma mucinoso é uma rara neoplasia formada por células apdcrinas da pele hipersecretoras de
muco. Pélpebras, couro cabeludo e outras regides da cabega e do pescogo sao os sitios primdrios mais acometidos. Relato
do caso: Os autores descrevem o caso de uma lesdo suspeita em couro cabeludo, cuja excisdo e andlise confirmaram
um adenocarcino mamucinoso de anexo cutdneo. Mesmo apds a resseccdo, surgiram lesbes metastdticas nas regioes
retroauricular, cervical, supraclavicular e couro cabeludo. Fez-se, entao, quimioterapia e radioterapia. Meses depois, a
paciente relatou dor na coluna e no brago com irradiacio para a mio e parestesias. Apds exames, confirmou-se metdstase
em linfonodos axilares, em ossos da coluna vertebral, com iminente compressao medular. A radioterapia, entio, foi realizada
nessas regioes. A paciente apresentou melhora significativa e mantém acompanhamento. Conclusao: O adenocarcinoma
mucinoso ¢ uma rara neoplasia e as caracteristicas do relato apresentado tornam-no ainda mais raro. O diagndstico da
doenga exige uma correlacdo clinica, radiolégica e patoldgica. Quando submetidos a tratamento precoce, os pacientes
apresentam um bom prognéstico com raras chances de metdstases, embora recidivas sejam comuns.
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INTRODUCAO
O adenocarcinoma mucinoso (ACM) é uma rara
neoplasia cuja origem sio células apdcrinas da pele
hipersecretoras de muco'. Essas células formam uma
massa solida em vérios sitios primdrios, principalmente
em palpebras, couro cabeludo e outros locais da cabeca
e do pescoco.

Embora o tumor seja de um prognéstico favordvel, hd
uma alta taxa de recidivas locais mesmo com a garantia
da exérese cirtirgica com as margens livres da lesaio com
a técnica da cirurgia microgréifica de Mohs’. Metdstases
sdo raras; mas, quando hd, é maior a probalidade de que
ocorram regionalmente do que a distincia®*.

O presente artigo relata um raro caso de ACM de
anexo cutineo com apresentacio clinica incomum:
progressio de doenga, recidiva e multiplas metdstases.

RELATO DE CASO

Paciente feminina, 52 anos, apresentou lesao suspeita
em couro cabeludo na regido occipital esquerda hd
quatro anos. A paciente realizou excisdo dessa lesdo e,
apos, necessitou quatro procedimentos adicionais para
ampliacio de margem ciridrgica, tendo sido obtida
finalmente resseccio RO.

A anilise anatomopatoldgica da lesao demonstrou
fragmentos de pele exibindo infiltragao da derme por
neoplasia epitelial maligna. O tumor ¢ nio encapsulado
e encontra-se disposto em 16bulos, por vezes separados
por traves fibrosas. As células que compée tal lesio sio
ora cuboides, ora cilindricas, com citoplasma abundante,
formando arranjos ora tubulares, ora papiliferos (Figura 1).

[

Figura 1. Adenocarcmomo mucinoso em coloracéo HE. Presenca
de células ora cuboidais ora cilindricas, com nicleos de médio a
grande tamanho, ovalados, discretamento irregulares, vesiculosos,
com fendas ocasionais

H4 permeio de grande quantidade de material
mucoide, PAS (+); e, ainda, invasido angiolinférica.
Existem, também, microcalcificacoes, focos de hemorragia
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antigos, e vdrias figuras de mitoses. A neoplasia
demonstrou positividade citoplasmdtica focal para os
marcadores imunoistoquimicos mamaglobina, BRST-
2 e sinaptofisina, além de positividade nuclear para os
receptores de progesterona e estrégeno (Figura 2). Tal
descri¢io é compativel com ACM.
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Figura 2. Adenocarcinoma mucinoso positivo para receptor de
estrogeno (RE+)

Foi realizado estadiamento sistémico com tomografia
computadorizada (TC) de térax, pescogo, abdémen,
pelve; avaliagao ginecoldgica; endoscopia digestiva alta
(EDA), mamografia; exames laboratoriais e exame clinico
completo, os quais foram todos normais. Com base nisso,
a paciente foi diagnosticada com um ACM primdrio de
anexo cutineo.

Um ano depois, a paciente evoluiu com
linfadenomegalias na regido retroauricular esquerda.
Fez-se a ressecgdo dessa lesdo e a andlise histopatoldgica
demonstrou tratar-se de neoplasia com o mesmo perfil
daquela ressecada do couro cabeludo - metdstases.

No ano seguinte, foram palpados linfonodos na regiao
cervical anterior, supraclavicular esquerda, retroauricular
e no couro cabeludo, de até 1 cm, sendo esses méveis
e endurecidos. A paciente foi, entido, submetida a
esvaziamento cervical posterolateral esquerdo, com
laudo anatomopatolégico mostrando 38 linfonodos
comprometidos em 76 analisados, sempre mantendo o
perfil histolégico inicial. As margens cirtirgicas estavam
comprometidas e sem possibilidade de ampliagio das
mesmas. Foi procedido novo estadiamento sistémico que
foi negativo para outras metdstases. Procedeu-se, assim, a
radioterapia do campo envolvido de 63 Gy em 35 fragoes
com quimioterapia concomitante radiossensibilizadora
com cisplatina, cujo tratamento foi finalizado em janeiro
de 2011.

Sete meses depois, ocorreu progressao linfonodal axilar,
tendo sido submetida a esvaziamento axilar ipsilateral, que
revelou metdstases em trés dos 17 linfonodos analisados.
Logo apés, a paciente referiu dor no membro superior
direito, associada a parestesia local, ¢ dor na coluna
cervical e tordcica alta. A ressonincia magnética de coluna



cervicotordcica evidenciou metdstases dsseas e epidurais
difusas em colunas cervical e tordcica, com fratura de
corpo de C7, além de iminente compressio medular.

A paciente, ento, foi medicada com corticoterapia
e encaminhada a radioterapia, a qual foi realizada nas
colunas cervical e tordcica, além da regido axilar esquerda
com 30 Gy em 20 fracdes. Apés o término do tratamento
de escolha, em janeiro de 2012, a paciente em questio
teve melhora significativa do quadro clinico e mantém
acompanhamento, sem evidéncia de compressio medular.

O presente estudo foi avaliado e aprovado pelo
Comité de Etica em Pesquisa do Centro de Pesquisas
Oncolégicas (CEP/CEPON) com ntimero de comprovante
015771/2012 e emissdo de parecer favordvel sob o niimero

74498.
DISCUSSAO

O ACM ¢ uma rara neoplasia que é caracterizada
pela formagio de um tumor de aparéncia gelatinosa e
de crescimento lento’. Desde a descricio original da
doenga por Lennox et al., em 1952°, até 2008, apenas
aproximadamente 200 casos foram relatados na literatura’.
A prevaléncia da doenca é maior entre homens (58,8%),
entre a quinta e sétima décadas de vida; sendo a incidéncia
média do tumor de 0,07 por milhao de pessoas-ano’.

O ACM pode gerar uma sintomatologia muito variada
e inespecifica. Na forma mais comum, apresenta-se como
uma massa assintomdtica, de crescimento lento durante
meses a anos, indolor, papular ou nodular, subcutinea
ou cutanea, variando de 5 mm a 120 mm de didmetro.
A lesdo ¢ frequentemente Unica e isolada e pode ser
vermelha, rosa, cinza, azul ou roxa. A superficie pode ser
lisa, ulcerada ou crostosa®.

Como o diagnéstico visual de uma lesao com essas
caracteristicas e os sintomas por ela provocados podem
ser os mais varidveis possiveis, deve-se proceder a bidpsia
excisional da mesma. Os diagnésticos diferenciais incluem
intimeras patologias, como, nevo, hidrocistoma, sarcoma
de Kaposi, cisto epidermoide, melanoma, carcinoma
sebdceo, carcinoma de células escamosas, hemangioma,
metdstases’ 2.

Histologicamente, 0 ACM ¢ um tumor composto por
células pequenas, que formam aglomerados irregulares -
dispostos em cordoes, arranjos cribiformes ou estruturas
tubulares - flutuando em meio a material mucinoso.
As células epiteliais sdo poligonais, com citoplasma
eosinofilico, por vezes vacuolizadas. As células tumorais
tém um nucleo geralmente vesicular, com nucléolos
inconspicuos. A mucina PAS (+) é formada por 4cido
mucopolissacarideo nao sulfatado com dcido sidlico, sendo
consistente com a retida funcio celular, além de ser uma
indicagao de que o tumor é bem diferenciado. Figuras de

mitose sio raras!!3.
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Confirmado o diagndstico patolégico de ACM,
também ¢ relevante distinguir por meio de uma
andlise sistémica se a doenca é primdria ou metastdtica
em determinado sitio, j& que o ACM primdrio ¢
frequentemente confundido com doenca metastdtica da
mama, do trato gastrointestinal ou da pele.

Através de exame imuno-histoquimico, também
se pode possibilitar maior acurdcia diagndstica, pois
seu padrio é caracteristico. As células tumorais sao
positivas para o antigeno carcinoembriondrio, antigeno
de membrana epitelial, citoqueratina de peso molecular
baixo, o-lactalbumina, amilase salivar do tipo, B2-
microglobulina, fator de transcri¢io da tireoide 1, fator
de transcri¢do da tireoide 3. A expressio de receptor de
estrogénio pode ser forte, mas a expressio do receptor de
progesterona ¢ varidvel'.

Com relagao ao comportamento do tumor, os
carcinomas mucinosos sao, geralmente, avasculares, o
que ajuda a explicar a sua baixa taxa de metdstases - sendo
10% para linfonodos regionais e apenas 3% de forma
generalizada. A maioria das metdstases envolve linfonodos
regionais, pulmoes e, raramente, a glindula parétida’>'¢. A
progressao dssea ¢ rara (7% dos pacientes metastdticos)'.
Multiplas recorréncias da doenga nao sio incomuns
(29,4%)"7; contudo a morte pela mesma é excepcional.

Com relagio a conduta terapéutica a ser adotada, a
quimioterapia e a radioterapia podem ser ineficazes, jd
que 0 ACM pode ser resistente a elas; portanto, a excisio
cirtirgica é o tratamento de escolha na maioria dos casos.

Alguns autores sugerem a cirurgia micrografica
de Mohs como uma alternativa para a exérese local,
permitindo maior controle da excisio do tecido®. Ainda,
tem sido recomendado que a excisio seja feita com pelo
menos 1 ¢cm para as margens, dadas as altas taxas de
recorréncia da doenga'®?°. Além da ampla excisio local
da lesao, faz-se disseccio de linfonodos locorregionais
clinicamente positivos; ji a dissec¢do de linfonodos
clinicamente negativos permanece controversa'’'.

Autores dividem suas opiniées quanto ao uso de
radioterapia adjuvante; com alguns casos em que
ocorreu beneficio e outros, ndo***. Entretanto, no ACM
recorrente, a eficdcia dessas terapias cai significamente.
Ainda hd poucos dados em relagio a esquemas e doses
de quimioterapia que possam ser utilizados na doenca
avancada, bem como sobre o resultado dos mesmos, tendo
em vista a raridade dessa patologia, especialmente em um
cendrio de doenca metastdtica.

Apés o diagnéstico de ACM, o paciente deve ser
seguido de forma periddica, devido a possibilidade de
recidiva e de resgate cirdrgico se a mesma ocorrer. Exames
mais especificos podem ser realizados de acordo com os
sintomas que porventura surgirem.

O presente relato de caso demonstrou a presenca de
um ACM de couro cabeludo. Foram realizados exames
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complementares, para andlise sistémica da paciente, que
exibiram padrdes de normalidade, descartando assim,
a possibilidade de 0 ACM ser secunddrio a algum dos
possiveis sitios primdrios de doenga.

Nesse caso, ainda, houve virias recidivas e metastases,
submetidas a inlimeras resseccoes cirdrgicas, com margens
comprometidas. As recorréncias da doenca envolveram
tanto linfonodos regionais como sitios a distancia,
incluindo o esqueleto - o que é bastante raro nessa
patologia.

A paciente realizou resseccio das lesoes, quimioterapia
e radioterapia, apds a primeira recidiva. A ressecgao de
lesdes secunddrias com radioterapia sequencial foi uma
alternativa eficaz apenas no controle locorregional, nio
inviabilizando o curso agressivo da doenca que evoluiu
com progressao sistémica. Em relacao  doenga dssea, ap6s
radioterapia, ela permaneceu estabilizada até o presente
momento.

CONCLUSAO

O ACM ¢ uma rara neoplasia formada por células
apdcrinas e que pode acometer indmeros locais da cabega e
do pescogo. O diagnéstico da doenca exige uma correlagio
clinica, radioldgica e patolégica. Quando submetidos a
tratamento precoce, os pacientes apresentam um bom
prognéstico com raras chances de metdstases, embora
recidivas sejam comuns.

As caracteristicas do relato apresentado tornam-no ainda
mais raro, ji que esse caso ocorre em um paciente do sexo
feminino, em uma localizacio menos frequente (couro
cabeludo) e com uma apresentagio incomum - ocorrem
vérias recidivas ¢ metdstases multiplas tanto regionais
quanto a distAncia ¢ também em locais raros (ossos).
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Abstract

Introduction: The mucinous adenocarcinoma is a rare neoplasm composed of apocrine skin cells that produce mucus.
Eyelids, scalp and other regions of the head and neck are the most primary sites affected. Case report: The authors
describe a suspicious lesion in the scalp, whose excision and analysis confirmed a mucinous adenocarcinoma of Skin
Annex. Even after resection, there were metastatic lesions in these regions: retroauricular, cervical, supraclavicular and
scalp. Thus, she went under chemotherapy and radiotherapy. Months later, the patient reported back pain radiating to
the arm, hands and paresthesias. After examination, metastases have been confirmed on axillary lymph nodes, bones of
the spine, with imminent spinal cord compression. Then, radiation therapy was done in these regions. The patient has
improved significantly and, nowadays, she keeps monitoring it. Conclusion: The mucinous adenocarcinoma is a rare
neoplasm and the characteristics of this reported case makes it even rarer. The diagnosis requires clinical, radiological
and pathological correlation. When the patients are submitted to early treatment, they have a good prognosis with
few chances of metastases, although recurrences are common.

Key words: Female; Neoplasms; Adenocarcinoma, Mucinous; Neoplasm Metastasis; Reccurence

Resumen

Introduccién: El adenocarcinoma mucinoso es una rara neoplasia formada por células apocrinas de la piel hiper
secretoras de moco. Pdrpados, cuero cabelludo y otras regiones de la cabeza y el cuello son los sitios primarios m4s
acometidos. Relato del caso: Los autores describen el caso de una lesién sospechosa en el cuero cabelludo, cuya excisién
y andlisis han confirmado un adenocarcinoma mucinoso. Adn después de la reseccién, surgieron lesiones metastdsicas
en las regiones retro auriculares, cervicales, supraclaviculares y cuero cabelludo. Se hizo, entonces, quimioterapia y
radioterapia. Meses después, la paciente informé dolor en la columna y en el brazo, con irradiacién para la mano y
parestesias. Después de las pruebas, se confirmé metdstasis en los linfonodos axilares, en los huesos de la columna
vertebral, con inminente compresién medular. La radioterapia, entonces fue realizada en estas regiones. La paciente
ha presentado una mejoria significativa y mantiene seguimiento. Conclusién: El adenocarcinoma mucinoso es una
rara neoplasia y las caracteristicas del relato presentado lo convierten en adn mds rara. El diagnéstico de la enfermedad
requiere una correlacion clinica, radioldgica y patoldégica. Cuando sometidos a tratamiento precoz, los pacientes
presentan un buen prondstico, con raras posibilidades de metdstasis, aunque las recidivas sean comunes.

Palabras clave: Femenino; Neoplasias; Adenocarcinoma Mucinoso; Metdstasis de la Neoplasia; Recurrencia

Revista Brasileira de Cancerologia 2013; 59(1): 81-86



