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O carcinoma mucinoso primdrio, também conhecido como carcinoma adenoquistico mucinoso ou car-

cinoma coldide, é uma neoplasia maligna rara, descrita em 1952 por Lennox e col. De origem nas gldndulas sudo-
riparas ou nas respectivas estruturas germinativas, a sua natureza apdcrina ou écrina é ainda controversa. Histologi-
camente pode ser confundido com metdstase cuténea dos, muito mais frequentes, carcinomas mucinosos da mama,
tracto gastrointestinal, pulméo, ovdrio ou préstata.
Descreve-se o caso de uma mulher de 60 anos referenciada ao nosso Servico por histéria com 2 anos de evolucdo
de um nédulo quistico eritemato-violdceo do couro cabeludo, com cerca de 2 ¢cm, inicialmente interpretado como
carcinoma basocelular sélido-quistico. Apés bidpsia cutdnea foi estabelecido o diagnéstico de carcinoma mucinoso vs
metdstase, pelo que se procedeu a exérese de toda a lesdo. O exame fisico e exames complementares de diagndstico
foram negativos, excluindo a hipétese de lesGo secunddria.

Adenocarcinoma mucinoso.

PRIMARY MUCINOUS CARCINOMA

Mucinous carcinoma of the skin, also called mucinous adenocystic carcinoma or colloid carcinoma, is a

rare malignancy. It was first described by Lennox et al. in 1952. It is derived from the sweat glands or their germinal
structures but it’s appocrine or eccrine origin is still controversial. Histologically it can be confused with a metastatic
lesion from the more common colloid carcinoma of the breast and mucinous adenocarcinoma of the intestine, lung,
ovary or prostate.
A 60-year-old woman presented to our department with a a 2-year history of a erythematous-blue nodule of the scalp,
measuring 2 cm in diameter, and initially interpreted as a nodular basal cell carcinoma. After skin biopsy it was esta-
blished the diagnosis of primary mucinous carcinoma or mucinous metastatic lesion. The entire lesion was then excised.
Physical examination and careful systemic workup were negative. The diagnosis of a (primary) skin mucinous carcinoma
was confirmed.

Adenocarcinoma, mucinous.
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INTRODUCAO

O carcinoma mucinoso primdrio (Sin.: carcinoma
adenoquistico mucinoso, carcinoma coléide) é uma
neoplasia maligna glandular rara' descrita original-
mente em 1952 por Lennox e col?, formalmente revista
por Mendoza e Helwig em 1971'. De origem nas
glandulas sudoriparas ou nas respectivas estruturas
germinativas, a natureza apécrina ou écrina é ainda
controversa®. Calcula-se que a incidéncia seja de 1 para
150.000 amostras cuténeas analisadas*. Desde 1952
existem cerca de 200 casos adicionais documentados
na literatura. A maioria tem curso muito indolente com
cerca de 75% dos casos encontrados a nivel da cabeca
e regido cervical®, sendo a localizacdo mais frequente
a pdlpebra. Estas localizagdes ndo sdo exclusivas,
existindo na literatura casos descritos em variadissimas
outras localizagdes: regido malaré, nariz*, mento’,
axila®, térax!, abdémen?, vulva', virilha'!, pé'?, entre
outras. Surge habitualmente em idade adulta, entre
as quarta e sexta décadas (média de idades 63 anos),
embora ndo exclusivo (existem casos publicados numa
crianca de 8 anos e num homem de 84 anos''3. A dis-
tribuicdo por géneros parece favorecer o homem, com
mais do dobro de casos descritos no homem do que na
mulher. Observa-se também um discreto aumento na
raca negra em relagéo & raga caucasiana'.

Apesar do curso relativamente lento, trata-se de
tumor localmente muito agressivo, com taxas de recor-
réncia pés-cirirgica entre os 26 e 33%'*'5, taxas estas
ainda mais considerdveis quando o tumor estd locali-
zado nas pdlpebras. Existem casos descritos de exten-
s@o tumoral directa ao musculo esquelético, peridsteo
e osso! 31418 A metastizagdo regional e & distdncia
s@o raras, rondando os 11% e 3%°, respectivamente.
De facto o tumor é tipicamente avascular, factor que
permite explicar a baixa taxa de metastizagdo. Nos
casos em que ocorreu metastizago a morte ocorreu
4-24 meses ap6s o diagnéstico'™ 7.
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CASO CLINICO

Descreve-se o caso de uma doente caucaséide do
sexo feminino, de 60 anos, referenciada & consulta
externa de Dermatologia por histéria, com 2 anos
de evolucdo, de nédulo quistico eritemato-violdceo
do couro cabeludo, firme, assinfomdtico e com cerca
de 2cm de didmetro na primeira observacdo (Fig. 1).
A doente referia que inicialmente se tratava de lesdo
muito pequena que teria crescido gradualmente ao
longo do tempo. Negava qualquer histéria de trauma-
tismo local prévio ou tratamento por radioterapia. Os
restantes antecedentes pessoais e familiares néo tinham
qualquer relevancia para o caso, negando inclusiva-
mente, qualquer histéria de tumor cuténeo ou outros.
Néo realizava qualquer terapéutica de ambulatério.
O restante exame fisico foi negativo, destacando-se a
auséncia de adenopatias regionais.

Fig. 1 - Nodulo quistico eritemato-violdceo do couro ca-

beludo.
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A lesé@o descrita foi inicialmente interpretada como
carcinoma basocelular sélido-quistico, porém coloca-
ram-se algumas reservas ao diagnéstico razdo pela
qual se procedeu a bidpsia cutdnea da leséo. A histolo-
gia mostrou tumor (de grandes dimensées) envolvendo
toda a derme, com zona de Grenz poupada. Obser-
vava-se grande quantidade de material acizentado e
amorfo a envolver pequenas ilhas epiteliais de cavida-
des ductais (Figs. 2 e 3). Este material foi evidenciado
pelo Azul de Alcian o que nos permitiu concluir tratar-se
de mucina (Fig. 4). Foram ainda realizadas marcagdes
para EMA, CEA e citoqueratina policlonal AE1/AE3 que

Fig 4 - Substéncia amorfa marca para a coloracéo, tratan-
do-se de mucina (Azul de Alcian, x100).

evidenciaram as estruturas glandulares (Fig. 5). O res-
tante estudo imunohistoquimico com a citoqueratina 7
(CIK 7) e a citoqueratina 20 (CIK 20) foi negativo.

A apreciacdo da histologia permitiu-nos concluir que
estdvamos perante um caso de carcinoma mucinoso, o
qual poderia ser primdrio ou lesdo secunddria de tumor
primdrio de outra localizacdo. Importava agora excluir
a segunda hipdtese, razéo pela qual se procedeu a um
estudo fisico e complementar exaustivo que se revelou

; novamente foi negativo. Fizeram-se mamografia e
Fig 2 - Tumor de grandes dimensdes envolvendo toda a ecografia mamadrias, ecografia pélvica, radiografia de
derme (H&E, x100). térax e colonoscopia sem qualquer alteragéo relevante.

Fig 3 - Grande quantidade de material amorfo rodeando Fig 5 - Imunomarcacdo das estruturas glandulares (CEA,
estruturas epiteliais (H&E, x400). x400:).
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Procedeu-se a excisdo alargada da leséo com amplas
margens, sem qualquer intercorréncia imediata. Aos
12 meses de follow-up néo havia evidéncia de recidiva
local ou metastizagéo regional ou & disténcia.

O diagnéstico diferencial do carcinoma mucinoso
primdrio é vasto, colocando-se tanto com tumores
benignos (quisto epidérmico, lipoma, pilomatricoma,
hemangioma, tumor do saco lacrimal, granuloma
piogénico, entre muitos outros) como com tumores
malignos (carcinoma sebdceo, carcinoma basocelular,
carcinoma espinocelular, sarcoma de Kaposi, mela-
noma, efc.). Histologicamente, o grande diagnéstico
diferencial é com metéstase cuténea dos, muito mais
frequentes, carcinomas mucinoso da mama (carci-
noma coldide) e adenocarcinoma mucinoso do tracto
gastrointestinal. Para além destas duas localizacbes,
podem ainda ocorrer adenocarcinomas mucinosos
das glandulas salivares, glandulas lacrimais, pulméo,
ovdrio ou préstata?. Tendo em conta a maior probabi-
lidade de um carcinoma mucinoso cuténeo representar
uma metdstase, torna-se imperativo um exame fisico e
complementar cuidado e exaustivo que permita a exclu-
s@o de outra neoplasia priméria. De referir que, nestes
casos, a marcagdo por imunohistoquimica pode-se
revelar fundamental na localizagdo do tumor primario
(exemplo: CIK7 — aponta para tumor da mama; CIK20
— para tumor do tracto gastrointestinal). Em termos esta-
tisticos, importa referir que, um carcinoma mucinoso da
cabega ou pescogo (e em particular das pdlpebras) &,
com grande probabilidade, um tumor primdrio.

Do ponto de vista histolégico é, em regra, um tumor
localizado & derme, que pode envolver a hipoderme.
E, em regra, compartimentado por delicados septos
fibrosos que envolvem lagos de mucina, nos quais se
encontram ilhas de células tumorais?'. A diferenciagé@o
glandular é muitas vezes evidente com um padréo cri-
biforme por vezes identificdvel.

O tratamento recomendado na literatura varia
desde a excisd@o simples & excisGo com amplas margens
e linfadenectomia regional. Na literatura, nos poucos
casos que revelaram as margens cirdrgicas, estas varia-
vam entre 0.2 e 2cm (sem recorréncias em todos os
casos). Existe um consenso geral, tendo em conta a alta
taxa de recorréncia local, de que as margens devem
ser generosas. H& a considerar que estes tumores estéo
frequentemente localizados na face, onde margens
amplas podem ser dificeis de obter. Por outro lado tanto
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as lesdes primdrias como as metdstases tendem a ser
resistentes & quimioterapia e radioterapia. A cirurgia
microgréfica de Mohs, como cirurgia com controlo his-
tolégico imediato e como cirurgia poupadora de tecido,
tem assim, importante papel no tratamento deste tipo
de lesées. Uma nota para a potencial utilidade da res-
sondncia magnética pré-operatéria para avaliagéo da
extensd@o do tumor.

Tratando-se de patologia cujo risco de metastizagéo
regional é de 11%, importa referir a relevancia do
ensino ao doente do auto-exame mensal de palpagéo
das cadeias linfdticas regionais. A realizagdo em con-
sulta é mandatéria ao longo de todo o seguimento do
doente.

O carcinoma mucinoso primério é uma neoplasia
rara dos anexos com imagens histopatolégicas carac-
teristicas e curiosas. Este caso clinico ilustra a necessi-
dade de um estudo complementar adequado aquando
da presenga de um tumor mucinoso na pele e esclarece
guanto ao tratamento recomendado.
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