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RESUMO - O carcinoma ductal écrino é uma neoplasia cutdnea rara com curso clinico agressivo. O seu diagnéstico
implica a exclusdo dum adenocarcinoma primdrio noutra localizacdo com metastizacdo cuténea, j& que os dados
histolégicos e imunohistoquimicos por si sés ndo o permitem. Reporta-se o caso clinico de um homem de 75 anos
com um tumor de 3cm localizado na hemiface direita, o qual foi excisado e cujo exame histolégico e imunohistoqui-
mico apontavam para o diagndstico de um carcinoma ductal écrino. A investigagdo complementar mostrou multiplos
nédulos pulmonares e pleurais, bem como envolvimento neoplésico da coluna vertebral dorsal e lombar. O exame
histolégico e imunohistoquimico destes achados, complementado com a auséncia de achados imagiolégicos suges-
tivos de uma neoplasia primdria noutro local, permitiram o diagnéstico de um carcinoma ductal écrino metastizado.
O doente morreu 6 meses apds a primeira observacdo.

PALAVRAS-CHAVE - Diagnéstico diferencial; Neoplasias glandula écrina.

ECCRINE DUCTAL CARCINOMA

ABSTRACT - Ductal eccrine carcinoma is a rare and aggressive skin cancer. Its diagnosis implies the exclusion of a
primary adenocarcinoma located elsewhere with cutaneous metastization, as the histological and immunohistochemi-
cal analysis are not sufficient by themselves. We report the clinical case of a 75-year-old male with a 3 cm width tumor
located on the right hemiface, which was excised and whose histology and immunohistochemistry pointed towards an
eccrine ductal carcinoma. The complementary investigation showed multiple pleural and pulmonary nodules, as well as
neoplastic involvement of the dorsal and lumbar vertebral column. Their histological and immnunohistochemical exami-
nation, supplement with the absence of imagiologic findings suggesting a primary tumor in another location, allowed
the diagnosis of a metastatic eccrine ductal carcinoma. The patient died 6 months after the initial consultation.
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INTRODUCAO

O carcinoma ductal écrino (CDE) é um tumor raro
das glandulas sudoriparas, com maior incidéncia
apds a meia idade. Localiza-se mais frequentemente
na zona da cabeca e pescoco, embora estejam des-
critas outras localizagdes tais como as extremidades,
nos idosos, a vulva, o mamilo, o tronco e a regiéo pe-
rineal. E um tumor associado a um mau prognéstico,
com taxas de recorréncia apds cirurgia na ordem dos
70%, metastizagdo & distdncia em cerca de 57% dos
casos e uma mortalidade global a rondar os 70%. Pa-
radoxalmente, do ponto de vista clinico caracteriza-se
geralmente por um nédulo cuténeo duro, ulcerado

Fig 1 - Tumor ulcerado com cerca de 3cm na hemiface
esquerda.
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em cerca de metade dos casos, de crescimento lento
ao longo de vdrios meses ou mesmo anos.

A caracteristica que torna o CDE tédo peculiar re-
side no facto deste ser indistinguivel, pelo exame
histopatolégico e imunohistoquimico, duma metdsta-
se cutdnea de adenocarcinoma, nomeadamente da
mama ou do célon. Assim torna-se imperiosa a ex-
clusé@o destas neoplasias para que o diagnéstico dum
CDE seja feito de forma correcta e definitiva'”.

CASO CLINICO

Reporta-se o caso clinico de um homem de 75
anos de idade, com antecedentes pessoais de obe-
sidade, hipertensé@o arterial, diabetes mellitus tipo Il,
sindrome de apneia obstrutiva do sono e doenca pul-
monar obstrutiva crénica de etiologia tabdgica, que
recorre & nossa consulta por um tumor com 3cm de
diémetro, ulcerado e com formagéo de crosta, bas-
tante infilirado e aderente aos planos profundos, lo-
calizado na regido mandibular direita (Fig. 1).

A restante anamnese e o exame objectivo néo
forneceram dados relevantes no contexto clinico,
nomeadamente ndo eram aprecidveis adenopatias
loco-regionais, nem sinfomas gerais, tais como ano-
rexia ou perda de peso. A revisdo de érgdos e siste-
mas também né&o acrescentava dados novos aos jd
apresentados.

Dado ter-se colocado o carcinoma espinocelular
como primeira hipétese de diagnéstico, optou-se pela
biopsia excisional da les@o.

O exame histopatolégico da peca cirdrgica mos-
trou um tumor localizado na derme profunda esten-
dendo-se até & hipoderme, composto por ninhos e
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Fig 2 - a) Tumor na derme profunda até & hipoderme (H&E, x40); b) Ninhos e corddes de epitélio cuboidal num estroma fibroso
e denso (H&E, x100); ¢) Moderada actividade mitética e pleomorfismo, diferenciacéo ductal e secrecdo écrina, abundante (H&E,

x400).

cordées de células de epitélio cuboidal, evidenciando
pleomorfismo e actividade mitética moderada com
diferenciacdo ductal e secreg@o écrina abundante,
circundados por um estroma denso e fibroso (Fig. 2).
A imunohistoquimica mostrou positividade para CK7,
EMA e CEA, com CK20 negativa (Fig. 3).

A conjugacgéo dos dados clinicos e dermatopato-
l6gicos apontava para o diagnéstico de carcinoma
ductal écrino, pese embora ndo se pudesse excluir,
nesta fase, tratar-se de uma metdstase cutéinea de um
adenocarcinoma.

Antes que se pudesse iniciar a investigagdo com-
plementar, o doente recorre ao servico de urgéncia
(SU) por dispneia, ortopneia e trepopneia, a que se
associava cansaco para esforcos moderados. Para
além destas queixas, o doente referia ainda lombo-
-dorsalgia constante de internsidade moderada. Ne-
gava outra sintomatologia, nomeadamente perda de
peso, alteragdes do transito gastro-intestinal, mele-
nas, hematoquézias ou rectorragias. Na auscultacdo
pulmonar, era evidente diminuicéo global do murmu-
rio vesicular, mais evidente na base esquerda, com

escassos fervores crepitantes e roncos dispersos por
ambos os hemitoraces. No restante exame objectivo
nGo eram evidentes alteragdes, nomeadamente ndo
eram palpdveis massas nas mamas, bem como néo
se evidenciava retraccdo mamilar nem galactorreia.

Ainda em SU, fez-se Radiografia de Térax que se
revelou compativel com derrame pleural & esquerda.
J& em internamento, fez-se TC cérvico-tordco-abdé-
mino-pélvica com contraste oral e endovenoso, que
confirmou derrame pleural & esquerda com irregula-
ridade nodular milimétrica envolvendo a pleura pa-
rietal costal, e mostrou imagem nodular heterogénea
paramediastinica esquerda com cerca de 5,9x3,6 cm,
bem como vérias imagens nodulares infracentimétri-
cas dispersas por ambos os campos pulmonares. Nao
se visualizavam imagens suspeitas de envolvimento
neopldsico nem do tubo digestivo nem das mamas,
assim como néo eram evidentes adenopatias.

O doente foi submetido a uma toracocentese
com biopsia pleural, que mostrou infiltragéo pleu-
ral por carcinoma com padrao tubular e adenéide
quistico com producé@o de muco, com caracteristicas

ﬁ Q, 0

Fig 3 - Imunohistoquimica: a) Positividade para CEA; b) Positividade para CK7; c) Positividade para EMA.
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Fig 4 - a) Infiliracdo pleural por carcinoma (H&E, x100); b) Padréo tubular e adenoide quistico com producédo de muco (H&E, x400).

semelhantes ao tumor cuténeo, tanto histopatologi-
camente (Fig. 4), como na imunohistoquimica, com
CK7, EMA e CEA positivos e TTF1 negativo (Fig. 5),
tendo sido excluida uma origem pulmonar primdria.

Para investigacdo da dor dorsal e lombar, reali-
zou-se RMN da coluna dorsal e lombar, na qual eram
evidentes multiplas lesdes 6sseas sugestivas de me-
tastizagdo a vdrios niveis.

Nesta fase, a andlise global dos dados clinicos

‘-:-u.;n. @4

e sobretudo da histopatologia e imunohistoquimica
da peca cirdrgica cutdnea e da biopsia pleural, jun-
tamente com o resultado dos exames imagiolégicos
realizados, permitiu que se fizesse o diagnéstico de
um carcinoma ductal écrino com metastizagdo pul-
monar, pleural, mediastinica e éssea.

Assistiu-se & degradacdo progressiva do estado
clinico do doente, que veio a morrer seis meses apds
a primeira observacéo.

Fig 5 - Imunohistoquimica: a) CEA positivo; b) CK7 positiva; ¢) EMA positivo; d) TTF1 negativo.
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DISCUSSAO

O CDE, pela sua raridade e pelo facto de néo ter
uma apresentacéo clinica caracteristica, raramente é
um diagnédstico antecipado, tal como né@o o foi no
caso clinico que relatamos. Regra geral, este surge,
de forma inesperada apés terem sido colocadas ou-
tras hipéteses diagndsticas, tais como carcinoma
basocelular, carcinoma espinocelular, carcinoma de
células de Merkel ou mesmo metdstase cuténea. Para
além disto, tal como j& foi dito, o seu diagnéstico é
impossivel com base apenas no exame histopatolé-
gico e imunohistoquimico, implicando a exclusdo de
um adenocarcinoma com metastizagdo cutdnea. De
facto, as caracteristicas do exame histopatolégico do
CDE, com um tumor dérmico e hipodérmico pou-
pando a epiderme e marcada diferenciacéo ductal,
sdo também observdveis nas metdstases cuténeas de
adenocarcinoma, sobretudo do célon ou mama. O
padréo da imunohistoquimica é também indtil nesta
distincdo. As citoqueratinas, com um padréo varid-
vel, e CEA s@o geralmente positivos, sendo que os
receptores de estrogénio, progesterona, cerbB2, S100
e GCDFP15 podem também ser positivos''2.

No caso clinico que descrevemos, o diagndstico de
CDE sé pbde ser feito apés a confirmagdo da néo exis-
téncia de um adenocarcinoma primdrio noutra locali-
zagdo. Esta confirmacéo foi dificultada pela evidéncia
do envolvimento pulmonar e pleural, que se concluiu
ser secunddria ao CDE com o apoio da imunohistoqui-
mica, a qual revelou um padréo semelhante ao tumor
cuténeo e TTF1 negativo. Sendo o TTF1 um marcador
presente na maioria dos adenocarcinomas do pulméo,
a sua auséncia, associada aos dados clinicos com mul-
tiplos nédulos de pequenas dimensdes dispersos pelos
campos pulmonares, sem que um destes se destacas-
se pelas suas dimensées, permitiu que se excluisse o
diagnéstico de um adenocarcinoma do pulméo me-
tastizado'®. Estes dados, conjuntamente com a ausén-
cia clinica e imagiolégica de envolvimento tumoral da
mama e célon, permitiram fazer o diagnéstico de CDE.

Confirmando o mau prognéstico do CDE, o nosso
doente veio a morrer pouco tempo apds o diagnés-
tico. De facto, as alternativas terapéuticas para o
CDE séao escassas, dada a agressividade, raridade
e especificidade do tumor, sendo a excisdo cirtrgica
com margens alargadas, apesar das altas taxas de
recorréncia, a Unica op¢do universalmente recomen-
dada. A linfadenectomia sé se encontra recomenda-
da quando é clinicamente evidente o envolvimento
ganglionar. A radioterapia, com resultados pouco
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convincentes, é geralmente reservada para tumores
de grandes dimensées ou com margens cirlrgicas es-
treitas, sendo também escassos os relatos de uso bem
sucedido de quimioterapia.

Em suma, o caso clinico que descrevemos ilustra a
problemdtica que reveste o CDE, ndo sé no que diz
respeito & morosidade para a obten¢do dum diag-
néstico, mas também na auséncia de alternativas te-
rapéuticas eficazes que permitam contrariar o mau
prognéstico que se associa a este tumor.
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