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Caso Clinico

RESUMO - O siringocistoadenoma papilifero é uma neoplasia anexial benigna incomum, que se localiza preferencialmente
no couro cabeludo e face, e estd associado ao nevo sebdceo em 40% dos casos. Embora rara, a transicéo para carcinoma
basocelular e carcinoma ductal pode ocorrer. Os autores descrevem o caso de um paciente do sexo masculino, de 7 anos
de idade, com dermatose papulosa linear do pescogo desde o nascimento. Apresentava, no exame dermatolégico, pdpulas
eritematosas, crateriformes, confluentes, dispostas em faixa, de 3 x 2 cm na regid@o cervical. Foi realizada a exérese da les@o
e o exame histopatolégico demonstrou invaginagdo cistica epidérmica e projecdes papilares revestidas por epitélio glandular,
com secrecdo de decapitagdo e infiltrado linfo-plasmocitério abundante. Os achados clinicos e histolégicos foram compati-
veis com o diagnéstico de siringocistoadenoma papilifero. Apesar da variabilidade clinica desta entidade, a histopatologia
é caracteristica e o tfratamento consiste na exérese da lesdo.

PALAVRAS-CHAVE - Adenoma de Glandula Sudoripara/congénito; Cistoadenoma; Neoplasias da Pele; Siringoma.

Congenital Syringocystadenoma Papilliferum

ABSTRACT - Papillary syringocystoadenoma is an uncommon benign adnexal neoplasm, which is preferentially located on the
scalp and face, and is associated with sebaceous nevus in 40% of cases. Although rare, its transition to basal cell carcinoma and
ductal carcinoma may occur. The authors describe the case of a 7-year-old male patient with a linear papular dermatosis in the neck
from birth. Dermatological examination showed erythematous, crateriform, confluent papules, arranged in a band, 3 x 2 cm in the
cervical region. The lesion was excised for therapeutic and diagnostic purposes. Histopathology demonstrated epidermal cystic in-
vagination and papillary projections surface by glandular epithelium, with decapitation secretion and abundant lymphoplasmocytic
infiltrate. The clinical and histological findings were compatible with the diagnosis of papillary syringocystoadenoma. Despite the
clinical variability of this entity, the histopathology is characteristic and the treatment consists in the excision of the lesion.
KEYWORDS - Adenoma, Sweat Gland/congenital; Cystadenoma; Skin Neoplasms; Syringoma.

INTRODUCAO

O siringocistadenoma papilifero (SCAP) é uma neoplasia
anexial benigna incomum, que estd presente ao nascimento
em 50% dos casos, e em outros 15% a 30% surge na puber-
dade.” O SCAP ocorre freqientemente em associagdo com
outras lesdes anexais, como nevo sebdceo, presente em 40%
dos casos, nevo apécrino,? adenoma apdcrino tubular,®* hi-
drocistoma apécrino, cistadenoma apécrino® e siringoma de
células claras.® Relata-se, também, o desenvolvimento de car-
cinoma basocelular (CBC) em até 10% dos casos, os quais,
em sua maioria, apresentam coexisténcia com o nevo sebd-
ceo.’
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O SCAP tem uma apresentagdo clinica varidvel e ines-
pecifica, aparecendo como uma pdpula solitéria ou um ar-
ranjo linear de vdrias pdpulas. A localizacdo mais comum é
a cabega e o pescogo,®? podendo também surgir em outras
partes do corpo. Na maioria dos casos, é assinfomdtico, mas
pode apresentar prurido, dor e sangramento. Macroscopica-
mente, a lesGo madura consiste em aglomerados de nédulos
geralmente eritamato-castanhos, variando de 2-10 mm de
diémetro, com uma abertura central ocasional.’® Durante a
puberdade, o SCAP pode aumentar de tamanho e desenvol-
ver uma textura crostosa e papilomatosa.’
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Caso Clinico

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, com 7 anos de idade, apre-
sentando, desde o nascimento, dermatose papulosa linear
na regido cervical, assintomdtica, com aumento das lesées
nos Ultimos anos e exsudacdo ocasional. Ao exame der-
matolégico, observam-se pdpulas de dimensdes variadas,
umas transltcidas outras crateriformes, confluentes, dispos-
tas em faixa, de aproximadamente 3 x 2 cm, localizadas
na regido cervical esquerda (Fig. 1). Procedeu-se a exérese
completa da les@o, para fins diagnésticos e terapéuticos.

Ao exame histopatolégico, observou-se: - epiderme hi-
perplasiada, com espessa orfoceratose, hipergranulose,
acantose irregular, focos de papilomatose com crosta fibri-
no-leucocitdria focal em comunicagéo com a cavidade cis-
tica subjacente (Fig.s 2 e 3); - cavidade cistica revestida por
células epiteliais cilindricas, dispostas formando papilas,
com secrecdo por decapitacdo e detritos celulares no [Gmen
(Fig. 4); - estroma adjacente com abundante infiltrado linfo-
-plasmocitério. No conjunto compativel, morfologicamente,
com o diagnéstico de siringocistoadenoma papilifero.

Figura 1 - Pdpulas eritematosas, crateriformes, confluentes, dispostas
em faixa, de 3 x 2 cm, localizadas na regido cervical esquerda.

DISCUSSAO

O SCAP tem apresentacéo clinica varidvel, sendo nor-
malmente descrito como uma placa com pdpulas, nédulos
ou um nédulo solitdrio, de cor eritemato-acastanhada, sem
pélos, com superficie verrucosa, papilar, hiperqueratética e
humida. Alguns tumores apresentam umbilicagdo central,
através da qual pequenas fistulas podem drenar secregéo.
Quando localizados no couro cabeludo, séo comumente
associados ao nevo sebdceo de Jadassohn; na face e no
pescoco o SCAP é geralmente do tipo linear e o tipo nodular
solitario mostra predile¢é@o pelo tronco.™

Entre os diagnésticos clinicos diferenciais, estdo o nevo
sebdceo, hidradenoma papilifero, molusco contagioso,
verrugas vulgares, carcinoma basocelular, carcinoma de
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Figura 2 - Invaginacéo cistica epidérmica, revestidas por células epi-
teliais e glandulares (HE, 4x).

células escamosas e ceratoacantoma.’? O diagndstico deve

ser confirmado por exame histopatolégico, ferramenta se-

gura, uma vez que apresenta histologia caracteristica.'
No exame histopatolégico hd invaginagdo cistica epidér-

mica, projecdes papilares e infilirado linfo-plasmocitério.’ 314
N b
% )

: ~- s 4’;(’ .
2 A.% - dﬁ
Figura 3 - Hiperplasia epidérmica, com espessa orfoceratose, hiper-
granulose e acantose irregular (HE, 10x).
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Figura 4 - Cavidade cistica revestida por células epiteliais cilindricas
apécrinas dispostas formando papilas, com presenca de secrecéo por
decapitag@o no lumen (HE, 40x).

As invaginacdes sdo revestidas por uma dupla camada de
células epiteliais, enquanto as proje¢des papilares sdo revesti-
das por epitélio glandular que frequentemente exibe secrecdo
por decapitagéo.'14

O tumor apresenta histogénese incerta, ndo sendo
possivel determinar se deriva das gladndulas apécrinas ou
écrinas.'® Estudos imuno-histoquimicos suportam uma ori-
gem apécrina, enquanto que a andlise ultraestrutural favo-
rece uma derivacdo écrina. Alternativamente, especula-se
que SCAP pode surgir de células-méae pluripotentes.’ Isto
apoiaria uma mistura de elementos apécrinos e écrinos.'™

E importante alertar para a possibilidade, muito rara,
de casos de siringocistoadenocarcinoma papilifero surgi-
do a partir de SCAP, podendo ser reconhecidos por atipia
nuclear e incremento da atividade mitética, em associagéo
com componente invasivo.'” Crescimento rdpido, dor, ulce-
ragéo ou sangramento numa lesdo de longa duracdo pode
indicar transformacdo maligna em siringocistadenocarcino-
ma papilifero.'®

O tratamento do SCAP consiste na bidpsia excisional
que também é diagnéstica. A excisdo com laser de CO2 é
uma opgdo de tratamento clinico em dreas anatémicas des-
favordveis & exérese e ao enxerto.!” Também sdo descritos
casos tratados, com sucesso, com a cirurgia microgrdfica
de Mohs.?°

Em conclusdo, SCAP ¢ um tumor raro de gléndula su-
doripara, podendo ter uma aparéncia clinica amplamente
varidvel, sendo necessdrio a confirmagdo diagnéstica his-
topatolégica através dos achados caracteristicos. O trata-
mento consiste na exérese completa da lesdo.

Caso Clinico
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