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ALOISIO FERREIRA DA SILVA FILHO e Carcinoma microcistico anexial é uma neoplasia de glandulas sudoriparas
JOSE CARLOS RIBEIRO RESENDE écrinas incomum, localmente agressivo. Facilmente confundido com
ALVES 1457 tumores anexiais benignos e com alto indice de recidiva apds tratamento

RAISSA LEMOS FERREIRA DA SILVA ® incorreto. O objetivo é divulgar aos cirurgiées plasticos a importancia do

conhecimento e manejo correto desta afeccdo com utilizagio da cirurgia
microgréafica de Mohs. Foi realizada revisdo da literatura de 1982 a janeiro
de 2014 e analise prospectiva de um caso de carcinoma microcistico anexial
conduzido na Clinica de Cirurgia Plastica do Hospital Felicio Rocho em
marco de 2011, utilizando a cirurgia micrografica de Mohs. Descrito em
1982, menos de 700 casos de carcinoma microcistico anexial relatados na
literatura mundial. O caso apresentado foi tratado com o uso da cirurgia
microgréfica de Mohs, com seguimento 3 anos sem recidiva. Podemos
concluir que a cirurgia micrografica de Mohs é um excelente arsenal
terapéutico, com menor indice de recidiva e preservagao de tecidos vitais.
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B ABSTRACT

Microcystic adnexal carcinoma is an uncommon, locally aggressive eccrine
sweat gland tumor that is easily confused with benign adnexal tumors and
has a high rate of recurrence after incorrect treatment. The present study
was aimed at increasing awareness on the importance of knowing and
properly managing this disease among plastic surgeons by using Mohs
micrographic surgery. A literature review from 1982 to January 2014
and a prospective case study of a microcystic adnexal carcinoma treated
with Mohs micrographic surgery, at the plastic surgery clinic of Felicio

Instituicio: Clinica de Cirurgia Plastica do Hospital Rocho Hospital in March 2011, were performed. First described in 1982,
Felicio Rocho, Belo Horizonte, MG, Brasil. microcystic adnexal carcinoma now has at least 700 cases reported in the
international literature. The case reported herein was treated with Mohs

Artigo submetido: 14/4/2015. micrographic surgery, including a 3-year follow-up without recurrence.

Artigo aceito: 20/7/2015. In conclusion, Mohs micrographic surgery is an excellent therapeutic

tool to preserve vital tissues and ensure a reduced recurrence rate.
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INTRODUCAO

Carcinoma microcistico anexial (CMA) é uma
rara neoplasia de glandulas sudoriparas écrinas de
crescimento lento e comportamento local agressivo, que
raramente metastatizal?. Acomete com maior frequéncia
cabeca e pescogo?. Possui diagnéstico diferencial com
tumores anexiais benignos como tricoepitelioma,
siringoma e tumores de pele malignos como carcinomas
basocelular e espinocelular, entre outros*®. Devido a sua
evolugéo subclinica, é diagnosticado em estagio tardio
e o tratamento incorreto gera alto indice de recidiva
tumoral®.

OBJETIVOS

Os objetivos do trabalho séo relatar um caso de
CMA conduzidos pela Clinica de Cirurgia Plastica do
Hospital Felicio Rocho (Belo Horizonte, MG, Brasil) com
o uso de cirurgia micrografica de Mohs e realizar uma
revisdo néo sistematica da literatura pertinente para
fins de divulgar aos cirurgides pléasticos a importancia
do conhecimento e manejo correto desta afecgéo rara.

METODOS

De maneira prospectiva, seguindo os principios
éticos da Declaracio de Helsinki revisada em 2000.
Foi avaliado um paciente com diagnéstico de CMA
em marco 2011, submetido a cirurgia micrografica de
Mohs na Clinica de Cirurgia Plastica do Hospital Felicio
Rocho (Belo Horizonte, MG, Brasil) e seguimento de
3 anos.

A técnica de Mohs utilizada se inicia pela
enucleacgido, que é a retirada do tumor visivel e
andlise histopatolégica; segue-se a remocgéao da
primeira margem perilesional da cirurgia microgréafica
ap6s mapeamento dos fragmentos e posterior
encaminhamento para congelacido no criostato,
incluindo fragmento profundo. Quando hi tumor
residual, sua localizagio é identificada com precisdo
e um novo estigio de remocao local é realizado até a
retirada completa da neoplasia’®.

A reconstrucio da perda de substéncia foi
realizada no mesmo ato operatério. A totalidade dos
espécimes cirdrgicos foi examinada no Departamento
de Anatomia Patolégica da mesma instituicido com
critérios padronizados para confirmar o diagnéstico.

A revisao incluiu estudos desde o ano 1982,
quando ocorreu o primeiro relato de CMA, até o
ultimo trabalho publicado em janeiro de 2014. As
bases de dados consultadas foram MEDLINE e
PubMed, sendo que a busca limitou-se aos artigos
escritos em inglés e portugués, utilizando as seguintes
palavras-chave: Microcystic Adnexal Carcinoma

(Carcinoma Microcistico Anexial). Devido a escassez
de trabalhos publicados nas revistas especializadas
em cirurgia plastica, foram selecionados artigos em
periédicos de oncologia, dermatologia, cirurgia de
cabeca e pescoco e outros.

Foram selecionados trabalhos presentes nas
referéncias bibliografica dos artigos identificados
inicialmente e foram excluidos artigos que apresentavam
informacgdes repetidas ou disponiveis em outros
estudos. Para inclusdo no trabalho, todos os artigos
foram avaliados pelos autores e os principais critérios
de inclusao foram apresentacéo clinica, histopatologia,
imunohistoquimica, diagnéstico diferencial e opcoes
de tratamento.

RESULTADOS

Paciente do género feminino, 66 anos, em
fevereiro de 2011 foi submetida a biépsia incisional de
lesdo parda-clara tipo placa de limites imprecisos em
regidao sub palpebral infero-medial direita (Figura 1)
em outro servico, com resultado anatomopatolégico
que poderia corresponder a carcinoma de células
escamosas. O patologista sugeriu que o diagnéstico
poderia ser estabelecido com maior amostragem da
lesao.

Figura 1. Leséo cutanea tipo placa de limites imprecisos em regido sub palpebral
direita infero-medial.

Adiante, o paciente foi conduzido pela equipe de
cirurgia plastica do Hospital Felicio Rocho, no qual foi
realizada em margo de 2011 nova biépsia incisional,
que identificou achados de carcinoma infiltrante com
ninhos de células atipicas infiltrando a derme e focos
com invasao perineural, provavelmente originados de
estruturas glandulares écrinas.

Para auxiliar no diagnéstico, foi realizado estudo
imunohistoquimico. As células neoplasicas foram
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negativas para antigeno epitelial BER-EP4 e positiva
para p63, indicando diferenciagio escamoide ou pilar. A
reatividade para p63 favorece tratar-se de lesdo cutinea
primaria. Positiva também para EMA, AE1, AE2.

O conjunto dos achados sugere o diagnéstico
de CMA.

Em abril de 2011, sob anestesia local e sedagéo,
foi realizada cirurgia microgréfica da lesédo facial em
apenas um estagio e reconstrucio imediata com retalho
local para reparacgéo da perda de substancia (Figuras 2).

Frasco 1=Segmento 1

FIOPRETO: borda extema
FIO AZUL: extremidade superior
FIOBRANCO: extremidade inferior

1 e

Figura 2. Técnica cirtrgica; A e B: Lesao cutanea, a margem lateral da exérese
de 5 mm e a marcacéo de quatro fragmentos de 3 mm de largura. As margens
séo examinadas por cortes de congelacdo; C: esquema de mapeamento e
identificacao de cada fragmento; D: Perda de substancia; E, E, G, H: perda de
substancia reparada pela técnica de McGregor (zetaplastia periorbital lateral).

Paciente evolui bem, com seguimento de 3 anos
sem sinais de recorréncia tumoral (Figura 3).

DISCUSSAO

Descrito primeiramente em 1982 por Goldstein
et al.l, o CMA, também conhecido como carcinoma
esclerosante das glandulas sudoriparas, siringoma
maligno e carcinoma siringoide, é uma neoplasia
cutinea incomum com cerca de 700 casos relatados na
literatura mundial.

Uma série retrospectiva de casos durante periodo
de 16 anos realizada em um centro de cirurgia de Mohs
com sede na Pensilvidnia/EUA. O nimero de casos por
ano foi 1,633

Outro grande estudo retrospectivo americano
com anélise estatistica de 223 pacientes identificou
prevaléncia no sexo feminino (57%), em brancos
(90%). Casos tém sido reportados em afro-americanos,
japoneses de Porto Rico, coreanos espanhdis e judeus®.

Figura 3. Seguimento pds-operatério de 3 anos.

Raramente ocorre em criangas, com acometi-
mento preferencial em idosos com idade média de
68 anos e incidéncia maior em topografia de cabeca e
pescogo, incluindo lédbios (74%). Dados semelhantes
foram descritos em outra grande série de casos reali-
zada pela Universidade da Califérnia, Sdo Francisco,
que também relatou predominancia do lado esquerdo
dos pacientes?®.

Sao lesoes de crescimento lento, mas localmente
agressivo. Caracteriza-se clinicamente como uma placa
endurecida, solitaria, nédulo ou cistico, com limites
imprecisos, cor da pele ou placa amarelada localizado
em maior frequéncia na regido central da face. Outras
localiza¢bes incomuns sao escalpe, axilas, nadegas e
genitais!®!,

No geral, o CMA é assintomético, em casos
nos quais houver invasido perineural hd aumento
da morbidade e podem apresentar sintomas como
parestesia, anestesia e dor local'®.

A patogénese tumoral pode estar envolvida com
radiacdo UV e casos na literatura foram associados a
imunossupressao’.

Devido a apresentagio subclinica, o CMA é
frequentemente diagnosticado em estagio tardio e
em sua maioria confinado a pele (75%), com tamanho
médio de 2 cm; entretanto, invasédo para tecido moles
e até mesmo o osso é possivel devido agressividade
local, causando grande morbidade. Linfonodos séo
acometidos em 1% dos casos e metastase a distancia
é rarissima®®.

Diagnéstico diferencial clinico inclui tumores
anexiais benignos como tricoepitelioma, tricoadenoma,
sirigoma e tumores malignos de pele como carcinoma
espinocelular, carcinoma basocelular e até mesmo
melanomal.

Anélise histopatolégica é necessaria com devida
amostragem de tecido para evitar erros de diagnostico,
pois o CMA apresenta caracteristica histolégica com
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poucas células atipicas com poucas ou nenhuma
mitose. Em uma série de casos, em 27% ocorreu erro
diagnéstico, pois caracteristica microscépica branda
associada a amostragem pequena tornam o diagnéstico
dificill’. Por isso, o tecido biopsiado deve ter profundida
e tamanho adequados.

A patologia é caracterizada por multiplas ilhas
de células epiteliais basaloides, estruturas ductais e
cistos queratinizados, de localizagdo intradérmica,
estendendo como finos fios de tumor intercalados
com feixes de coldgeno. Apresenta tipicamente
em componentes profundos, pequenos ninhos
e filamentos de células embebidos em estroma
hialinizado. Comumente, ocorre invasao perineural e
intramuscular, sendo que tais caracteristicas nao sao
evidentes em bidpsias superficiais™.

A invasdo perineural estd sendo relatada em
17,5 a 59% das séries cirurgicas e frequentemente
relacionada com a recorréncia tumoral®s.

Imunohistoquimica pode auxiliar o diagnéstico
e diferenciar de outros tumores; destaca-se a
diferenciac¢éo écrina e pilar. Os marcadores positivos
mais confidveis sdo: EMA (antigeno de membrana
epitelial) que coram estruturas ductais, citoqueratinas
(AE1 e AE3) que coram fortemente células epiteliais no
CMA e CEA (antigeno carcinoembrionério), que ajuda
a diferenciar de tricoepitelioma desmopléasico®.

Multiplos estudos retrospectivos e um estudo
prospectivo confirmaram a eficdcia da cirurgia
microgréfica para o tratamento do CMA. Excisées
convencionais apresentam taxa de recorréncia
maiores que 47% geralmente nos 3 primeiros anos.
J4 a cirurgia de Mohs vem sendo reconhecida como
tratamento de escolha para tumores cutineos cujas
margens séo dificeis de definir, principalmente por
aumentar a chance de cura e poupar tecidos saudaveis,
apresentando taxa de recorréncia de 0-22%, em
seguimento de 5 anos. Mesmo assim, atualmente cerca
de 87% dos CMA primarios sio tratados com a cirurgia
convencional e aproximadamente 10% tem utilizado a
cirurgia de Mohs®.

A denominacgéo da técnica cirdrgica se deve ao
seu pioneiro, o médico Dr. Frederic Edward Mohs, da
Universidade de Wisconsin - EUA, na década de 1930.
A técnica consiste na remocgao dos tumores de pele e
mucosas com maxima eficicia e menor perda tecidual,
caracterizado pelo mapeamento cirdrgico associado
a analise microscépica perioperatéria criteriosa da
totalidade das margens da lesdo?.

Tratamento complementar com radioterapia
e quimioterapia ainda nio tem consenso, devido
a raridade e dos poucos casos relatados. Autores
acreditam que a radioterapia adjuvante pode contribuir
para o controle local no paciente em que uma cirurgia

adicional estad contraindicada, apesar de ser relatado
como efeito adverso a conversido do tumor em formas
mais agressivas!’. A quimioterapia, mesmo que néo
seja a primeira linha de tratamento, deve ser ttil em
paciente com doenca avangada que néo tenha outra
opgao de tratamento®.

Longo seguimento é importante para paciente
com CMA, pois ha relatos de recorréncia apés 30 anos
de tratamento.

CONCLUSAOQO

O conhecimento da lesdo e um exame fisico
adequado favorece suspeigio clinica, que auxiliada
pela anélise histopatolégica e imunohistoquimica
confere diagnéstico preciso. Deve-se considerar
como diagnéstico diferencial de neoplasia cutineas,
especialmente na face. Como manejo correto, a
cirurgia micrografica de Mohs é um excelente arsenal
terapéutico, com menor indice de recidiva.

COLABORACOES

Analise e/ou interpretacédo dos dados; anélise
estatistica; redagdo do manuscrito; concepgéo
e desenho do estudo.

ACMA

AFSF Revisao critica de seu conteddo; realizagdo

das operacoes e/ou experimentos; aprovagio
final do manuscrito.

Revisao critica de seu conteudo; realizacio
das operacoes e/ou experimentos; aprovagio
final do manuscrito.
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