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CARCINOMA ESCAMOSO PURO PRIMARIO
DA MAMA
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RESUMO

O carcinoma escamoso puro primario da mama ¢ uma entidade muito rara com prevaléncia
inferior a 0,1% de todos os cancros da mama. O seu diagndstico obedece a critérios histologi-
cos e clinicos muito precisos, com a finalidade de se excluir o carcinoma ductal da mama com
componente epidermoide, invasdo directa de carcinoma epidermoide da pele suprajacente, ou
metastases de outros orgaos. Clinicamente, trata-se de uma neoplasia com comportamento
agressivo, quase sempre refractaria ao tratamento e por isso com mau prognodstico quando com-
parada com tumores malignos nao escamosos da mama. Os autores apresentam o caso clinico
de uma doente com o diagnostico de carcinoma escamoso puro primario da mama, indicando
os critérios de diagnostico utilizados e fazem uma revisdo da literatura no que diz respeito a
morfologia, histogénese, prognostico e hipoteses terapéuticas.
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PURE PRIMARY BREAST SQUAMOUS CELL CARCINOMA Portugal

Pure and primary breast squamous cell carcinoma is a very rare entity, with a prevalence
rate of less than 0.1% of all breast carcinomas. Its diagnosis has strict histologic and
clinical diagnosis criteria, in order to exclude ductal breast carcinoma with squamous
differentiation, squamous carcinoma originated from the breast skin and metastasis from
non-mammary tissues. Described as an aggressive disease, often treatment-refractory, it
has a significantly worse prognosis than other nonsquamous cell tumours of the breast.
The authors present a case report of a women diagnosed in our institution with breast
pure primary squamous cell carcinoma and review the literature for diagnosis criteria,
morphological features, histogenesis, prognosis, and therapy.
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INTRODUCAO

A neoplasia primitiva da mama representa cerca de um
terco das neoplasias na mulher, sendo a segunda causa de
morte no sexo feminino, precedida apenas pelo cancro do
pulma@o. O carcinoma ductal permanece como a entidade
histologica mais frequente’.

O carcinoma escamoso puro primario da mama
(CEPM) foi descrito pela primeira vez em 1908 por Troell*.
E uma entidade muito rara, com uma prevaléncia inferior
a 0,1% de todas as neoplasias malignas na mama. Na
classificagdo da Organizacdo Mundial de Satude pertence
ao grupo dos carcinomas metaplasicos da mama, embora
a sua histogénese seja controversa>*,

O diagnostico histologico assenta em quatro critérios
obrigatorios: (1) o tumor ¢ independente da pele supraja-
cente e do mamilo; (2) as células com diferenciagao esca-
mosa representam mais de 90% do componente invasivo
daneoplasia; (3) auséncia de outros componentes invasivos
(ductais ou mesenquimatosos) no tumor; e (4) exclusdo da
presenga de carcinoma escamoso noutras localizagdes.>*

Clinicamente, trata-se de uma neoplasia com compor-
tamento agressivo, quase sempre refractaria ao tratamento,
e por isso com mau progndstico quando comparada com
tumores malignos nao escamosos da mama?*.

CASO CLINICO

Uma mulher de 63 anos foi orientada para a nossa
consulta por formagao tumoral na mama direita associada
a mastalgia. A doente negava corrimento mamilar ou al-
teragdes cutaneas locais, excepto eritema.

Os antecedentes pessoais e familiares ndo apresentavam
interesse clinico. Referia menarca aos 13 anos, com trés
gestacdes (a primeira aos 28 anos), um aborto espontaneo
precoce ¢ dois partos a termo sem intercorréncias, tendo
amamentado por dez meses os dois filhos. A menopausa
foi espontanea aos 53 anos, sem realiza¢do posterior de
terapéutica hormonal de substituic¢ado.

Ao exame objectivo observou-se eritema cutaneo no
quadrante infero-externo da mama direita, sem envolvi-
mento do complexo aréolo-mamilar. No mesmo quadrante,
palpou-se um nodulo firme com 5,0 cm de maior didmetro,
pouco moével e de contornos irregulares. Nao se observou
corrimento mamilar. Palparam-se varias adenopatias axi-
lares ipsilaterais méveis. Nao se palparam outras adeno-
patias. A mama esquerda ndo tinha quaisquer alteragdes,
nem se observaram outras lesdes.

O estudo imagioldgico demonstrou uma massa volumo-
sa quistica com vegetagdes no seu interior. Foi efectuada
pungdo aspirativa com agulha fina e requisitado estudo
citologico do liquido que apenas demonstrou células infla-
matorias e necrose. Dadas as caracteristicas morfologicas
das imagens radiologicas serem sugestivas de malignidade,
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optou-se por se realizar biopsia incisional da lesao.

O estudo histoldégico dos fragmentos de bidpsia mos-
trou um carcinoma invasor com diferenciagdo escamosa
em toda a sua extensao (figura 1). Dado nao ter havido re-
presentacao da totalidade da lesdo, este aspecto histologico
poderia corresponder a carcinoma metaplasico da mama
com diversos componentes ou a um carcinoma escamoso
puro. Por esse motivo, foi realizado extenso estudo com
a finalidade de se excluir outros carcinomas primarios e
estadiar a doenca, que incluiu tomografia por emissdo de
positroes de corpo inteiro (PET-CT), cintigrafia 6ssea, e
teleradiografia do torax.

No estudo com PET-CT detectaram-se trés focos em
ganglios linfaticos axilares direitos, captacdo anormal
na regido infero-externa da mama direita e um foco no
lobo esquerdo da tirdide. O estudo ecografico cervical
posterior revelou um bdcio multinodular, mergulhante a
esquerda, sem caracteristicas suspeitas de malignidade, ndo
justificando estudo citologico ou histologico. Nao houve
alteragdes nos restantes exames efectuados (T,N,M)).

De acordo com estes elementos foi decidida mas-
tectomia radical modificada direita. Nao se optou pela
quimioterapia neoadjuvante pela habitual auséncia de
resposta neste tipo de neoplasia.

No estudo andtomo-patologico da peca operatodria
observou-se uma neoplasia de contornos bem definidos
mas irregulares, de aspecto denso e firme.

No estudo histologico da totalidade da lesdo observou-
-se um carcinoma invasor composto predominantemente
por ninhos de células grandes, eosinofilicas, com nucleos
pleomorficos e nucléolo eosinofilico central, com formagao
de pérolas de queratina (figura 2). Focalmente, observa-
vam-se agregados de células neoplésicas fusiformes (figura
3). Identificou-se, ainda, uma area com diferenciacao
glandular inespecifica e que representava cerca de 1% da
neoplasia (figura 4). Nao se observou envolvimento tumo-
ral na pele suprajacente ou do complexo aréolo-mamilar. A
margem cirtrgica profunda estava livre de lesao.

Estes aspectos permitiram o diagndstico de carcinoma
escamoso puro da mama.

Efectuou-se estudo imuno-histoquimico com os
anticorpos anti-receptores de estrogéneos, receptores
de progesterona, HER2, Ki67 e p53. Nao se identificou
reactividade para os receptores hormonais nem para o
HER?2 (score I); o Ki67 documentou alta proliferacio
(reactividade em cerca de 25% das células neoplasicas) e
observou-se imuno-marcagdo com a p53 em mais de 75%
das células neoplasicas. Isolaram-se 21 ganglios linfaticos
axilares, quatro dos quais metastizados pela neoplasia
descrita acima (estadio IIB, pT,N M,).

Perante estes dados, foram prescritos seis ciclos de
quimioterapia (docetaxel, epirrubicina e ciclofosfamida)
e radioterapia adjuvantes.

A doente apresenta-se livre de doenca um ano apds a
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conclusdo da terapéutica adjuvante.
DISCUSSAO

O CEPM ¢ uma entidade rara. A incidéncia desta pato-
logia no nosso hospital é de 0,1%, valor sobreponivel ao
descrito na literatura. Habitualmente surge apds a meno-
pausa e, no momento do diagndstico, tende a ter dimensdes
superiores as de outros tipos de carcinomas da mama. Em
mais de metade dos casos o didmetro excede 4,0 cm?®*.

Esta neoplasia ocorre em duas circunstincias clinicas:
pode complicar metaplasia escamosa no contexto de pato-
logia mamaria benigna ou pode ocorrer metaplasia esca-
mosa proeminente em carcinoma ductal prévio. Stevenson
et al’ descreveram, em 1996, o CEPM como uma forma
extrema de metaplasia escamosa num adenocarcinoma,
com varios graus de metaplasia pavimentosa e caracteris-
ticas glandulares. Estes autores concluiram que o CEPM

ndo deve ser considerado como uma entidade clinica
independente, mas antes uma parte integrante do espectro
nosolégico do adenocarcinoma da mama*’?,

Alguns CEPM ocorrem num contexto clinico inflama-
torio (como, por exemplo, abcesso num quisto mamario).
Esta observagdo suporta a possibilidade de a inflamagio
cronica ser um factor contributivo para o desenvolvimento
deste tipo de tumor’. A clinica de dor e eritema local asso-
ciada a componente quistico inflamatdrio no tumor descrito
sugerem a presenca de inflamacgao associada.

A idade, o tamanho do tumor e a presenca de me-
tastizagdo ganglionar axilar parecem ser os factores de
prognostico mais relevantes’.

A cirurgia ¢ considerada a principal escolha para o
tratamento desta doenca. Sdo obrigatdrias margens cirtr-
gicas livres de doenga, o que, dado o tamanho do tumor,
frequentemente implica a realizagdo de mastectomia total.
Para além disso, é necessario o estudo histolégico da tota-

Fig. 1 - Na bidpsia da lesdo observa-se carcinoma invasor com diferen-
ciagdo escamosa e formagdo de pérolas de queratina (coloragdo com

hematoxilina e eosina, amplia¢ao de 200x).

Fig. 2 - Na pe¢a de mastectomia observou-se carcinoma invasor predo-
minantemente constituido por ninhos de células poligonais, com diferen-
ciagdo escamosa e formagdo de pérolas de queratina (coloragdo com
hematoxilina e eosina, ampliagdo de 400x).

Fig. 3 - Observam-se vdrios focos de células neopldsicas fusiformes
(coloragdo com hematoxilina e eosina, amplia¢do de 400x).

Fig. 4 - Identifica-se um pequeno foco com formagao de glandulas neopla-
sicas no seio da drea de células fusiformes (coloragdo com hematoxilina
e eosina, amplia¢do de 200x).
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lidade da lesdo para se estabelecer este diagnostico, dada
a obrigatoriedade de se documentar que mais de 90% da
leséo ¢ constituida por carcinoma escamoso®’.

Na literatura, a metastizagdo ganglionar axilar estd
descrita em apenas 10% a 30% das doentes. Por isso,
muito embora o tamanho da massa tumoral superior a 3
cm seja uma contraindicacdo para a pesquisa de ganglio
sentinela, esta pratica deve ser considerada na abordagem
terapéutica do carcinoma escamoso da mama.® No caso
clinico relatado, a presenca de adenopatias axilares palpa-
veis e de hipercaptacdo axilar direita na PET-CT, ditaram a
linfadenectomia axilar sem pesquisa de ganglio sentinela.

Em geral, esta neoplasia ndo apresenta receptores para
estrogéneos ou progesterona, pelo que a hormonoterapia
raramente ¢ uma op¢do. A quimioterapia adjuvante ¢ ad-
ministrada frequentemente. Os regimes de quimioterapia
utilizados no carcinoma da mama comum tém resultados
limitados, ndo existindo recomendagdes de tratamento
padrio para este tumor. No entanto, dentro dos agentes
citotoxicos, as platinas e os taxanos parecem apresentar os
melhores resultados*®. O papel da radioterapia adjuvante
permanece questiondvel na auséncia de ensaios clinicos.

Apesar do carcinoma escamoso ser geralmente
radiossensivel, a radioterapia parece apresentar pouco be-
neficio na sobrevida e no tempo livre de doenga*®. Recen-
temente foi demonstrado que os carcinomas metaplasicos
da mama apresentam frequentemente uma alta proliferagao
de EGFR (epidermal growth factor receptor)!'. Este dado
sugere que alguns pacientes poderdo beneficiar de novas
opcodes terapéuticas dirigidas a estes receptores. Contudo
esta op¢do ainda nio ¢ contemplada nos protocolos de
tratamento de carcinoma da mama.

CONCLUSOES
O carcinoma escamoso primario e puro da mama é uma

doenga extremamente agressiva quando comparada com
o adenocarcinoma pouco diferenciado, com frequentes
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recidivas loco-regionais e a distincia, apresentando um
mau prognostico. A cirurgia mantém-se como a melhor
arma terapéutica. Dada a fraca resposta aos tratamentos
adjuvantes, o uso de farmacos antiEGFR em conjunto com
agentes citotoxicos, como platinas e taxanos, podera vir a
ser uma opg¢ao terapéutica mais eficaz.
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