Hidradenocarcinoma do Escroto com Metastizacao
Ganglionar
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Hidradenocarcinoma of the Scrotum with Lymph Node
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RESUMO
O hidradenocarcinoma é uma neoplasia rara das células écrinas das glandulas sudoriparas, geralmente assintomatica e de cresci-
mento lento, com maior incidéncia entre os 50 e os 80 anos, atingindo ambos os sexos e com localizagédo preferencial nas regides
palmar, plantar, frontal, axilar e nuca. Tem um comportamento agressivo, com alta taxa de recorréncia local e metastizagéo a distancia,
associando-se a mau prognéstico. Apresentamos um caso raro de hidradenocarcinoma do escroto manifestado por metastizagao gan-
glionar justificando exercicio de diagndstico diferencial clinico e histoldgico de adenopatia inguinal num adulto jovem.
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ABSTRACT
Hidradenocarcinoma is a rare neoplasm of the eccrine cells of the sweat glands, usually asymptomatic with slow growing and higher
incidence between 50 and 80 years, occurring in both sexes and preferentially located in the palmar, plantar, frontal, axillary and nuchal
regions. It has an aggressive behavior, with high rate of local recurrence and distance metastasis, associated with a poor prognosis.
We present a case of hidradenocarcinoma of the scrotum manifested by lymph node metastasis through an exercise of clinical and

histological differential diagnosis of an inguinal adenopathy in a young adult.
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INTRODUGAO

De acordo com a Organizagdo Mundial de Saude, o hi-
dradenocarcinoma é o correspondente maligno do hidra-
denoma, com diferenciagdo predominantemente apdcrina,
embora alguns apresentem caracteristicas écrinas.' E uma
neoplasia rara das glandulas sudoriparas, correspondendo
a 0,001% de todos os tumores, descrito pela primeira vez
por Keasby e Hadley como carcinoma das células claras
(1954).2 Com maior incidéncia acima dos 50 anos, aparen-
te predominio pelo sexo feminino e raga caucasiana, pode
aparecer em qualquer area, localizando-se mais frequente-
mente nas regides palmar, plantar, frontal, axilar e nuca.'?

Manifesta-se como nddulo assintomatico, crescimento
lento, comportamento agressivo, com 50% - 70% de recor-
réncia local, 60% de metastizagdo a distancia e com sobre-
vida aos cinco anos de 30% - 74%.34

O diagnéstico é dificil exigindo um anatomopatologista
experiente na area dos tumores dos anexos cutaneos (dois
casos em 450 000 biépsias cutaneas consecutivas).’

A terapéutica de eleigdo € a excisdo alargada com es-
vaziamento ganglionar. A radioterapia (RT) e a quimiotera-
pia (QT) séo utilizadas em casos selecionados, sem indi-
cagdes consensuais por inexperiéncia, com menos de cem
casos publicados.

Shah et al descreveram em 2010 o primeiro caso de
hidradenocarcinoma do escroto localmente avangado e em
2015 Sinhasan e colaboradores publicaram um caso de
metastases inguinais como manifestagéo de hidradenocar-
cinoma da coxa.®”

CASO CLIiNICO

Homem, 26 anos, leucodérmico, estudante. Excisédo de
noédulo de crescimento lento no escroto a esquerda (adeno-
ma sebaceo) um més antes.

Observado em consulta de Medicina Interna para es-
tudo de adenomegalia inguinal esquerda de crescimen-
to rapido, indolor, 5 cm de didmetro, consisténcia firme e
elastica, sem alterages cuténeas sobrejacentes. Restante
exame objetivo sem alteragdes. Feita bidpsia excisional
(Fig. 1).

Com a avaliagdo complementar negativa para doenca
infeciosa, linfoproliferativa e neoplasia sélida, o diagnéstico

Figura 1 — Exame macroscopico: nddulo capsulado com superficie
lisa avermelhada
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definitivo foi dado pelo exame anatomopatoldgico do gan-
glio excisado — hidradenocarcinoma (padréo sélido-quisti-
co com células de citoplasma vasto, por vezes eosindfilo;
areas com citoplasma vacuolizado com limites bem defini-
dos e nucleos redondos ou ovais com pleomorfismo ligeiro
a moderado; areas de hemorragia sem areas de necrose;
positividade com CK7 e EMA e negatividade com PS100,
CD10, PLAP, inibina e vimentina). Admitiu-se metastizacéo
ganglionar inguinal de hidradenocarcinoma do escroto.
(Fig.s 2 e 3). Foi pedida revisé@o histoloégica do tecido do
nddulo do escroto previamente excisado cujo diagndstico
foi corrigido para hidradenocarcinoma (Fig.s 4 e 5).

Apos discussao multidisciplinar (Medicina Interna, Cirur-
gia Geral, Dermatologia e Anatomia Patoldgica) realizou-se
PET-SCAN que excluiu metastizagdo a distancia, encon-
trando—se o doente em estadio 4 (T1,N2a,MO0 - classifica-
¢do TNM para hidradenocarcinoma).® Foi realizado alar-
gamento da margem cirurgica do escroto e esvaziamento
ganglionar inguinal esquerdo, sem evidéncia de tumor.

Apos follow-up de quatro anos (anamnese/exame obje-
tivo semestrais e realizagdo de tomografia computorizada
toraco-abdomino-pélvica anual), sem terapéutica adjuvan-
te, o doente mantém-se sem evidéncia de recidiva local ou
a distancia.

DISCUSSAO

Descrevemos um caso de hidradenocarcinoma do es-
croto manifestado por metastase inguinal. Difere do caso
de Shah et al onde o diagnodstico de hidradenocarcinoma
foi realizado no nédulo do escroto, seguido de esvaziamen-
to ganglionar que revelou a presenga de neoplasia. O se-
guimento do doente foi semelhante ao nosso.®

O diagnostico diferencial deste tumor é dificil, condi-
cionado pela sua raridade. Inclui tumores cutaneos ou dos
anexos cutaneos benignos ou malignos (hidradenoma,
hemangioma, lipoma, linfangioma, basalioma, carcinoma
pavimento-celular da pele, melanoma), metastases de tu-
mores cutaneos noutra localizagdo ou tumores de células
claras.®
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Figura 2 — Ganglio linfatico parcialmente ocupado por proliferagéo
tumoral de limites bem delimitados, parcialmente sélido e focal-
mente quistico (HE 2x)

Inicialmente excluimos infecgdes sexualmente trans-
missiveis, doengas granulomatosas ou linfoproliferativas e
metastizagdo de neoplasia solida oculta, nomeadamente
regido anal e perineal.

O conhecimento da presenga de adenoma sebaceo
previamente excisado no escroto levou-nos a considerar
associagdo com sindrome de Muir-Torre, sendo o estudo
endoscopico negativo para tumores gastro-intestinais. Em-
bora ndo fosse o local habitual de metastizagdo, o acesso
a informacao preliminar da presenga de células claras no
ganglio inguinal fez-nos excluir tumores soélidos do rim, pul-
ma&o e tirdide.

O doente apresentava uma adenomegalia inguinal
esquerda com crescimento rapido. Sendo conhecidas as
dificuldades técnicas na diferenciacéo histolégica e classi-
ficagdo dos tumores cutdneos das glandulas sudoriparas,
pensou-se numa eventual associagdo com o nédulo do es-
croto previamente caracterizado como adenoma sebaceo.
Foi pedida reviséo histologica desse material e o diagndsti-
co foi corrigido para hidradenocarcinoma.

So a revisdo histolégica em caso de recidiva/metasti-
zagao consegue ultrapassar pitfalls de uma classificagéo
histologica complexa e identificar malignidade em lesbes
anteriormente diagnosticadas como benignas.2 Ambos
os tumores apresentavam tecido com caracteristicas de
benignidade - arquitetura mantida, citoplasma claro, por
vezes eosindfilo e auséncia de areas de necrose. Como
elucidaram Hernandez-Pérez e Cestoni-Parducci, o com-
portamento bioldgico desta neoplasia parece nao se definir
pela aparéncia histoldgica: por vezes aparéncia histolégica
inocente com comportamento biolégico agressivo, outras
histologicamente perturbador mas com comportamento
biolégico indolente,’® apontando para que o hidradeno-
carcinoma seja um tumor com potencial maligno incerto.
Embora a maioria dos tumores malignos aparegcam ‘de
novo’, pode haver transformacgao maligna de hidradenoma
pré-existente."'2 Pela raridade deste tumor, o diagnéstico
histologico € morfoldgico e devera ser feito em centros de
referéncia para tumores cutaneos.
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Figura 3 — Ganglio linfatico parcialmente ocupado por neoplasia
com células monodtonas com nucleo redondo com pequeno nu-
cléolo e citoplasma amplo e claro (HE 20x)
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Figura 4 — Retalho de tumor primario de limites bem delimitados
parcialmente sélido e focalmente quistico (HE 2x)

A cirurgia é a terapéutica de eleigdo,® com a excisdo
tumoral alargada e esvaziamento ganglionar reduzindo a
taxa de recorréncia/metastizagédo. A recorréncia local pode
ocorrer em cerca de 50% dos casos apos ressecgao cirur-
gica alargada e, em 60% dos doentes aparecem metasta-
ses nos primeiros dois anos.® A sobrevida aos cinco anos é
de 30% - 74%, inferior aos restantes tumores dos anexos
cutaneos com diferenciagéo écrina.3#

A bidpsia do génglio sentinela pode ser util para esta-
diamento, mas o impacto ndo foi comprovado na sobrevi-
da.”™

N&o ha consenso sobre RT pos-operatdria. Pode ser
sugerida quando existem dados histolégicos preditivos de
recorréncia (positividade nas margens da lesdo, ma dife-
renciacdo histologica, invaséo perineural, vascular e linfa-
tica e disseminagao extracapsular), com éxito terapéutico
em casos pontuais.”'* Neste caso, ndo se realizou terapéu-
tica adjuvante e o doente manteve-se em vigilancia, sem
indicios de recorréncia/metastizagao.

A utilidade da QT ou da terapéutica imunomoduladora
ndo estd demonstrada por inexisténcia de ensaios clini-
cos.8

No futuro aguarda-se uma melhor caracterizacéo his-
topatoldgica e imunohistoquimica e o desenvolvimento de
técnicas de estudo molecular que facilitem o diagnédstico e
orientem a terapéutica dirigida ao tumor. O pequeno nime-
ro de casos publicados, na maioria com follow-up curto (12
- 24 meses) nao permitem uma amostragem significativa
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