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Siringoma condroide maligno: relato de caso e
revisao da literatura

Malignant chondroid syringoma: case report and literature review

Daniel Chang'; Catarina Shaletich? Maria Claudia Nogueira Zerbini?

TR resumo

Siringoma condréide maligno O siringoma condrdide maligno, também designado tumor misto maligno da pele, é lesdo extrema-
mente rara com aproximadamente 40 casos descritos até o presente momento. Trata-se de neoplasia
derivada das glandulas sudoriparas que acomete preferencialmente tronco e extremidades distais em

Tumor misto maligno da pele

Tumor anexial cutaneo pacientes na sexta década e predomina no sexo feminino. Relatamos um caso com os aspectos clini-

cos e histol6gicos caracteristicos para familiarizar o patologista com esse diagnéstico, visto que essa
neoplasia com freqliéncia apresenta metéstases locais e/ou regionais (cerca de 60%), sobretudo para
linfonodos, pulmdes e ossos; além disso, possui taxa de mortalidade de aproximadamente 25% apés
curso evolutivo prolongado.

abstract IS

Malignant chondroid syringoma (malignant mixed tumor of the skin) is an extremely rare tumor. Approximately | Matignant chondroid
40 cases have been described to date. It is a neoplasm originated from sweat gland. The tumor predominantly

syringoma
affects the trunk and distal extremities, arises in the sixth decade and shows a predilection for females. We

relate one case with clinical and histopathologic typical features to alert the pathologist to this diagnosis, since | Malignant mixed tumor of
this neoplasm has a metastasic rate of approximately 60% (lymph nodes, lungs and bones are predominantly | the skin
affected) and a mortality of roughly 25%.

Cutaneous adnexal tumor

distais, que ndo séo os sitios usuais da variante benigna,

Introducéo

em pacientes na sexta década de vida, com predominio
O siringoma condréide maligno, também designado

no sexo feminino (2:1)™M. Relatamos um caso com os

tumor misto maligno da pele, € lesdo extremamente rara aspectos clinicos e histoldgicos caracteristicos para

com aproximadamente 40 casos descritos até o presente familiarizar o patologista com tal diagnéstico.

momento® 7. 10,1518, 21-23) ' A maioria dos tumores surge

de novo; entretanto, existem relatos de origem da lesdo

em tumor misto benigno preexistente'> 18 2129 Trata-
se de neoplasia derivada das glandulas sudoriparas e

que acomete preferencialmente tronco e extremidades

Relato do caso

Paciente masculino, 54 anos, com aparecimento
de lesdo papulosa, levemente eritematosa, indolor e
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sem sinais de ulceracdo na regido esternal ha dois anos,
sem outros comemorativos, sendo submetido a exérese da
mesma. O espécime consistiu de uma elipse de pele com
lesdo sobrelevada central medindo 0,9 x 0,8 cm em seus
maiores diametros. Aos cortes era firme, esbranquicada
e circunscrita. O material foi processado rotineiramente
para inclusdo em parafina e submetido as coloracdes de
hematoxilina e eosina (H&E) e Alcian blue pH 2,5, além de
estudo imuno-histoquimico para proteina S-100 (policlonal
- Dakocytomation®, EUA; diluicdo 1:1500), pancitoque-
ratina (clone AETAE3 - Dakocytomation®, EUA; diluicdo
1:100) e actina de musculo liso (clone 1A4 - Biogenex®,
Dinamarca; diluicdo 1:100).

A microscopia Optica evidenciou neoplasia dérmica
lobular composta por elementos epitelial e mesenquimal
(Figura 1). O componente epitelial predominou na
periferia, consistindo de células poligonais atipicas com
moderado pleomorfismo, agrupadas em blocos sélidos ou
esbocando arranjos glandulares (Figuras 2 e 3), além de
se disporem isoladamente, sobretudo em dire¢do ao centro
da leséo (Figura 4). Notaram-se ainda freqlentes figuras
mitéticas, inclusive atipicas. O componente mesenquimal,
predominante no centro do tumor, foi representado por
areas mixomatosas e condréides, que foram realcadas pelo
Alcian blue, e ndo exibiu sinais evidentes de malignidade
(Figura §).

O estudo imuno-histoquimico revelou que as células
tumorais expressaram difusamente proteina S-100 e pan-
citoqueratina, além de focalmente actina de musculo liso
(Figura 6).

Figura 1 - Neoplasia dérmica constituida pelos elementos epitelial e mesenquimal
(H&E, 20x)
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Figura 2 - Predominio do componente epitelial na periferia do tumor (H&E, 100x)

(HSE 400x)
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Figura 4 - Disposicdo isolada das células epiteliais malignas em dire¢do ao centro
da leso (H&E, 400x)
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Figura 5 - Predominio do componente mesenquimal no centro da leséo (Alcian
pH 2,5, 200x)

E!%

$:

Figura 6 - Painel imuno-histoguimico. A) pancitoqueratina/AETAE3 (400x); B) proteina
§100 (400x); C) actina de mdsculo liso/1A4 (400x)

O siringoma condréide maligno é neoplasia extrema-
mente rara derivada das glandulas sudoriparas e que aco-
mete preferencialmente tronco e extremidades distais, que
nao sdo os sitios usuais da variante benigna, em pacientes
em torno da sexta década de vida, com predominio no sexo
feminino. Apresenta diferenciacdo para os componentes
epitelial e mesenquimal, dai sua sinonimia com tumor misto
maligno da pele. Deve ser ressaltado que, do ponto de vista
histoldgico, observa-se malignidade no componente epite-
lial, o que permite a distincéo de sua contraparte benigna.
E essa constatacio que possibilita enquadrar a lesao como
maligna, a despeito de sua relativa boa delimitaco.

Entretanto, se pleomorfismo e atividade mitética atipica
envolverem também o componente mesenquimal, além do
epitelial, a lesdo deve ser considerada carcinoma metatipico
(carcinossarcoma)(”,

A maioria dos tumores surge de novo; entretanto, exis-
tem relatos de origem da lesdo em tumor misto benigno
preexistente('2 18 21, 29 Areas justapostas de tumor misto
maligno e benigno podem raramente ocorrer, mas isso ndo
é pré-requisito para se firmar o diagnéstico de siringoma
condréide maligno.

Os estudos imuno-histoquimicos tém demonstrado
que as células tumorais co-expressam proteina S-100 e
citoqueratina, além de actina de musculo liso, compativeis
com imunofenétipo de células mioepiteliais. Os achados
ultra-estruturais tém corroborado essa origem, demonstran-
do mioepitélio com desmossomos e abundantes filamentos
intracitoplasmaticos® .

Outros possiveis diagnésticos diferenciais incluem aque-
les tumores com matriz mucinosa e/ou condréide associada.
Convém um breve comentério sobre dois deles, quais sejam:
0 carcinoma mucinoso primério (carcinoma adenocistico
cutdneo) e o condrossarcoma mixoide extra-esquelético.

O carcinoma mucinoso primério acomete individuos
preferencialmente do sexo masculino, em torno da sétima
década de vida, e localiza-se na regido de cabeca e pescoco.
Histologicamente, é tumor compartimentalizado por deli-
cados septos fibrosos que cerceiam lagos de mucina onde
estdo imersas ilhas de células epiteliais tumorais® * & 29,

J& o condrossarcoma mixdide extra-esquelético com-
promete preferencialmente homens adultos e localiza-se
predominantemente nos membros inferiores. E lesao, em
sua maioria, de localizagdo profunda (cerca de 20% em sub-
cuténeo), lobulada, sendo que na periferia ha predominio
de células pequenas indiferenciadas com escasso citoplasma
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e na porcdo central observa-se estroma mixdide frouxo e
paucicelular com células fusiformes em arranjos cordonais
e/ou trabeculares® 19,

Concluindo, o siringoma condréide maligno é entidade
rara, cujo diagndstico preciso é eminentemente histolégico.
Tal diagndstico se faz necessario, visto que apresenta com
freqUiéncia metastases locais e/ou regionais (cerca de 60%),

sobretudo para linfonodos, pulmdes e ossos; além disso,
possui taxa de mortalidade de aproximadamente 25%
apo6s curso evolutivo prolongadot™ 813 19-22 24 Entretanto,
se excisdo completa for realizada antes das metéstases,
resulta em sobrevida sem lesdo. No presente caso, o tumor
foi totalmente ressecado e o paciente evolui bem, sem
intercorréncias ap6s trés anos de acompanhamento.
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