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Introducéo

Os carcinomas exocrinos primarios da palpebra sao raros.
Existem trés tipos de carcinomas: mucinosos, adenoide cis-
ticos e ductais.'®> Os carcinomas dutais sdo classi“cados
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em dois subtipos: carcinoma em anel de sinete (bem dife-
renciado) e do tipo histiocitoide (pouco diferenciado). 135
O carcinoma histiocitoide priméario de glandula sudoripara
exocrina da palpebra é muito raro; até a presente data,
apenas 13 casosforam publicados. 357

Essetipo de carcinoma envolve a derme e a subcltis
da pélpebra e é frequentemente interpretado de maneira
equivocada como um processo in"amatorio. *° Ele ocorre
na palpebra de idosos, em um dos lados.'?” Este é o pri-
meiro relato con“rmado de carcinoma histiocitoide primario
bilateral de glandula sudoripara exécrina.

Relato de caso

Homem, 80 anos, foi encaminhado ao Departamento de
Oftalmologia comin"’amacédo da pélpebra inferior esquerda,
com surgimento no inicio de 2009. Por dois mesessofria de
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Figura 1  Histopatologia e coloragdo imuno-histoquimica, carcinoma histiocitoide de glandula exécrina: (A) CordBese pequenos

ninhos de células histiocitoides; células tumorais positivas para citoqueratinas (B) e negativas para sinapto“sina (C); as células
tumorais positivas para S-100(D) e algumas células sé&o positivas para GFAP(E). Os corddes de células histiocitoides separaram

“bras musculares (F).

um tumor de lento crescimento e de in“ltrac,ao da palpebra
inferior esquerda. Apele da &rea envolvida tinha um aspecto
eritematoso e assintomético. TC sem contraste revelou
aumento da espessuradas palpebras superior e inferior de
até 7-10mm, com uma massade tecido mole anormal na
parte superomedial da 6rbita esquerda. Umabidpsia da area
espessadademonstrou um processobenigno com in“ltrac,do
de “broblastos. As radiogra“as toracicas e o ultrassom
abdominal estavam normais. Foi instituido o tratamento

anti-in"amatério local e oral de rotina com prednisona
20mg/dia e colirio de dexametasona?2x /dia. Foientao feita
uma bidpsia aberta, que demonstrou um processo benigno-
-neuronevo. Nos dois meses seguintes, a palpebra inferior
esquerda passoua exibir maior espessamentodifuso. Uma
nova TCde controle revelou espessamentoda palpebra infe-
rior esquerda para 7 mm e um tecido mole anormal com
15-10mm na 6rbita esquerda, no mesmo local previamente
examinado. Foifeita aexcisdocompleta da palpebra inferior
esquerda, seguida por reconstrucgdo. O exame histopato-
l6gico por microscopia Optica revelou cordBes de células
neoplésicaslocalizadas entre as“bras musculares. Ascélulas
tumorais tinham pequenos vacuolos intracitoplasmaticos.

Foi também observado um leve pleomor‘smo dos nucleos
celulares. Em alguns nucleos, foram observadas vesiculas.
As células tumorais demonstraram positividade para cito-
gueratinas e para proteina S-100e estavam negativas para
sinapto“sina. O imunoestadiamento com GFAPgerou resul-
tados arti“ciais. A morfologia e os dados clinicos eram
consistentes com um diagnoéstico de carcinoma exdcrino do
tipo histiocitoide (“g. 1).

O paciente foi internado para tratamento oncolégico.
Administramos radioterapia IMRT, 45Gy. Algumas semanas
aposaradioterapia, observamosque também tinha ocorrido
aumento no espessamento difuso das palpebras superior
e inferior e a presen@ de ptose. Estudos de IRMe TC
revelaram in“ltrac,d0 de ambas as palpebras e da 6rbita,
com envolvimento da musculatura extraocular. Ent&o, foi
feita uma nova biépsia, de maior proporcgdo. O exame histo-
patolégico revelou carcinoma exdcrino histiocitoide (“g. 1).
Com isso, o paciente foi submetido a exenteracdo orbital
e exciséo radical no Departamento de Otorrinolaringologia
e de Oncologia Laringoldgica. O seguimento com PET/CT,
IRM e cintilogra“a ésseanéo revelou recorréncia (“‘g. 2).
Transcorridos 24 meses do tratamento do carcinoma exo-
crino histiocitoide das péalpebras esquerdas, foi observado
o surgimento de in"amagéo e edema das péalpebras direitas
(“g. 3). Estudosde TC e IRMda 6rbita direita revelaram
aumento na espessuradas péalpebras superior e inferior, com
envolvimento orbital. Uma bidpsia das palpebras revelou
0 mesmo tipo de doen@ ja diagnosticada previamente no
olho esquerdo (carcinoma exdcrino histiocitoide) (“g. 1).
O paciente foi internado para tratamento oncoldgico, foi
administrada radioterapia E9MeV,45Gy. Transcorridos mais
dois anos, encontra-se vivo e sem evidéncias de recorréncia
ou de metéastase.

Discussao

A histologia do adenocarcinoma ductal da mama, das
glandulas sudoriparasexdécrinas e das glandulas lacrimais ou
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Figura 2  Estudo de IRM: érbita esquerda em seguida a exenteragdo sem refor¢o por contraste, "uido mucoso no seio maxilar

esquerdo; projed@des frontal e de topo (A e B). Cintilogra“a 6sseacom vérias intensi‘cagdes na Orbita esquerda e no esqueleto
Osseo, decorrentes das alteragdes metabolicas e pds-operatorias (C).

Figura 3  Paciente dois anosapos a exenteracdo da 6rbita esquerda e da radioterapia. O segundotumor in“ltra a pele periorbital
e as palpebras no lado direito; vistas frontal e lateral (A e B).

salivares pode ser idéntica. 148 A histogénese do carcinoma Por vezes, ha di“‘culdade no estabelecimento de um
histiocitoide priméario cutaneo de glandula sudoripara ainda diagnostico de carcinoma do tipo histiocitoide primario de
€ topico controverso.*® A exclusiva localizagio na axila glandula sudoripara exécrina, que ainda depende do uso
e na palpebra, com areas cutaneas que contém glandulas  da coloragdo imuno-histoquimica para CEA,citoqueratinas,

apécrinas, fala em favor de suadiferenciagdo apocrina.®®° antigeno de membrana epitelial e outros.*>* Em geral, esse
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tipo de carcinoma envolve a derme e a subcutis da palpe-
bra, mas ocasionalmente pode ser observado na érbita ou
in“ltrando  essa parte. >*° As células neoplasicas envolvem
a derme palpebral e, com frequéncia, sdo equivocada-
mente diagnosticadas histopatologicamente como processos
in"amatorios ou por neoplasias benignas, como, por exem-
plo, tumor de célula granulosa, nevo melanocitico ou
neuronevo.>>% Em alguns casos, isso pode atrasar o diag-
néstico, resultar em um crescimento - lento ou rapido - do
tumor e no alastramento da doen@, como foi 0 nossocaso.

Os achados clinicos caracteristicos sdo uma in“Itrac,ao
indolor e progressiva das duas palpebras ou o crescimento
cominicio em umadaspalpebras, com envolvimento ulterior
de ambas. A in“ltrac,d0o das palpebras resulta em um olho
com aspecto de monoculo.?*>"° O diagndstico depende
de um cuidadoso exame orbital por TC e IRM e de uma
investigacgdo histologica detalhada. Em caso de suspeita
de diagndstico equivocado, deve-se fazer imediatamente
uma bidépsia, além de estudos diagnosticos. O diagnos-
tico diferencial histologico consiste em neoplasias cutaneas
gue podem conter células em anel de sinete, carcinomas
celulares basaise escamosos,tumores melanociticos, cilin-
dromas ou linfomas concomitantes ao desenvolvimento das
palpebras.>®

O tratamento do carcinoma histiocitoide primario bila-
teral de glandula sudoripara exdcrina da pélpebra se faz
pela excisdo de margens amplas e, em alguns casos, com
exenteragdo orbital. ° Aterapia adjuvante consiste em radi-
oterapia e quimioterapia com 5-"uorouracila. >’ Em alguns
casos, observa-se uma rapida progresséo do tumor, apoés
a ressec@o cirargica. ' A mesma situagdo podera ocorrer
diante do uso exclusivo da radioterapia. Em nosso caso, o
tumor nao respondeu a radioterapia e continuou a crescer.
Fizemosentao uma excisdoradical, com exenteracdo orbital
seguida de radioterapia, que serevelou Util para o controle
local. Infelizmente, diagnosticamos um segundo carcinoma
histiocitoide primario de glandula sudoripara exécrina das
pélpebras direitas. Mas, nessaocasido, o tumor foi tratado
com sucessoapenas pela radioterapia. N&o sabemos se a
segundamalignidade, depois de transcorridos dois anos, era
dependente ou independente da radioterapia.

Em geral, o curso clinico do carcinoma histiocitoide pri-
mario bilateral de glandula sudoripara exécrina se prolonga
por véarios anos.’ Pode-seesperar por recorréncias; e metas-
tases podem surgir nos linfonodos, na parétida, pele, no
pulméo ou figado.*>"° Até onde sabemos, este € o primeiro
casode uma variante histiocitoide bilateral do carcinoma de
glandula sudoripara exécrina das palpebras.

Concluséo

Em casos de carcinoma histiocitoide de glandula sudori-
para exécrina de palpebra, é essencial que o diagnéstico
seja “rmado com a maior rapidez possivel. O tratamento
de primeira escolha é a cirurgia radical. Recomenda-seque
0 seguimento seja prolongado, € possivel um envolvimento
bilateral.
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