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RESUMO

O carcinoma adenoide cistico cutaneo primario (CACCP) ¢ um cancer extremamente raro, Com uma
taxa estimada de ocorréncia de 0,23 caso/1.000.000 de pessoas ao ano. Paciente do sexo masculino, 60
anos de idade, apresentou lesio no couro cabeludo em 2017. Inicialmente, nio foi possivel realizar o
diagnéstico histopatolégico. Em 2018, biopsia e imuno-histoquimica indicaram tratar-se de CACCP
(tratamento realizado com cirurgia e radioterapia). Em 2020, ocorreu nova recidiva local, sendo realizada
ressec¢do cirurgica. Paciente apresentou recidiva sistémica (metastases pulmonares). Foi realizado trata-
mento quimioterdpico. Atualmente, as metastases pulmonares estio estaveis e o CACCP progrediu para
paquimeninges.

Palavras-chave: Carcinoma Adendide Cistico; Couro Cabeludo; Metastase Neoplasica; Neoplasias
Cutaneas

ABSTRACT

Primary cutaneous adenoid cystic carcinoma (PCACC) is a rare tumor with an estimated incidence rate of 0.23
cases/ 1,000,000 people per year. A 60-year-old man presented a scalp lesion in 2017. Initially, it was not possible
to perform a histopathologic diagnosis. In 2018, surgical biopsy and immunohistochemistry of the local skin recurrence
indicated a diagnosis of PCACC (treatment was surgery and radiotherapy). In 2020, a new local tumor recurred and
was surgically resected. The patient had systemic metastases (pulmonary metastases) and underwent chemotherapy.
Currently, the pulmonary metastases are stable. The PCACC has progressed to pachymeninges.
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INTRODUCAO

O carcinoma adenoide cistico (CAC) é um cancer raro e
comumente originado das glandulas salivares, podendo também
advir de glandulas lacrimais, sudoriparas e de Bartholin. Apesar de
o seu curso clinico ser lento, hd uma tendéncia para invasio pre-
coce de vasos sanguineos e nervos periféricos, o que provoca um
alto indice de recorréncia local e de metistases, principalmente
para pulmdes, ossos e figado, resultando em um pior prognostico.!

O carcinoma adenoide cistico cutineo priméirio (CAC-
CP) é um tipo extremamente raro de CAC. Estudo epide-
miologico sobre o CACCP em 30 anos estimou uma taxa de
incidéncia de 0,23 caso por milhio de pessoas ao ano.” Um le-
vantamento recente de casos de CACCP mostrou um total de
apenas 114 casos relatados na literatura de lingua inglesa.” O
CACCP apresenta um menor grau de malignidade dentre os
CACs, sendo a ocorréncia de metistases extremamente rara, ape-
sar da grande incidéncia de recidiva local.*

Em face da importante raridade do CACCP metastitico
e da escassez de literatura referente ao assunto, este estudo ob-
jetiva descrever um caso de CACCP no couro cabeludo com
metdstases pulmonares.

RELATO DO CASO

Em abril de 2017, paciente do sexo masculino, 60 anos de
idade, chega ao Servi¢o apresentando pequena lesio no couro ca-
beludo (<1,0cm), com superficie rugosa e coloragio parda-clara,
localizada na regido correspondente a parte posterior da sutura
sagital, com acometimento bilateral dos ossos temporais. Foram
realizados ressec¢do cirtirgica, biopsia e estudo anatomopatologi-
co, que indicou tratar-se de uma neoplasia com caracteristicas de
malignidade, sem possibilidade de diagnéstico histopatologico.

Paciente apresentou nddulo eritémato-violiceo, de con-
sisténcia fibroelastica, medindo 1,2cm no couro cabeludo, em
mar¢o de 2018, compativel com recidiva local da lesio primaria
(Figura 1). Ressonancia nuclear magnética (RNM) indicou lesio
diplopica lobulada de realce heterogéneo na por¢io posterior da
sutura sagital, envolvendo parcialmente seio sagital superior e
com extensdo intra e extracraniana.

Decidiu-se pela realizacio de craniectomia parietal bi-
lateral. Na figura 2, pode-se observar o campo cirargico apds a
remogio dos ossos parietais. Foram realizados bidpsia e estudo
anatomopatologico, além de imuno-histoquimica, sendo os re-

FIGURA 1: Primeira
recidiva local do
carcinoma adenoide
cistico cutaneo primdrio
no couro cabeludo

sultados compativeis com CACCP no couro cabeludo, com in-
filtracdo dssea (p63 e CD117 positivos). Paciente foi encaminha-
do para realizacio de radioterapia adjuvante por trés meses (dose
total de 50Gy em 20 aplicacdes) e seguimento clinico periddico.

Em marco de 2020, o paciente apresentou nova lesio no
couro cabeludo. A RNM apontou sinais de manipulagio cirargi-
ca caracterizada por craniectomia parietal mediana e paramediana
bilateral e lesio expansiva extra-axial, com intensa impregnacio
por contraste homogéneo na regido parietal direita, subjacente a
craniectomia, que sugeriu recidiva de 2,1cm, promovendo im-
pressio sobre lobo parietal direito, sem alteracio do seu sinal. Pa-
rénquima cerebral apresentou morfologia e intensidade de sinal
preservadas. Foi realizada nova craniectomia parietal bilateral em
julho de 2020, nio havendo indicagio de radioterapia devido ao
grande risco de necrose do parénquima encefalico.

Em novembro de 2020, tomografia computadorizada de
torax mostrou a presenca de multiplos nédulos pulmonares ir-
regulares em ambos os pulmdes, os maiores medindo 1,1cm e
1,3cm, compativeis com metastases neoplasicas. Na figura 3 estdo
descritos os ndédulos mais eminentes.

Em janeiro de 2021, iniciou-se quimioterapia adjuvante
com cisplatina e 5-fluorouracil, sendo apresentados alguns efeitos
colaterais (cefaleia, nduseas e vomitos). Atualmente, as metastases
pulmonares encontram-se estaveis, e 0 paciente estd em pausa da
quimioterapia. No entanto, houve uma progressio do CACCP
para paquimeninges. O caso foi enviado para a equipe de Neu-
rocirurgia para estudo da possibilidade de nova craniectomia.

O presente estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em
Pesquisa da Universidade Estadual do Piaui, Teresina (PI), Brasil,

FIGURA 2: Craniectomia
parietal bilateral para
tratamento cirdrgico da
primeira recidiva local

FIGURA 3: Tomografia
computadorizada das
metastases pulmonares do
carcinoma adenoide cistico
cutaneo primario




Surg Cosmet Dermatol. 2022;14:€20220085.

sob o CAAE n° 44847121.1.0000.5209. Foram respeitados to-
dos os preceitos contidos na resolucio n° 466/12 do Conselho
Nacional de Satide e nos documentos internacionais.

DISCUSSAO

Devido a grande raridade do CACCP, existem poucos
estudos conclusivos na literatura sobre seus aspectos clinico-pa-
tologicos e sobrevida, assim como ainda nio ha consenso sobre
um tratamento padrio a ser adotado nestes casos. Behbahani et
al. publicaram em 2020 talvez o maior estudo sobre CACCP,
incluindo 201 pacientes diagnosticados entre 2004 ¢ 2016.>¢

A anilise de sobrevida realizada por Behbahani et al.
mostrou uma sobrevida global em cinco anos e em 10 anos
de 87,0% e 76,0%, respectivamente. O mesmo estudo também
apresentou uma idade média ao diagnéstico de 57,7 anos e uma
maior ocorréncia do CACCP em mulheres (57,7% dos 201 ca-
sos). Além disso, o principal sitio de apresentacio do tumor foi a
orelha (58,2%), seguido de couro cabeludo/pescoco (25,9%). A
maioria dos casos foi de tumores localizados (65,8%).¢

Além da raridade de ocorréncia do CACCP em si, o
paciente deste estudo apresentou uma série de discrepancias em
relacdo ao que é esperado em um caso desta natureza. Primeiro,
o CACCP ¢ bem menos comum em homens, ocorrendo com
menos frequéncia no couro cabeludo também. Além disso, o
CACCP tende a ter um curso bem menos agressivo em relacio
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a outros tipos de CAC, apresentando boas taxas de sobrevida
global com predominancia de casos localizados.'

Em relagio ao tratamento, apesar de ainda nio haver um
consenso, a principal modalidade adotada é ressec¢io cirtrgi-
ca local, sendo bastante utilizada também a radioterapia.® Neste
caso, foram realizados procedimentos de resseccio cirtirgica e
radioterapia. Contudo, ocorreram recidivas locais e, posterior-
mente, recidiva sistémica (metastases pulmonares). Foi realiza-
do tratamento quimioterapico, havendo estabilidade da doen-
¢a neoplasica metastatica nos pulmdes. No entanto, o CACCP
continuou a progredir localmente, acometendo paquimeninges.

CONCLUSAO

Paciente do sexo masculino, 60 anos de idade, apresentou
um caso bastante raro de CACCP no couro cabeludo, com curso
muito agressivo. Foi realizado tratamento cirargico em combina-
¢do com radioterapia. O seguimento foi de cerca de quatro anos.
Ocorreram recidivas locais e metastases pulmonares. R ealizou-se
tratamento quimioterapico. Atualmente, o paciente encontra-se
com a doenca neoplisica metastatica estavel nos pulmdes. No
entanto, 0 CACCP progrediu localmente para paquimeninges.
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