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Resumo

O siringofibroadenoma écrino (SFAE) é uma entidade anexial cutanea rara que apresenta proliferacédo de estruturas ductais semelhantes a por¢ao
acral da glandula sudoripara écrina . Ha controvérsias quanto a sua patogénese: tumor, hamartoma ou hiperplasia reacional. Descrevemos o caso de
uma mulher, 23 anos, que apresentava lesao cutadnea na regido lombar ap6s procedimento cirdrgico no mesmo local. Os achados histopatoldgicos
sdo os mesmos descritos para o SFAE. Provavelmente, as alteracdes encontradas sao secundarias ao processo inflamatorio ocasionado pela
manipulacéo cirdrgica.

(Ledo CS, YS W, Michalany NS, Rosa IP, Machado LS, Porro AM. Siringofibroadenoma écrino: relato de um caso atipico e comparacao com 60 casos da literatura. Med Cutan Iber
Lat Am 2003; 31(5): 304-309)

Palavras chave: siringofibroadenoma, tumores écrinos, siringofibroadenomatose, poroma écrino.

Summary

Eccrine syringofibroadenoma (ESFA) is a rare cutaneous adnexal disorder wich shows proliferating ductular structures resembling the acral portion
of the eccrine duct. There is some controversy concerning the pathogenesis and precise differentiation of this new entity: tumor, hamartoma or
reactive hyperplasia. We report a case of a 23-years-old woman who had a slowly growing lesion on her back after surgery on the same area. The

histopathological findings ressembled ESFA. We suggest that this lesion has been induced by the inflammation following surgery.
Key words: syringofibroadenoma, eccrine tumors, syringofibroadenomatosis, poroma eccrine.

O siringofibrodenoma écrino (SFAE) foi descrito por Mascar6
em 1963 como uma variante benigna dos demais tumores
fibroepitelaiais cutaneos j& conhecidos. Em reviséo da li-
teratura, encontramos 60 casos de SFAE publicados até o
momento.

Caso Clinico

Paciente do sexo feminino, 23 anos de idade, da raca negra,
natural e procedente de S&o Paulo, estudante, procurou nos-
S0 servico com queixa de uma leséo cutanea com pélos na
regiao lombar desde 0 nascimento. Em 1998, foi submetida
a excisdo cirlrgica da mesma em outro servico. Nao foi rea-
lizada analise histolégica do material retirado. Desde entao,

Med Cutan Iber Lat Am 2003; 31(5): 304-309

houve recidiva da lesdo com crescimento insidioso e progre-
ssivo, formagéo de crosta e saida de secregéo purulenta. A
paciente fez uso de antibioticoterapia sistémica vérias vezes
sem sucesso. Negava queixas sistémicas bem como casos
semelhantes na familia. Ao exame dermatologico, foram
evidenciadas duas lesGes Ulcero-vegetantes com cerca de
4 cm no seu maior eixo, de limites precisos, parcialmente
recobertas por crostas sero-hematicas e rodeadas por areas
hipo e hipercrémicas na regido lombar (Figura 1). N&o havia
outras lesdes cutaneas. Apds bidpsia incisional, o exame
histopatolégico demonstrou numerosos corddes epiteliais
anastomosados formados por células cuboides partindo
da epiderme em diregéo a derme média e reticular, alguns
com luz no seu interior, representando a proliferagdo dos
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Figura 1. Lesbes Ulcero-vegetantes parcialmente recobertas por
crostas sero-hematicas na regido lombar.

ductos das glandulas écrinas rodeados por intensa fibrose
e processo inflamatério linfoplasmocitario (Figura 2). A
imuno-histoquimica as células glandulares se coraram pelo
antigeno carcino-embrionario (CEA) (Figura 3). O tratamento
cirargico consistiu em exérese total da lesdo com sutura
borda a borda, ocorrendo deiscéncia da cicatriz durante o
primeiro més pos operatorio. Nao houve recidiva da lesdo

em 8 meses de pés-operatorio.

Discussao

Em 1963, Mascard[1] apresentou dois casos com lesdes
Unicas: nodulo no I&bio e placa eritematosa na perna es-
querda. Esta nova entidade se caracterizava por intensa
proliferagédo de corddes epiteliais anastomosados com dife-
renciagdo ductal écrina circundados por tecido fibroso denso
e proliferagéo fibroblastica. Estes achados mimetizavam os
fibroepiteliomas cuténeos atipicos descritos por Pinkus[2]
em 1954 que apresentavam aspectos histolégicos compati-
veis com fibroadenoma de mama e carcinoma basocelular
superficial, simultaneamente. Apds revisar estes casos, Mas-
car6 notou semelhanga histopatolégica com os dois casos
estudados por ele mesmo criando entdo uma nova entidade
nosolégica, siringofibroadenoma écrino. Desde ent&o, foram
descritos 60 casos na literatura (Tabela 1).

O SFAE é uma entidade anexial cutanea rara que se origina
da porgédo excretora intra-epidérmica da glandula sudoripa-
ra écrina com apresentacdes clinicas variadas (Tabela 2).
Histologicamente, ha grandes corddes de células epiteliais
cubdides anastomosados que partem da epiderme em di-
regéo a derme média e profunda rodeados por um estroma

Figura 2. O exame histopatolégico da lesdo lombar corado ao
HE (hematoxiina-eosina) com aumento de 40 vezes mostra cor-
dbes epiteliais anastomosados formados por células cubdides
partindo da epiderme a derme profunda.

Figura 3. O exame imuno-histoquimico revela coloracdo das cé-
lulas glandulares pelo antigeno carcino-embrionario (CEA).

denso com intensa proliferacéo fibroblastica. A imuno-his-
toquimica, ha presenca do antigeno carcino-embrionario na
margem luminal das células ductais.

Alguns autores sugerem que as lesdes solitarias repre-
sentam um verdadeiro adenoma ou neoplasia e quando se
apresentam em grande numero o consideram um hamar-
toma. Outros sdo a favor de tratar-se de uma hiperplasia
reacional decorrente de um constante trauma no ducto
écrino havendo associacado a varias dermatoses: penfigdide
bolhoso, liquen plano erosivo palmo-plantar, displasia ecto-
dérmica hidrética e outras. Kanitakis et al, 1987(3], discu-
tiram a semelhanca histolégica entre o nevo acrossiringio e
o SFAE. Hurt et al[4] acreditam que o SFAE pode ser um
hamartoma ja que histologicamente, os elementos epiteliais
estdo circundados por um estroma especializado num sitio
de lesdo do acrossiringio e clinicamente as lesbes apre-
sentam uma distribuicao dermatémica. Pela primeira vez,
Nomura et al[5], 1991, sugeriram uma natureza reacional
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para o SFAE,com a descrigédo de casos de pacientes com
penfigdide bolhoso e méaculas eritematosas palmo-plantares
em 1991 e 1997[6]. Ha quem agrupe as lesbes do SFAE em
nevoides e nao nevodides (Hara et al, 1992[71). No entanto,
uma das mais apropriadas classificacdes clinico-nosolégicas
foi proposta por French et al,1997[81, modificada a partir
daquela publicada por Starink também em 1997[9]. Fren-
ch observou que ha um grande numero de casos de SFAE
associados a outras dermatoses inflamatérias e neoplasias e
como conseqUéncia de polineuropatia periferica, sugerindo
uma intensa remodelacao tissular de carater reacional assim
como Nomura em 1997[6]. Existem ainda casos familiares
em associacado a alteracdes oculares descritos por Chen em
1998[10]. Desta forma, a classificacdo proposta inclui um
quinto grupo que corresponde a natureza reacional: SFAE so-

Tabela 1. Relacdo dos casos de SFAE publicados na literatura.

litario, SFAE sem associagéo com alteragbes cutaneas, SFAE
com displasia ectodérmica hidrética (Sd de Schopf), SFAE
nevodide (ndo familiar unilateral linear) e SFAE associado com
dermatoses neopldsicas ou inflamatérias (reacional).

Conclusao

O caso por nés relatado apresenta caracteristicas clinico-
epidemioldgicas incomuns (Tabela 2), uma vez que se
tratava de uma paciente jovem e que o SFAE ocorreu em
local pouco habitual (regido lombar). A lesdo cuténea se
desenvolveu cerca de trés anos ap6s manipulacao cirurgica
de uma lesao prévia cujo diagndéstico ndo foi esclarecido.
N&o havia associagao com outras doengas cutaneas e sis-
témicas e antecedentes pessoais e familiares. Desta forma,
sugerimos a etiologia reacional para o quadro.

Autor / Ano / (Referéncia) Idade / Sexo Local / Tipo de Les&o Doenga Associada
Pinkus 1954 (2) 55/M Hélux esquerdo/tumor verrucoso solitario
Mascaré 1963 (1) 63/F Perna esquerda/placa crostosa solitaria
63/M Labio superior/ nédulo solitario
Goldner 1970 (11) 65/F Palmas das méos plantas dos pés /multiplas papulas
queratdsicas
Ogino 1976 (12) 44/F Perna direita/papulas multiplas com distribuicdo dermatémica
Wilkinson et al 1977 (13) 44/F Palmas, plantas dos tornozelos/mdultiplas papulas e placas
eritematosas com superficie queratésica
Weedon and Lewis 1977 (14) 16/F M&o e bragos esquerdos/placas verrucosas HED (Sd Schopf)
Olmos 1980 (15) 67/F Hipocondrio direito/ nédulo solitario
Civatte et al 1981 (16) 60/M Perna direita/nddulo solitario
Mehregan et al 1985 (17) 78/F Pé direito/nédulo solitdrio com crosta na superficie MHV
72/F Punho esquerdo/tumor verrucoso solitario
Kanitakis et al 1987 (3) 80/M Halux direito/nédulo solitario
Sanusi and Byrd 1988 (18) 71/M Maos Mieloma muiltiplo
Nordin et al 1988 (19) 80/F Palmas e plantas/tumor solitario e papulas eritematosas HED (Sd Schop)
multiplas e queratésicas
75/M Palmas e plantas/tumor solitario e papulas eritematosas HED (Sd Schop)
multiplas e queratésicas.
Hulsmans e Van de Staakl 1988 (20) 52/F Palmas,plantas e nariz/hiperqueratose difusa com fissuras HED (Sd Schop)
Aloi e Torre 1989 (21) 53/F Palmas e plantas/eritema difuso e multiplas papulas HED (Sd Schop)
Hurt et al1989 (4) 58/M Pé e perna esquerdos/pépulas e placas multiplas e Diabetes mellitus
dermatdmicas
49/M Regido lombar direita/péapula Unica HED (Sd Schop)
Vignale et al 1989 (22) 74/F Mama esquerda/ lesdo papulo-nodular eritémato-violacea
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Autor / Ano / (Referéncia) |dade /Sexo  Local / Tipo de Lesao Doenca Associada
Hamm et al 1990 (23) 65/F Palmas e plantas/queratodermia palmo-plantar, trés tumores HED (Sd Schop)
Billson e Dyall-Smith 1991 (24) 55/M Tornozelos/placas ulceradas bilateralmente
77/M Tornozelo esquerdo/placas verrucosas
Nomura et al 1991 (5) 76/M Palmas e plantas/ méaculas eritematoasa Penfigéide bolhoso
De Viragh et al 1992 (25) 70/F Heel direito/tumor verrucoso solitario
39/F Pé esquerdo/tumor solitario com superficie queratdsica
Eckert et al 1992 (26) 56/M Pé direito/nédulo erosivo solitario
Hara et al 1992 (7) 63/M Méos, pés, pernas, bragos, tronco e rosto/papulas eritematosas ~ Glaucoma, infecgdes
multiplas cronicas, polipose
gastrointestinal
Lui et al 1992 (27) 56/M Palmas,plantas /queratodermia palmo-plantar, multiplas papulas Diabetes mellitus e multiplos
e placas CBCs
Sueki et al 1992 (28) 45/M Pe direito/placa verrucosa solitaria Diabetes meelitus e
osteomielite recorrente
Ochonisky et al 1994 (29) 30/M Planta dos pés/multiplas papulas e placas espongiéticas Diabetes mellitus e infeccdes
recorrentes
Sobania et al 1994 (30) 46/F Pé e perna esquerdos/tumores multiplos eritematosos com Linfedema cronico e diabetes
superficie granular mellitus
Betti et al 1995 (31) 78/F Regido lombar esquerda/placa eritemato
sa
Ohnishi et al 1995 (32) 49/F Tornozelo direito/tumor solitdrio com superficie queratésica
Gambini et al 1995 (33) 70/F Pé direito/tumor solitario placa simile Diabetes mellitus
46/M Pernas/placas verrucosas Psoriase
Fretzin et al 1995 (34) 85/F Perna esquerda/tumor solitario
Ishida-Yamamoto et al 1996 (35) 58/M Tornozelo esquerdo/tumor solitario
Starink et al 1997 (9) 73/M Mao esquerda/tumor verrucoso solitério
69/M Labio inferior/tumor queratético
88/M Mé&o esquerda/tumor verrucoso
78/M Palmas e plantas/queratodermia palmo-plantar com multiplas HED (Sd Schopf) e SFAE
papulas maligno
59/F Palmas e plantas/queratodermia palmo-plantar com multiplas HED (Sd Schopf)
papulas
73/F Palmas e plantas/queratodermia palmo-plantar com multiplas HED (Sd Schopf, cancer de
papulas mama e CBC)
71/F Palmas e plantas/queratodermia palmo-plantar com multiplas HED (Sd Schopf)
papulas
76/M Palmas e plantas/queratodermia palmo-plantar com multiplas Insuficiéncia renal cronica
papulas
French et al 1997 (8) 82/M Palmas e plantas/méculas eritematosas Liquen plano erosivo palmo-
plantar
Nomura et al 1997 (6) 67/M Palmas e plantas/nédulos eritematosos Penfigéide bolhoso
84/F Palmas e plantas/nédulos eritematosos Penfigbide bolhoso
Gonzalez-Serva et al 1997 (36) 82/M Dorso mao/nédulo Unico CEC
Simpson et al 1998 (37) 64/M Palmas e plantas/placas eritematosas e queratose HED
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Tabela 1. Cont.

Autor / Ano / (Referéncia) Idade / Sexo Local / Tipo de Leséo Doenga Associada
74/M Palmas e plantas/placas eritematosas e queratose HED
Chen et al 1998 (10) 39/M Plantas e dorso pés, escroto, dorso/papulas e placas Ateragdes oculares (caso
eritematosas familiar-filho)
Takeda et al 1998 (38) 90/M Tornozelos/plantas eritematosas
Utani et al (39) 1999 57/F Face lateral do pé direito/lesao verrucosa sobre Ulcera prévia Diabetes mellitus
Trauner et al (40) 1999 57/M Hélux direito/placa verrucosa ulcerada
Carlson et al (41) 1999 71/F Plantas, pernas, palmas e punhos/papulas eritematosas planas  Sd Clouston com presenca
de HPV
Van Leeuwen et al (42) 1999 80/F Papulas violaceas/dorso dos pés e joelhos Sifilis congénita, HAS e
retardo mental
Komine et al (43) 2000 74/M Labio superior/pépula eritematosa com superficie granular, em
domo
Nogushi et al (44) 2000 33/M Regido temporal esquerda do couro cabeludo/nédulo Nevo sebéceo

eritematoso em domo sobre placa verrucosa

(F = feminino; M = masculino, HED = displasia ectodérmica hidrética, CBC = carcinoma basocelular, CEC = carcinoma espinocelular, MHV = hanseniase

virchowiana, HAS = hipertenséao arterial sistémica).

Tabela 2. Caracteristicas clinico-epidemiolégicas do SFAE (resumo dos trabalhos publicados até 2001).

Sexo Incidéncia no sexo masculino é a mesma que no feminino

|dade

Localizagao

Incomum: abdome, dorso, couro cabeludo, labio e escroto

Tipo de lesdo

Acomete todas as idades, mais comumente apos a 4* década, com média de 62 anos de idade
Comum: palma das méaos e planta dos pés, dorso dos pés e maos, tornozelos e joelhos.

Tumor ou placa verrucosa solitaria, papula ou nédulo Unicos, multiplas papulas queratésicas e crostosas, placa

eritematosa com superficie queratésica ou ulcerada, queratodermia palmo-plantar com ou sem multiplas papulas e
eritema com fissuras palmo-plantares.

Associagdo com outras
dermatoses

Asociagdo com outras doencas
sistémicas

Displasia ectodérmica hidrética (Sd. Schopf), penfigbide bolhoso, liquen plano erosivo palmo-plantar, psoriase, sffilis
congeénita, nevo sebaceo, Ulcera de pele cronica, carcinoma espinocelular.

Diabetes mellitus, hipertenséo arterial, mieloma multiplo, insuficiéncia renal cronica, polipose gastrointestinal,
glaucoma, osteomielite, insuficiéncia venosa periférica, cancer de mama, alteragdes oculares, linfedema cronico.
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