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Porocarcinoma vulvar: uma revisao de escopos

Vulvar porocarcinoma: a scoping review

Rui Toshio Takemoto de Mendonca Alho™®™,
Fernanda Kesselring Tso'®™, Neila Maria de Géis Speckho'®™

RESUMO

Os tumores vulvares malignos sdo raros e afetam principalmente mulheres
na pés-menopausa. O porocarcinoma é considerado um tumor maligno
incomum das glandulas écrinas que pode ser visto na vulva e que acomete
ndo somente mas principalmente idosas. O objetivo deste trabalho pautou-
se em analisar os casos de porocarcinoma de células écrinas da vulva
presentes na literatura, a fim de fornecer um amplo conhecimento sobre
o diagnostico, tratamento e progndstico da doenga, cuja escassez de dados
literarios aliada a raridade do tumor imp&em desafios técnicos na condugdo
de pacientes portadoras desta neoplasia. A metodologia escolhida para esta
finalidade foi a revisdo de escopo (ou scoping review), que considerou 6 etapas
de busca, andlise, elegibilidade e inclusdo dos artigos. Pode-se evidenciar
que seus diagnosticos clinico e histopatologico sdo potencialmente
desafiadores, mesmo para equipes especializadas em centros de referéncia.
Sua semelhanca com outras doengas muitas vezes leva a sua descoberta
tardia e tratamento incorreto e, por conta disso, € importante considerar
0 porocarcinoma como hipétese diagndstica, principalmente em pacientes
acima de 60 anos, com histdria de longa dura¢do ou crescimento repentino
associado a acometimento linfonodal.

PALAVRAS-CHAVE: Porocarcinoma Ecrino; Neoplasia Maligna;
Porocarcinoma vulvar

SUMMARY

Malignant vulvar tumors are rare and have mostly killed postmenopausal
women. Porocarcinoma is considered an uncommon malignant tumor of
the eccrine glands that can be seen in the vulva and that affects not only but
mainly the elderly. The objective of this work was based on analyzing the
cases of porocarcinoma of eccrine cells of the vulva present in the literature,
in order to provide a broad knowledge about the diagnosis, treatment and
prognosis of the disease, whose source of written data associated with the
rarity of the hereditary tumor technical challenges in managing patients
with this neoplasm. The methodology chosen for this purpose was the
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scope review (or scoping review), which considered 6 stages of search, analysis, eligibility and inclusion of
articles. It can be shown that its clinical and histopathological diagnoses still present potential for study, even
for specialized teams in reference centers. Its similarity with other diseases often leads to its late discovery
and occult treatment and, because of this, a diagnostic hypothesis is necessary, especially with regard to
women over 60 years old and who have presented a history of evolution or regretful growth. with lymph node
involvement.

KEYWORDS: Eccrine porocarcinoma; Malignant Neoplasm; Vulvar porocarcinoma

INTRODUCAO

A vulva é composta pelos labios menores, maiores, clitéris, vestibulo vaginal, bulbo
do vestibulo e uma variedade de estruturas glandulares. A parte lateral do labio possui
pélos e células sudoriparas, enquanto a porcao medial é coberta por mucosa modificada
queratinizada. Essamembrana mucosa contém células apécrinas e glandulas sebaceas, como
as glandulas de Skene (parauretrais), Bartholin e outras glandulas vestibulares menores (1).
Além disso, ainda sdo encontradas glandulas do tipo mamario ano-genitais, tipicamente no
sulco interlabial (2,3).

Quando se abordam as neoplasias vulvares, percebe-se que sao responsaveis por 3
a 5 % dos canceres genitais femininos, sendo 90% desses espinocelulares (4). Um por cento
das neoplasias malignas da vulva originam-se de tecidos glandulares; ja os adenocarcinomas
de origem anexial correspondem a 0,1% dessas estatisticas, tendo, em sua maioria, os sitios
primarios nas glandulas de Bartholin ou associados a Paget extra-mamario (5).

Numa revisdo de 32 anos, Barker e colegas demonstraram os seguintes dados: entre
189 lesdes anexiais da vulva, 70% eram benignas, 30% malignas, sendo a doenca de Paget
extra-mamaria a mais comum. Trés casos, corresponderam a poromas écrinos vulvares (6)in
addition to eccrine glands and folliculosebaceous units, benign as well as malignant lesions
derived from these adnexal structures are, not surprisingly, found in the vulva. However, their
incidence occurring in the vulva has not been reported, to our knowledge. To determine the
incidence of various vulvar adnexal lesions. We performed a retrospective review (1978-2010,
um tumor benigno do acrossiringeo presente em qualquer parte do corpo que contenha
glandulas sudoriparas (7). O porocarcinoma, versao maligna dessa lesdo, ndo teve casos
registrados no estudo (6)in addition to eccrine glands and folliculosebaceous units, benign
as well as malignant lesions derived from these adnexal structures are, not surprisingly,
found in the vulva. However, their incidence occurring in the vulva has not been reported, to
our knowledge. To determine the incidence of various vulvar adnexal lesions. We performed
a retrospective review (1978-2010.
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OporocarcinomafoidescritopelaprimeiravezporPinkus(8),recebendoanomenclatura
atual em artigo de Mishima e Morioka, em 1969 (9). Trata-se de um poroma écrino maligno,
gue, assim como a lesdo benigina, origina-se na porc¢do ductal da epiderme, conhecida como
acrossiringeo (6,10)in addition to eccrine glands and folliculosebaceous units, benign as well
as malignant lesions derived from these adnexal structures are, not surprisingly, found in
the vulva. However, their incidence occurring in the vulva has not been reported, to our
knowledge. To determine the incidence of various vulvar adnexal lesions. We performed a
retrospective review (1978-2010. Representa 0,005% dos carcinomas de pele (10,11)'pushing’
and ‘pagetoid’ eccrine porocarcinoma, according to Robson’s criteria. Statistical methods
were used to estimate the recurrence risk. Results: Twenty-four patients were included. The
surgical margins realized were > 2 cm or <2 cm in six and 13 patients, respectively, and slow
Mohs procedure was performed in two patients. Ten, seven and two patients presented with
‘infiltrative’, ‘pushing’ or ‘pagetoid’ eccrine porocarcinoma, respectively. Eight patients (of 23
e, dentre os tumores de glandulas sudoriparas, acaba sendo o mais comum (11).

Este tumor acomete principalmente pacientes acima da sexta década, incidindo com
mais frequéncia no sexo feminino ou igualmente entre homens e mulheres, de acordo com a
literatura em questdo (6,10)in addition to eccrine glands and folliculosebaceous units, benign
as well as malignant lesions derived from these adnexal structures are, not surprisingly,
found in the vulva. However, their incidence occurring in the vulva has not been reported, to
our knowledge. To determine the incidence of various vulvar adnexal lesions. We performed
a retrospective review (1978-2010. Os locais mais afetados sao cabeca, pescoco, tronco
e membros inferiores, com varia¢des na incidéncia de cada sitio conforme o estudo lido
(10,12,13)classification, diagnosis, and behavior. Mais especificamente, o porocarcinoma
vulvar possui somente 10 casos descritos na literatura em lingua inglesa. Dentre eles,
vista a raridade do tumor, seu dificil diagndstico e tratamento geralmente tardio, muitos
apresentaram desfechos desfavoraveis (14-22)leading to confusion with metastatic lesions.
In this series, 14 cases of eccrine carcinoma in five male and nine female patients, ranging
in age from 13 to 84 years, are described. Ten tumors strongly resembled infiltrating ductal
adenocarcinomas of the breast, and were thus classified as ductal. Three had a prominent
mucinous matrix, similarlyexplainingtheir categorizationas mucinous carcinomas. Finally,one
neoplasm was a classic eccrine porocarcinoma. Four patients with ductal eccrine carcinomas
suffered metastasis, and a 50% mortality rate was observed among this group of ten cases. In
contrast, only one of three mucinous carcinomas metastasized, although all of these lesions
recurred locally, as did the single porocarcinoma. None of the latter four neoplasms proved
fatal. The results of conventional special stains in these 14 cases are discussed, and histologic
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features that they shared, and which may be utilized in distinguishing eccrine carcinomas
from benign sweat gland tumors, are presented. Copyright © 1985 American Cancer
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Diante deste contexto, o objetivo deste trabalho foi analisar os casos de porocarcinoma
de células écrinas da vulva presentes na literatura de lingua inglesa, a fim de fornecer maior
entendimento sobre o diagndstico, tratamento e progndstico da doenca, cuja escassez
de dados literarios aliada a raridade do tumor imp8&em desafios técnicos na conducdo de

pacientes portadoras desta neoplasia.

METODOS

Essa revisdo é considerada como sendo uma “scoping review” ou seja, uma analise
de escopo, pois teve como principal objetivo mapear rapidamente e de forma concisa e
assertiva, os principais conceitos que permeiam uma determinada area de pesquisa. Difere-
se da revisdo sistematica pois ndo visa analisar a qualidade metodolégica e evidéncias das
técnicas disponiveis. Difere-se ainda das revisdes tradicionais, como por exemplo, as revisdes
integrativas e narrativas, pois envolve um procedimento de busca e averiguacdao mais
sistematicos (23). Além disso, foi conduzida de acordo com as recomendacdes do PRISMA
(Preferred Reporting Items for Systematic Reviews and Meta-analysis Statement) apresentadas
por Moher et al. (2009) (24).

Sob essa perspectiva, essa revisao de escopo teve como principal objetivo mapear, por
meio de um processo rigido, definido transparente, o estado de arte de uma determinada
area, cujo objetivo secundario pautou-se em oferecer uma visao descritiva dos estudos
encontrados, buscando-se averiguar a dimensao, o alcance e a natureza do estudo.

Estrutura e etapas da revisao

De acordo com a metodologia adaptada por Ferraz et al (2020, p. 202) (25) o objetivo
deste estudo foi investigar os desafios da Tradu¢dao do Conhecimento (TC, a estrutura dessa
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revisdo apresenta-se em seis principais etapas, que sdo: “1) identificacdo da questdo e
objetivo de pesquisa; 2) identificacdo de estudos relevantes, que viabilizassem a amplitude
e abrangéncia dos propdésitos da revisao; 3) selecao de estudo, conforme os critérios
predefinidos; 4) mapeamento de dados; 5) sumarizacdao dos resultados, por meio de
uma analise tematica qualitativa em relacdo ao objetivo e pergunta; 6) apresenta¢dao dos
resultados, identificando as implica¢es para politica, pratica ou pesquisa”.

A pergunta de pesquisa, definida para que se pudesse iniciar a investigacdo, foi: Ha
como fornecer informacdes compiladas suficientes sobre casos de porocarcinoma para
leigos e especialistas a fim de poderem avaliar qual o melhor tratamento a partir dos
resultados clinicos e anatomopatoldgico que possuem? Logo apds, a estratégia de busca
escolhida incluiu a busca pelo identificador Unico do Registro de Descritores em Ciéncias da
Saude (DeCS/MeSH) publicados nas seguintes bases: PubMed, Scopus e Web of Science.

Os descritores utilizados foram combinados com o operador booleano OR: (Vulvar
Porocarcinoma) OR (Vulvar Neoplasms) OR (Eccrine Porocarcinoma) presentes nos titulos,
resumos e palavras-chave, aos quais foram adicionados apenas filtros linguisticos. Por se
tratar de uma revisao de escopo, filtros temporais ndao foram considerados. A estratégia de
busca foi desenvolvida pelo autor principal e as demais etapas foram acompanhadas pelas

professoras e orientadoras deste manuscrito.

Critérios de elegibilidade

Foram considerados como critérios de inclusdo: artigos do tipo “relatos de caso”, no
idioma inglés, disponiveis como acesso aberto e com um periodo de publicacado livre, cuja
busca foi atualizada até marco de 2023. Foram incluidos os artigos que reportavam casos
relacionados especificamente a diagndstico e tratamento de porocarcinoma vulvar.

Foram excluidos estudos duplicados, que ndo se apresentavam completos ou na
integra e aqueles que ndo apresentavam pelo menos dois dos descritores no resumo ou no
titulo. Apés a leitura critica, também foram excluidos os artigos que ndo se apresentavam
como sendo relevantes ao objetivo proposto e também, os que ndo apresentavam como

sitio primario outros locais que ndo a vulva.

Critérios de inclusao

De 10 estudos elegiveis, somente 9 foram utilizados. Um deles ndo apresentava a
vulva como sitio primario da doenca. Para essa analise, levou-se em consideracao os fatores
relacionados as pacientes, como por exemplo: idade e etnia; fatores relacionados a conducao
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e evolucdo dos casos, tais quais tratamento, seguimento, presenca de metastase, recorréncia
ou morte; fatores relacionados ao tumor, como caracteristicas clinicas do tumor, suspeicao
da bidpsia inicial comparada a bidpsia final, imuno-histoquimica (levando em consideracdo
a positividade de Antigeno epitelial de membrana - EMA - e Antigeno carcino-embrionario -
CEA) e, principalmente, profundidade, invasao angiolinfatica e atividade mitética, qualidades
que foram caracterizadas por Robson e colegas (13) como indicativos de mau progndstico.
No seguimento de 54 pacientes, na sua série de casos (13), Robson e colegas notaram
recorréncia em 17% dos pacientes, metastase linfonodal em 19% e a distancia em 11%.

Sumarizagdo, analise e detalhamento dos estudos

Para a etapa de anadlise e sumarizacdo das informac¢des essenciais contidas em
cada um dos artigos elencados, foi utilizada uma estrutura analitica descritiva para que se
pudesse examinar criticamente cada um dos artigos pelos 3 pesquisadores deste estudo.
Nesta etapa, foi realizada uma compilacao dos resultados em uma planilha no programa
Excel® com as seguintes informacdes: caso, idade, etnia, historia, exame fisico, tratamento e
seguimento. Posteriormente, na apresentacao dos resultados, foram construidos conteddos
simplificados para melhor resumo de cada um dos casos.

RESULTADOS

Pode-se observar desde a primeira publicacdo (em 1985) até o més de marco de 2023,
apenas nove casos relatados de porocarcinoma vulvar como sitio primario (casos 7-9) que
podem ser observados na Tabela 1. A média de idade das pacientes foi de 66 anos e dados
sobre etnia mostraram-se insuficientes. As apresenta¢des mais comuns da doenca foram
nodulo/massa de consisténcia firme, apresentando ulcera¢des em trés casos (casos 7,8 € 9)
e eritema em dois (casos 3 e 8).

O tempo de evolucdo variou entre 2 meses (caso 7) e 20 anos (caso 3) e duas pacientes
tiveram recorréncia. Uma delas, apos radioterapia e quimioterapia de alta dose, por duas
vezes (caso 5) e a outra, apods radioterapia, por trés. Quatro pacientes tinham metastases
linfonodais (casos 2,4,5 e 8 e duas metastases a distancia (casos 4 e 7). Dos nove casos,
apenas trés pacientes conservaram-se livre de doenca em periodos que variaram entre 6 e
29 meses (casos 3,9,2 e 6). Houveram duas mortes, uma nao relacionada a doenga (caso 1) e
outra secundaria ao porocarcinoma.
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Tabela 01 - Dados e informacgdes dos artigos utilizados neste estudo

AP/ .
CASO/ CARACTERISTI- .
ANO 'DADE ETNIA SUSPEITA IHQ EXAME FISICO TRATAMENTO SEGMENTO
CAS DO TUMOR
INICIAL
Lesdo no labio Recorréncia por
1 : e perineo, sem Vulvectomia 3 vezes. Morte
(14,15) 80 Csaiel;rﬁg_ Porzg(r:ﬁgc" - - linfonodos radical e por causa nao
-1985 palpaveis no radioterapia relacionada a
exame inicial. doenca.
Hemivulvectomia
radical modificada
M I\/Iassaf.de 2X3 " ¢linfadenectomia
‘Margem cm, Tirme, inguino-femoral
infiltrativa movel em labio bilateral ( 6/15+ Metastase
; Atividade mitotica esquerdo; ; ;
2(16)- g Cauca- Porocarci- ) abundante nédulo de a esquerda, linfonodal - 19
1996 siana noma Invasdo 2 em firme 0/20 a direita) meses livre de
Ol AT - e radioterapia doenca
angiolinfatica e mbvel em (5040¢Gy na pelve
presente regido inguinal 58 frag6¥es rggiéo
esquerda inguinal esquerda
em 30 frag¢Ges)
Massa eritema-
dad tosa erg labio I g
3(17) ) ) EMA, Atividade mitética  maior direito, o 6 meses livre de
-1998 88 CEA aumentada medindo 3x2 Exciséo local doenca
cm; sem lin-
fonodomegalia
Em 10 meses
de evolucao:
; metastases nos
rr?aarccl)rboc-o linfonodos ingui-
difgren- Nodulo abran- nais bilaterais
i : x o gendo |a- Excisdo e radiote-  ,retroperitdnio,
%82) 32 - ?:)?/%(\)/’el Echéﬁ’ Ir]lggzgo ?ngéglt'g bios maiores e rapia/quimiote- peribrénquicas
rﬁetéstase P monte pubico, rapia com extensao
de tumor medindo 4,5 cm. para veia cava e
rimario multiplos focos
P pulmonares -
paciente viva com
doenca.
Metastase em
linfonodos iliacos.
4 anos apo6s
primeira excisao,
recorréncia;
Excisdo local e 11 anos apos,
. No6dulo subcu-  duimioterapia em  nova recorréncia
Carcinoma = . A P alta dose; excisdo  medindo 9 cm,
§(210%)5 60 - indiferen- Echéﬁ' l?gfizgo ?ngéﬁlt'g' r%aaqgﬁgi%ilfobéoe local e radiotera-  com infiltracao
ciado P pia adjuvante na  dos tecidos sub-

3cm.

primeira recor-
réncia

cutaneos do labio
maior direito e
periosteo do 0sso
pélvico, sem me-
tastase de outros
6rgdos - viva com
doenca

%
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Excisdao com
Margem expan-
siva e o bl TeaBordagem ta.
Afro- : Profundidade de maior esquerdo, cicatriz para am- .
6(19)-  4g amerj. Porocarci-  EMA, 8 mm réxin?a a0 lia éopde mar- 29 meses livre de
2010 cana noma CEA  Atividade mitdtica mponte pubico ggmgem sesundo doenca
6;&9/'3#:%%5&:0 medindo 4x5  tempo com linfad-
ausente cm. enectomia ingui-
nal esquerda
Excisdo local radi-
cal, linfadenecto-
mia bilateral (0) e
radioterapia (5040
Cgy em 28 Fra-
¢des para pelve,
regiao inguinal
bilateral e vulva) e  Metédstases no
Carcino- \ cis;z)lating 4Q|mg/ s?cro c,camI multip-
: assa em m2 por 5 ciclos; 0s nédulos em
né?fgfeunc_o Profgg%drﬁde g regido interna QT apos diag- ambos pulmdes
720 Niponi- ‘cado,  EMA Invasaoangolin- | dopeauen - poicogdemé,  disgnostcadss
-2016 54 ca provavel CEA fatica presente firme e u geradé cursos de carbo por final d
metastase Atividade mit6tica - ' - rbop- apos tiha' aa
de tumor abundante medindo 1x0,6 latina + paclitaxel) radioterapia
rimario cm. e RT paliativa para 12 meses apos
P o sacro Vulvecto- cirurgia, morte
mia radical e pela doenca
linfadenectomia
inguinofemoral
bilateral com
radioterapia (em
andamento no
momento da sub-
missdo do estudo)
2 nédulos
eritematosos
ulcerados em
ldbio maior
esquerdo, o pri-
n;ig (ernnecoggg? Vulvectomia radi- ) .
rto de mate.  cal e linfadenecto- Metastases lin-
Carcinoma o o rial necrotico  Mia inguinofemo- fonodais inguino-
8(21) - 75 Indiana indiferen- EMA, Atividade mitdtica amarelado. o se- ral bilateral com  femorais bilater-
2016 ciado CEA abundante undo medindo radioterapia (em ais/ paciente viva,
g2x2 cm. ambos andamento no em tratamento
' ’ momento da sub- com radioteapia
firmes e endu- issd0 d d
rados; multip- missao do estudo)
los linfonodos
aumentados e
endurecidas em
regiao inguinal
bilateral.
Massa lobulada
Margem de 3,5 cm, firme
infiltrativa com ulceracao Vulvectomia
Profundidade de superficial, radical e
9(22) 83 Porocarci- CEA 15 mm. Invaséao envolvendo linfadenectomia 6 meses livres de
-2017 noma angiolinfatica os dois labios inguinal bilateral doenca
ausente maiores, ao (a direita 0/9; a
Atividade mitética redor do clitoris esquerda 0/5)
16/ CMA e labio menor
esquerdo
Fonte: Os autores
AP: Anatomopatoldgico inicial; IHQ: Imuno-histoquimica; EPM: Antigeno Epitelial de Membrana; CEA: Antigeno
Carcino-Embrionéario
(@) ev-ne-no |

-
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DISCUSSAO

O porocarcinoma pode evoluir de uma lesao benigna prévia, o poroma. Entretanto,
sua exposicao cronica a luz ou a agentes quimicos e quadros de imunossupressao podem
configurar em fatores de risco para malignizacao (11). Ele pode se apresentar de formas
variadas: nodular, cistica ou ainda como placas verrucosas ou formacfes polipoides,
frequentemente ulceradas e fridveis (11,26), o que dificulta o estabelecimento de critérios
paraseudiagndstico clinico(27). Alémdisso, o diagndstico clinico e histologico dessa neoplasia
é dificultado pela semelhanca com outras entidades, tais quais: carcinoma espinocelular,
carcinoma basocelular, melanoma amelanocitico, metastases a distancia, doenca de Bowen,
doenca de Paget, verruga vulgar, fibroma ou granuloma piogénico (10)representing 0.005%
of all malignant epithelial neoplasms. The majority of publications are single case reports. The
objective of this study was to describe the epidemiologic and histopathologic characteristics
of patients diagnosed with eccrine porocarcinoma. Methods: A retrospective study was
carried out from January 1994 to December 2010. Cases with a histopathological diagnosis
of eccrine porocarcinoma were included. The investigated variables were frequency, gender,
age, time of evolution, localization, morphology, referral clinical diagnosis, and histopathology
patterns. The information was analyzed using descriptive statistics. Results: During this 17-
year period, 33 cases diagnosed with eccrine porocarcinoma were detected. Female gender
was predominant with 64% cases. The average age was 74 + 12 years. The most frequent
location was the head with 37% cases; the most common observed morphology was
nodular, in 46%. The main referral diagnosis was squamous cell carcinoma in 67% of cases.
With regard to the histopathology characteristics, necrosis predominated in 64% cases,
comedonecrosis in 45% cases, squamous differentiation in 42% cases, and melanocyte
colonization in 21%. Conclusions: Our series presents some clinical and histopathology
differences with previously reported, such as the most frequent localization in the head and
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time of evolution, localization, morphology, referral clinical diagnosis, and histopathology
patterns. The information was analyzed using descriptive statistics. Results: During this
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cases. With regard to the histopathology characteristics, necrosis predominated in 64%
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31""abstract”:"Background: Primary eccrine porocarcinoma is a rare cutaneous neoplasm
and there is no consensus concerning its surgical management. Objectives: To conduct a
retrospective analysis of all the cases of eccrine porocarcinoma seen in our hospital in order
to identify prognostic factors. Methods: Clinical data were retrieved from the patients’ files.
Each histological sample was reviewed by the pathologist and classified into three eccrine
porocarcinoma subtypes: ‘infiltrative’, ‘pushing’ and ‘pagetoid’ eccrine porocarcinoma,
according to Robson’s criteria. Statistical methods were used to estimate the recurrence
risk. Results: Twenty-four patients were included. The surgical margins realized were >2 cm
or <2 cm in six and 13 patients, respectively, and slow Mohs procedure was performed in
two patients. Ten, seven and two patients presented with ‘infiltrative’, ‘pushing’ or ‘pagetoid’
eccrine porocarcinoma, respectively. Eight patients (of 23.

Robson e colegas (13) ainda notaram os seguintes fatores associados a piores
progndsticos: No seguimento de 54 pacientes, na sua série de casos (13), Robson e colegas
notaram recorréncia em 17% dos pacientes, metastase linfonodal em 19% e a distancia
em 11%. No seguimento de 54 pacientes desta mesma série de casos, foi vista recorréncia
em 17% dos pacientes, metastase linfonodal em 19% e a distancia em 11%. Outrossim,
notou-se que margens com padrdo infiltrativo estdo relacionadas a maior recorréncia
local (11,13) e desfechos desfavoraveis a diferenciacdo escamosa, principalmente em
pacientes imunocomprometidos, embora os dados nao fossem suficientes para consolidar
a associacdo (11). O tratamento primario € cirdrgico e avaliacao do linfonodo sentinela
tem sido enfatizada como um aspecto importante no manejo dos pacientes (28,29)and it
affects both sexes equally usually in the sixth to seventh decade. In our case, we present
a 42-year-old male patient with a recurring exophytic tumor on the right lower extremity
without local extension. The initial tumor was biopsied, excised and diagnosed as an
eccrine poroma. The tumor then recurred 6 years later, was re-excised, reconstructed with
a soleus muscle flap and diagnosed as an eccrine porocarcinoma. © 2011 Chang et al;
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seventh decade. In our case, we present a 42-year-old male patient with a recurring exophytic
tumor on the right lower extremity without local extension. The initial tumor was biopsied,
excised and diagnosed as an eccrine poroma. The tumor then recurred 6 years later, was re-
excised, reconstructed with a soleus muscle flap and diagnosed as an eccrine porocarcinoma.
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pior progndstico descritas, segundo Robson e colegas (13). Dessas 7 pacientes, 5(55% do total)
evoluiram com algum tipo de metastase, sendo 4 delas (44%) linfonodais: linfonodal inguinal
(16); linfonodal inguinal e peribrénquica, retro-peritonio e pulmao (18); linfonodal iliaca,
sacro e pulmdes (20); linfonodal inguino-femoral (21)occurring most frequently on the lower
extremities. It affects both sexes equally usually in the 6 th to 7 th decade of life. Metastasis to
regional lymph nodes may occur in 20% that may be fatal in 60% cases. Its aggressive nature,
rarity of occurrence, and unusual presentations make it very important to be evaluated
properly by the clinician. We hereby report a case of a 75-year-old female presenting with
two exophytic tumors over her vulva with local extension. On histopathological examination,
it was diagnosed as malignant eccrine poroma. On magnetic resonance imaging of the pelvic
region, metastatic extension in regional lymph nodes was found. She was treated by radical
vulvectomy with bilateral inguinal and femoral lymph node dissection followed by radiot
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1","issue”."4" "issued":{"date-parts”:[[“2016"]]},"title”:"Malignant eccrine poroma of the vulva:
An intriguing case of a rare tumor at an unusual site”,"type”:"article-journal”,"volume”."61
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5ed90"]}],"mendeley”:{"formattedCitation™:"(21. Enquanto isso, uma paciente veio a &bito
(20), enquanto outra apresentou duas recorréncias (18). De forma interessante, dois casos
apresentaram diferenciagdo escamosa (casos 4 e 7), evoluindo ambos com metastases e
um tendo morte como desfecho. Nos casos livres de doenca, o tratamento foi cirdrgico, por
excisdo ampla ou local, complementado por eventual linfadenectomia uni ou bilateral (casos
9, 6, 3 e 2) e radioterapia em um caso apenas (5).

As pacientes com longo tempo de evolu¢ao tiveram tendéncia a progndsticos mais
favoraveis, mesmo na presenca de metastases. Por outro lado, no caso 7, cuja histéria era
de apenas dois meses, foi registrado o Unico 6bito entre as pacientes analisadas. Nos casos
em que houve recorréncia, infelizmente nao foram descritas as margens tumorais, mas num
deles foi descrita invasao angiolinfatica. O caso 6, que contou com os critérios de Robson
negativos em sua descri¢do, por sua vez, apresentou uma 6tima evolugao.

Por fim, ha um dos casos que, ainda que elegivel porém nao incluso (30), foi
considerado de sumaimportancia nessa discussao. Acredita-se que seu acometimento vulvar
provavelmente tenha sido secundario a processo metastatico e por isso foi considerado
como excluido da analise conjunta aplicada aos demais relatos. Esse caso foi a primeira
descricdo de um porocarcinoma deste tamanho em regido perineal, com acometimento
de 6rgdos adjacentes, trazendo imagens inéditas da doenca a literatura e, apesar da
aparente gravidade, apresentou evolucdo favoravel. A analise anatomo-patologico ndo foi

disponibilizada no mesmo.

CONSIDERACOES FINAIS

O porocarcinoma é um cancer raro e incomumente acomete a vulva. Seus diagnoésticos
clinico e histopatoldgico imp&em desafios mesmo para equipes especializadas em centros
de referéncia e sua semelhanca com outras doencas muitas vezes levam a sua descoberta
tardia e tratamento incorreto. Por essa razao, é muito importante que seja considerado como
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uma hipdétese diagndstica, principalmente em mulheres com mais de 60 anos e historias de
longa evolug¢do ou crescimento repentino com acometimento linfonodal.

O diagnéstico precoce e reconhecimento dos fatores de pior progndstico e recorréncia
na histopatologia, sdoferramentas que naosé direcionam aamplitude das margens cirdrgicas
no tratamento, mas também ajudam a desenhar um plano individualizado de seguimento das
pacientes. O uso de propedéutica radiolégica é importante tanto para identificar metastases
linfonodais e em outros 6rgaos, além de ser Util para tracar o planejamento cirurgico.

Ponderar o uso da radiagdo e quimioterapia, pesando-se o risco-beneficio
individualmente parece ser uma conduta prudente, uma vez que tais interven¢des nao
foram demonstradas com cruciais na prevencao de metastases ou recorréncias da doenca.
O porocarcinoma é uma neoplasia extremamente rara e sua ocorréncia na vulva se
identificada de forma precoce podera poupar a paciente de excisbes extensas que nao so
diminuem a qualidade de vida, como também podem alterar a anatomia de uma area vital

na sexualidade de muitas mulheres.
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