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_RESUMO

O estudo de um caso do tumor actualmente designado como Linfadenoma cutineo e a
revisdo da literatura permitiu verificar que as caracteristicas clinicas e histolégicas sdo bastante
uniformes e de relativamente ficil diagndstico. Pelo contrédrio, os dados imunocitoquimicos sdo
relativamente dispares. A histogénese do tumor e, em consequéncia, a sua posi¢io nosolégica é
discutivel : tumor anexial pilosebéceo? écrino? variedade de basalioma? A designacio de Tumor
linfo-epitelial cutineo ou de Tumor epitélio-linfohistiocitdrio parece ser mais adequada do que a
de Linfadenoma cutineo, que de resto jd fora utilizada para designar o Linfocitoma cutineo
benigno.

SUMMARY

Lymphoepithelial tumor of the skin

The study of a case of Cutaneous Lymphadenoma and a literature review allowed us to ve-
rify that, in contrast to immunohistochemical flndings, clinical and histological dates are basicly
reproducible. Accordingly the eccrine or hair follicle natures of the pleonasm cannot be either
excluded or confirmed. The initial terms “Cutaneous lympho-epithelial tumor” or “Epithelial-
lymphohistiocytic tumor” seem more suitable than that of “Cutaneous lymphadenoma” to

describe this peculiar skin neoplasm.

INTRODUCAO

Em 1987, Santa Cruz e Barr, baseando-se em oito casos,
descreveram uma entidade tumoral benigna com a desig-
nag@o Tumor Linfo-Epitelial. Os mesmos autores publi-
caram, quatro anos mais tarde, um estudo de revisdo de 13
casos agora sob o nome de Linfadenoma cuténeo.

E um tumor raro (cerca de 37 casos publicados) cuja
nosologia e histogenese sdo discutiveis: nova entidade
tumoral? tipo particular de tumor anexial écrino ou
piloso? ou particular variedade de basalioma?

A observagio de um caso permitiu-nos o seu estudo e
fazer a revisfo da literatura.

CASO CLINICO
Doente do sexo feminino, de 31 anos, com lesio nodu-
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lar, hemisférica, eritematosa, indolor, de 0.5 cm de dia-
metro, localizada na fronte, com trés anos de evolugfo.
Diagnosticada de basalioma perolado, foi excisada em
bloco. Decorrido um ano sem recidiva.

O exame histopatolégico mostrou haver proliferacio tu-
mor nodular (figura 1), ocupando a totalidade da espessura
da derme, constituida por um conjunto de proliferagdes
arredondadas, lobulares ou alongadas e trabeculares, de
dimensdes variadas, isoladas ou confluentes, envolvidas
por um estroma fibroso, desmoplésico, coexistindo discre-
to infiltrado linfomonocitério relativamente disperso.

As formagdes lobulares e alongadas (figuras 2 e 3) sdo
limitadas por duas ou trés camadas de células basaléides,
por vezes esbogcando palissada, limitando 4rea central
constituida por uma amélgama de pequenos linfécitos e
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F zg.4 - Dots mnho’s n‘ttra-:pidérmicos de células twmorais.
folicular?) (figura 4). A sublinhar também a observagio de
duas imagens de diferenciacio ductal no seio das formagdes
trabeculares, uma das quais queratinizada (figura 5). Ausén-
cia de imagens de conexdo com os foliculos pilosebédceos.

O estudo imunocitoquimico (Quadro 1) mostrou posi-
tividade a citoquina KL.1 apenas nas células basaldides;
na érea central o EMA, a proteina S100 e o UCHL (lin-
fécitos T) eram positivos mas de modo disperso, embora
presentes na grande maioria da massa tumoral. Os mar-
cadores CEA e 4KBS5 (linfécitos B) foram negativos.

Fig.2 - Pormenor das formagoes lobulares e das trabéculas envolvtdas
por estroma desmopldsico. Foco de queratinizagdo a direita (seta).
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Fig.5 - Diferenciagdo ductal intra e extra-rumoral (setas).

DISCUSSAO
. X O interesse da neoplasia descrita por Santa Cruz et
Fig.3 - Pormenor dum [6bulo limitado, a esquerda, por celulas basaldides all2 reside no apenas na sua raridade, mas também na

e preenchido por amalgama de células linfocitdrias e histiocitdrias. . ~ .. . .
sua interpreta¢@o nosoldgica e histogénica.

de células de maiores dimensdes, de citoplasma claro, Clinicamente, caracteriza-se por lesdo tinica, papulo-no-
mal defenido, de nicleo pouco baséfilo. Auséncia de dular, de 0,5 a 1 cm de didmetro, indolor, localizada na
atipias nucleares e de mitoses. A notar um pequeno foco grande maioria das vezes na cabega e pescogo, excep-
de queratinizagdo ortoqueratésica numa zona mais cionalmente nos membros inferiores!. Predomina no
superficial e periférica do tumor (figura 2), aparente- sexo masculino, sobretudo dos 30 aos 50 anos. Tem
mente sem relagdo com este, assim como a existéncia de evolugdo lenta, de dois a cinco anos, por vezes de alguns
dois ninhos intraepidérmicos de células idénticas as da meses2-3 ou de mais de 20 anos!4. O diagnéstico clinico
drea central das formagdes lobulares (epidermotropis- evocado é,na maioria dos casos, o de basalioma ou de
nio? participacio histogénica do acrosiringio ou de poro nevo melanocitico acrémico.
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Quadro I - Estudo imunohistoquimico (caso pessoal)

Anticorpos Cél. basaloides Cél. Intralobulares
KL1 (Imunotécnica) + -
EMA (DAKO) - +
CEA (DAKO) - -
S100 (DAKO) - +
UCHLI (DAKO) - +

4KBS5 (DAKO)

Histologicamente, o tumor forma um nédulo intradér-
mico, de limites relativamente definidos, constituido por
um conjunto de formacgdes arredondadas e/ou trabecu-
lares, limitadas por células basaléides muitas vezes dis-
postas em palissada e contendo numerosas células dis-
persas, do tipo linfocitario, epiteli6ide e histiocitario. O
estroma € fibroso, do tipo desmoplésico.

Podem existir focos de queratinizagdo no seio dos lo-
bulos, interpretados como esbogos de diferenciagdo
folicular!2 6.8,10,11 imagens de diferenciacdo ductal®19
siringomatosa’. Masouyé3 assinala a coexisténcia de um
osteoma e Wechsler et al6 depésitos intralobulares de
mucina.

As relagOes de continuidade com a epiderme e com os
anexos ndo sdo a regra. Todavia, Civatte et al%, Requena
et al® e Krahl e Kohl!9 observaram conexdes com a epi-
derme, tal como no caso presente. A contiguidade com os
foliculos pilosos, pouco frequentes, tem sido argumento
da origem pilosebacea do tumor ou como falsa imagem
de diferenciagdo pilosa3. As relagdes com as glandulas
écrinas s@o de contiguidade, mesmo nos casos de haver
diferenciacdo ductal®, como no nosso caso.

O diagnéstico diferencial podera ser discutido com o
timo dérmico, siringoma de células claras, carcinoma
linfo-epitelial-like cutineo e com o basalioma.

O timo dérmico!3 representa a localizagio ectépica do
timo. E um tumor congénito, bilateral, simétrico, ulcera-
do ou cicatricial, em regra associado a outras anomalias
facio-branquiais. Histologicamente é formado por nédu-
los dérmicos de células linfocitdrias e epiteliais, com dis-
posi¢do variada: cortico-medular com os corpusculos de
Hassel, nas formas bem diferenciadas; trabecular, de
células basal6ides, infiltradas por linfécitos, nas formas
imaturas. Por vezes coexistem estruturas ductais bran-
quiais.

No siringoma de células claras!4, a diferenciacio
canalicular € constante e bem evidente, as células claras
limitantes, em duas ou trés camadas sdo bem desenhadas
e ricas em glicogénio, as formagdes nodulares nio con-
téem células linfocitdrias, a disposi¢do neopldsica é mais
superficial e menos nodular, sem estroma desmopldsico.
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Porém, Tsang e Chang’ consideram o tumor linfo-epi-
telial como um siringoma sélido linfotrdpico em virtude
de terem observado a presenca de estruturas ductais
localizadas no centro dum 16bulo com uma celularidade
semelhante 4 da neoplasia envolvente e a presenga do
antigénio carcino-embriondrio.

O carcinoma linfo-epitelioma like cutineo!5.16, muito
raro, localiza-se na derme profunda, é composto por lo-
bulos epiteliais ou por trabéculas de células eosindfilas
com numerosas atipias e mitoses, e por um infiltrado de
células linfocitdrias confinadas a estructura epitelial.
Surge em idosos e tem uma répida evolugio. Requena e
Sanchez-Yus8 sugerem a hipétese de que possa ser o
equivalente maligno do tumor linfo-epitelial cutineo,
sem todavia ser o resultado da sua evolugdo maligna.
Seria um carcinoma de novo em pele normal.

A diferenciagfo com o basalioma, em particular na sua
forma de células claras!7 é mais discutfvel. Para alguns
autores*!! o tumor linfo-epitelial cutdneo serd um
basalioma com diferenciaggo pilosa ou écrina, em que o
infiltrado intralobular € apenas inflamatério, probably an
expression of aberrant lymphocyte-epithelial trafficking*
que provocaria a dissociagdo progressiva das células
neopldsicas e que explicaria o crescimento muito lento
da neoplasia. Contudo, Krahl e Kohl!® negam esta inter-
pretacdo, baseados em critérios morfol6gicos e também
porque no estudo de dois casos pessoais , e ao contrario
dos basaliomas, ndo evidenciaram a presenca da typical
basement membrane-like staining of perilobular connec-
tive tissue stroma with peanut agglutinin.

Na realidade, a maioria dos autores admite que o tumor
linfo-epitelial € de origem anexial écrina ou pilosebécea;
porém, os argumentos, quer morfolégicos quer imunoci-
toquimicos ndo sdo constantes e sdo muitas vezes diver-
gentes.

Assim, o achado de raras estruturas ductais3-7-8, (caso
pessoal) e a positividade dos marcadores CEA e/fou EMA
a nivel destas estruturas e dos vacuolos intracelulares,
ndo encontrados no nosso caso, tem sido invocados a
favor da origem écrina do tumor. Contudo estes achados
sdo pouco especificos e serdo tdo frequentes nas neo-
plasias écrinas como sebéceas!6.

De igual modo, a sua natureza pilosebicea € baseada
na observagdo de imagens de continuidade entre a pro-
liferagfio e as estruturas pilosebéceas, de focos de quera-
tinizagdo intralobular e, em especial, pela existéncia pos-
sivel de células sebdceas ou de formacdes idénticas ao
germe pilar no seio das massas tumorais'6:10, No entan-
to tais imagens sdo raramente encontradas. A auséncia da
imunoreactividade CEA em todo o tumor € a positivi-
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dade para EMA apenas nas células intralobulares,como
na nossa observagdo, assim como a expressao de quera-
tinas duras ,que nio pudemos avaliar, podem também
sugerir a diferenciagio pilosebdcea. Contudo, notemos
que os dados da imunocitoqufmica nio séo concordantes
nos diversos estudos. Assim, 0 EMA, positivo no nosso
caso apenas nas células intralobulares, foi negativo nos
casos de Wechsler et al6 e de Filosa et alll; também o
CEA, negativo no nosso caso, no de Aloi et al4 e de
alguns outros&79 foi focalmente positivo no citoplasma
das células basais no caso de Vaquero Perez3. Para
Masouyé> o comportamento das células tumorais em
relacdo aos anticorpos anti-involucrina, com positivi-
dade em dreas no seio dos lobulos e a auséncia de mar-
cacdo das células basaléides periféricas, seria compativel
com qualquer dos tipos de diferenciag@o.

O significado das células intralobulares dendriticas
proteina S100 positivas, dos linfécitos T e/fou B e dos
histiécitos, é desconhecido: infiltrado tumoral? infiltrado
inflamatdrio reaccional?

CONCLUSAO

Nenhum dos argumentos evocados para apoiar a his-
togénese pilosebdcea ou écrina deste tumor tem valor
decisivo. Assim, a designagdo inicial de Tumor linfo-
epitelial'-\2 ou de Tumor epitelio-linfo-histiocitdrio®!!
parece-nos mais apropriada do que a actualmente mais
usada, a de Linfadenoma cutdneo que sugere uma estrei-
ta relagdo com estruturas ganglionares. Acresce que a
designacio de linfadenoma j4 é utilizada como sinénimo
de Linfocitoma Cutineo Benigno (Linfadenoma Cutis).
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ADENDA

Ap6s a redacgdo deste trabalho, foram publicados dois
artigos, por Diaz-Cascajo e por Betti e Alessi, que con-
sideram este tumor como a variedade adamantindide do
Tricoblastoma nodular.

Contudo, no nosso exemplo, como na maioria dos
casos, ndo coexistem aspectos tipicos de Tricoblastoma;
de igual modo ndo explicam a razdo da existéncia das
células linfocitérias e histiocitarias intralobulares.

DIAZ-CASCAJO et al: Cutaneous Lymphadenoma. A peculiar variant
of nodular Trichoblastoma - Am. J. Dermatopath., 1998,18 : 186-191.
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