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RESUMO

O Siringoma Condroide (SC) consiste em uma neoplasia benigna rara, também denominado tumor misto de pele,
devido a presenca de componentes epiteliais, mesenquimais e elementos de glandulas sudoriparas. Frequentemente
é encontrado na regido de cabeca e pescoco, principalmente no nariz, na regido geniana e no labio superior. O
objetivo deste trabalho foi realizar uma revisdo de literatura sobre o Siringoma Condroide. A busca bibliografica
foi realizada em julho de 2018, utilizando os sites de busca “PubMed" em “Google Académico”. As palavras
chaves utilizadas foram “Chondroid Syringoma", “Oral Chondroid Syringoma" e “Siringoma Condroide", sendo
encontrados 3.070 artigos. Foram selecionados 106 artigos por titulos. Além destes, foram selecionados também
trés artigos independente da data, devido a sua relevéancia cientifica. A partir disso, foram utilizados os 28 artigos
mais recentes e/ou relevantes, no que se refere a definicdo, diagnostico e tratamento do Siringoma Condroide.
Portanto, foi possivel constatar que: o Siringoma Condroide apresenta-se como uma lesdo nodular tnica, bem
delimitada, de crescimento lento e assintomatico; O diagndstico definitivo de tal lesdo deve ser obtido por meio
de exame histopatolégico e o seu tratamento consiste na excisdo cirargica. Concluindo, o Siringoma Condroide é
um tumor raro, cuja localizagdo anatdémica mais atingida é a regido de cabeca e pescoco, podendo eventualmente
ocorrer na boca, na maior parte das vezes em labio superior. Embora seja raro, transformagdes malignas do
Siringoma Condroide ja foram relatadas na literatura.

Palavras-Chave: Patologia Bucal. Neoplasias. Siringoma

ABSTRACT

Chondroid Syringoma (CS) is a rare benign mixed skin neoplasm composed of epithelial and mesenchymal
components. This tumor is frequently found in the head and neck area, especially in the nose, genian region
and upper lip. Therefore, the objective of this study was to present a literature review about the Chondroid
Syringoma. The bibliographic search was performed in July 2018, using the search platforms “PubMed"” and
“Google Scholar”, using the following keywords: “Chondroid Syringoma" and “Oral Chondroid Syringoma",
resulting in 3070 articles being found, even though only 106 articles were selected by titles. Besides these, three
other articles were also selected independently of the date due to their scientific relevance. From this sample, 28
articles were selected - those most recent and/or relevant - regarding the definition, diagnosis and treatment of
Chondroid Syringoma. Therefore, it was observed that: the CS clinically presents as slow-growing, asymptomatic,
solitary and painless nodule; Its diagnosis is established after excisional biopsy and microscopic examination and
the treatment of choice is its complete excision. Thus, the Chondroid Syringoma is a rare benign tumor, frequently
found in the head and neck region. It may occur in the mouth, often affecting the upper lip. Although rare, its
malignant transformation has been described in the literature.

Keywords: Oral, Pathology. Neoplasms. Syringoma
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INTRODUCAO

O Siringoma Condroide (SC), também conhecido como tumor misto cutdneo, é um tumor raro dos anexos cuta-
neos, composto de elementos epiteliais e mesenquimais. O SC é um tumor benigno, embora haja uma contraparte
maligna rara. A denominagdo SC se deve a presenca de glandulas sudoriparas envoltas por matriz cartilaginosa
(YANG, TEBCHERANI, ROSSOE, 2015) .

Este tumor estd usualmente localizado na regido de cabeca e pescoco, tendo predilecdo pelo couro cabeludo, tes-
ta, bochecha nariz ou labio superior. Casos eventuais foram relatados em labio, ainda que essa regido anatémica
seja considerada uma érea de transicdo entre a pele e a boca (PARASKEVOPOULOS et al, 2014) .

E mais recorrente em pacientes com idade variando entre 20 e 60 anos e apresenta uma distinta predominancia
pelo género masculino. A sua incidéncia é inferior a 0,01% dos tumores de pele (CARRANZA et al, 2012; NARA-
SIMBA et al, 2013).

Clinicamente o SC apresenta-se como uma lesdo nodular Gnica, bem delimitada, cutanea ou intradérmica, de
crescimento lento e assintomatico (BLOIS, MULLER, TREVISAN, 2013), na maior parte das vezes com tamanho
variando entre 0,5 a 3 cm (HERNANDEZ, FRANCO, TRAVITAS, 2009).

Na avaliagdo histopatolégica observam-se tumores bem circunscritos, que se localizam no nivel da derme, e apre-
sentam um componente epitelial imerso em um estroma fibroso, mixdide e condroide (CARRANZA et al, 2014).
S&o conhecidos dois tipos de SC: um com cavidades tubulares e cisticas bastante ramificadas (tipo mais comum),
e outro com cavidades tubulares pequenas (AVEDANO, GARCIA, OJEDA, 2014).

Devido ao seu aspecto clinico inespecifico, o SC se assemelha a outras lesdes cutdneas, como os cistos epider-
moides e sebaceos e ao neurofibroma cutdneo (YANG, TEBCHERANI, ROSSOE, 2015; BLOIS, MULLER, TREV-
ISAN, 2013) Histologicamente este tumor pode ser faz diagnéstico diferencial principalmente com o adenoma
pleomorfico, que é originado da glandula salivar (PARASKEVOPOULOS et al, 2014).

O diagnostico é realizado sempre por andlise microscopica, podendo ser associada ou ndo a estudo imuno-histo-
quimica. O tratamento desta lesdo consiste na sua remocdo total, a sua recorréncia ndo é comum, mas sugere-se
acompanhamento do paciente (BLOIS, MULLER, TREVISAN, 2013).

O objetivo deste trabalho é realizar uma revisdo de literatura sobre o Siringoma Condroide.

METODOLOGIA

A busca bibliogréfica foi realizada em julho de 2018, utilizando os sites de busca “PubMed"” em https://www.
ncbi.nIm.nih.gov/pubmed/ e “Google Académico” em https://scholar.google.com.br. As palavras chaves utiliza-
das foram “Chondroid Syringoma", “Oral Chondroid Syringoma" e "Siringoma Condroide", sendo encontrados
3.070 artigos.

Como primeira selecdo desses artigos, foram utilizados como critérios de inclusdo: publica¢des realizadas nos ul-
timos 10 anos, que no titulo indicasse ser revisdo de literatura e que estivessem nos idiomas inglés, espanhol ou
portugués. Foram usados como critério de exclusdo: artigos publicados ha mais de 10 anos e artigos que fossem
em outro idioma além dos previamente citados. Apds utilizacdo desses critérios, foram selecionados 106 artigos
por titulos. Além desses, foram selecionados trés artigos independente da data, devido a sua relevancia cientifica.

A partir disso foram utilizados os 28 artigos mais recentes e/ou relevantes, no que se refere a definicdo, diag-
néstico e tratamento do Siringoma Condroide.
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REVISAO DE LITERATURA

O SC, ou tumor misto de pele, consiste em uma entidade clinica rara; uma neoplasia benigna que tem como ori-
gem a glandula sudoripara (PARASKEVOPOULOS et al, 2014).

Nesta lesdo ha a presenca de componentes epiteliais (estruturas glandulares com diferenciagdo écrina, apdcrina ou
ambas) e mesenquimais (tecido com diferenciagdo mixoide, condroide, adiposo ou fibroso). Uma transformagdo
maligna é muito improvavel (BEDIR et al, 2014).

O componente epitelial é constituido por glandulas que histologicamente podem ser de dois tipos: apdcrinas, tipo
mais comum, constituidas de glandulas tubulares cisticas, focalmente conectadas e franjas com assento duplo de
células cubicas ou achatadas; e écrinas, caracterizadas por luz estreita e glandulas emolduradas por camada celular
Unica (YANG, TEBCHERANI, ROSSOE, 2015).

A presenca de glandulas sudoriparas envoltas por matriz cartilaginosa, levou a denominagdo SC. O SC foi descrito
pela primeira vez, por Billorth em 1859, enquanto pesquisava tumores de glandula salivar. Billorth descreveu o SC
como um tumor misto de pele, devido a sua semelhanca histopatoldgica com os tumores mistos da glandula sali-
var. Mas foi em 1961, que Hirsh e Elson introduziram formalmente o termo SC para referir-se ao tumor, devido a
sua origem em glandulas sudoriparas (YANG, TEBCHERANI, ROSSOE, 2015; BLOIS, MULLER, TREVISAN, 2013;
TURAL et al, 2013; SANCHEZ et al, 2016).

O SC é mais frequentemente encontrado na regido de cabega e pescogo, acometendo mais frequentemente areas
como couro cabeludo, regido geniana, nariz, bochecha, testa e labio superior. Em menor frequéncia é encontrado
em membros superiores, inferiores e tronco, com aparigdo inferior a 10% em cada um desses (PARASKEVOPOU-
LOS et al, 2014; AVEDANO, GARCIA, OJEDA, 2014), sendo encontrados nas extremidades dos membros, no
abdémen, na axila e na regido da virilha (ROGALSKI et al, 2018). Entre os tumores cutdneos primérios, a sua taxa
de incidéncia é de 0,01% a 0,098% (BLOIS, MULLER, TREVISAN, 2013).

O SC tem predilecdo por homens adultos (MIN et al, 2016), afetando desde pacientes de meia-idade a idosos com
uma razdo de acometimento homem-mulher de 2:1 (TURAL et al, 2013).

Em 1961, Hirsh e Elson propuseram cinco critérios para o diagnéstico clinico que desde entdo sio levados em
conta para a avaliagdo do SC, sdo estes: 1) aumento de volume cutaneo ou subcutaneo de pequeno tamanho; 2)
consisténcia sélida e crescimento lento, geralmente Unico; 3) ser coberto por pele de aparéncia normal; 4) pode
ser multilobulado, 5) tem como localizacdo mais frequente a regido de cabeca e pescoco (SANCHEZ et al, 2016).
As caracteristicas clinicas do SC ndo sdo patognomonicas (TRIANTAFYLLOU, RAPIDIS, 1986). O SC se manifesta
como uma neoformagdo intradérmica ou subcutanea de aproximadamente 0,5 a 3,0 cm de didmetro, coberta
por pele de aspecto normal ou ligeiramente eritematosa, que as vezes pode ulcerar. Possui bordas bem definidas,
movel, consisténcia firme, cuja superficie pode ser lobulada. E assintomético e seu crescimento é lento (ACAR et
al, 2010).

No estudo realizado por Torres S. et al., dos 37 casos de SC relatados, 65% correspondiam a lesdes menores que
1,0 cm, a maior lesdo média 4,0 cm, 78% das lesdes eram da cor da pele, 70% foram definidas como exofitica
e 30% como subcutinea (HERNANDEZ, FRANCO, TRAVITAS, 2009). Uma coloragdo incomum, como marrom
escuro, deve-se a um depésito abundante de hemossiderina nos espacos cisticos ao redor da massa tumoral (TRI-
ANTAFYLLOU, RAPIDIS, 1986).

As manifestages clinicas do SC sdo similares a muitas lesdes nodulares benignas de cabega e pescogo, sendo con-
sideradas inespecificas. O SC usualmente ndo é clinicamente indistinguivel, e ndo apresenta caracteristicas clinicas
de tumor (SANCHEZ et al, 2016; MARE et al, 2014; BEDIR et al, 2014).

Ciéncia Atual | RiodelJaneiro | Volume 15,N°1 e 2020 | inseer.ibict.br/cafsj | Pg. 195 ®



O labio superior é a terceira localizagdo anatémica mais comum para o desenvolvimento do SC apés o nariz e a
pele da bochecha. Em dois estudos, consistindo de 134 e 188 casos de SC, o tumor foi encontrado no labio supe-
rior em 12% dos casos (16 e 22 casos, respectivamente) (TRIANTAFYLLOU, RAPIDIS, 1986; HIRSCH, HELWIG,
1961; HEADINGTON, ARBOR, 1961).

Histopatologicamente, o SC é caracterizado por componentes epiteliais e mesenquimais. O componente mesen-
quimal pode evidenciar caracteristicas cartilaginosas, ostedides, adiposas, mixdides e fibrosas, e incluir aglomera-
dos de células epiteliais com variavel diferenciacdo glandular. O componente epitelial contém glandulas sudoripa-
ras écrinas e apdcrinas (PICARD et al, 2018).

Hirsh e Helwing, em 1961, estabeleceram cinco critérios histopatolégicos para o diagnéstico do SC: 1) ninhos de
células cubicas ou poligonais 2) estruturas tubuloalveolares intercomunicantes revestidas por duas ou mais linhas
de células cubicas 3) estruturas ductais constituidas por uma ou duas fileiras de células cuboidais; 4) ocasionais
cistos queratinizados com tamanhos variados; 5) matriz de composicdo variavel (YANG, TEBCHERANI, ROSSOE,
2015; PARASKEVOPOULOS et al, 2014; AVEDANO, GARCIA, OJEDA, 2014).

Em relacdo a diferenciagdo entre os tipos écrino e ap6crino, Headington faz as seguintes distingdes: 1) no tipo écri-
no, predominam as luzes tubulares. As estruturas glandulares sdo de tamanhos similares entre si, e sdo formadas
por uma camada de células cuboidais e uma pequena luz no centro; 2) o tipo apécrino, tipo mais comum, possui
luzes tubulares e cisticas e o componente epitelial é mais complexo. Observam-se estruturas tubulares alongadas,
em geral anastomosadas, assim como unides solidas de células epiteliais. As células epiteliais se dispdem em duas
ou mais camadas (YANG, TEBCHERANI, ROSSOE, 2015; ACAR et al, 2010; HIRSCH, HELWING, 1961).

Embora o estudo imuno-histoquimico seja dispensavel para o diagnéstico devido a caracteristica de dupla popu-
lagdo da lesdo (estruturas glandulares e componentes cartilaginosos), trabalhos relatam a expressdo de citoquera-
tinas (CK), antigeno de membrana epitelial (EMA), antigeno carcinoembrionario (CEA) presentes nas estruturas
glandulares e vimentina, proteina S-100, enolase neurdnio-especifica (NSE), e em alguns casos, proteina acida
fibrilar glial (GFAP), no componente cartilaginoso (YANG, TEBCHERANI, ROSSOE, 2015).

O SC usualmente ndo é clinicamente indistinguivel de outras lesdes e o seu diagndstico depende da bidpsia e
avaliacdo histopatolégica (PARK, KANG, CHOI, 2017).

As manifestacdes clinicas do SC sdo similares a muitas lesdes nodulares benignas da cabeca e pescoco (SANCHEZ
et al, 2016).

O SC faz diagndstico diferencial clinico com: cistos epidérmicos, nevos amelanéticos, cistos sebaceos, cistos
dermdides, schawanomas, neurofibromas e carcinomas basocelulares (YANG, TEBCHERANI, ROSSOE, 2015;
SHIDLINGAPPA et al, 2018).

Histologicamente o principal diagnéstico diferencial é o adenoma pleomérfico (AP). O SC e o AP se assemelham
tanto na histologia quanto na citologia, entretanto o AP surge das glandulas salivares e o SC das glandulas sudo-
riparas (DUBB, MICHELOW, 2010).

Um parametro que pode contribuir para a exclusdo do AP como diagnéstico diferencial é a avaliagdo imunohisto-
quimica do SC, que pode exibir focos positivos para a proteina S-100, que sugere diferenciagdo écrina e apocrina,
que sdo tipos de glandulas sudoriparas (AVEDANO, GARCIA, OJEDA, 2014).

O tratamento para o SC consiste na excisdo cirtrgica. Uma excisdo total com margem de seguranca parece ser
uma forma prudente de se minimizar a chance de recidiva. A cirurgia é muitas vezes facil devido a boa delimitagdo
da lesdo por uma cépsula (DUBB, MICHELOW, 2010; BEDIR et al, 2014; YANG, TEBCHERANI, ROSSOE, 2015).
A resseccdo incompleta pode resultar em recorréncia, inclusive na forma do correspondente maligno (KOSE,
OKUR, 2009).
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A recorréncia do SC ndo é comum, se o tumor for completamente removido. O acompanhamento a longo prazo
é indicado para casos onde a excisdo tenha sido incompleta (BLOIS, MULLER, TREVISAN, 2013; PARASKEVO-
POULOS et al, 2014).

DISCUSSAO

O Tumor Misto de Pele ou SC é um tumor cutaneo raro, descrito pela primeira vez por Billorth em 1959, enquanto
pesquisava tumores de glandula salivar. Mas foram Hirsch e Helwing em 1961 que deram a nomenclatura SC pela
presenca de elementos glandulares encontrados em um estroma cartilaginoso (YANG, TEBCHERANI, ROSSOE,
2015; BLOIS, MULLER, TREVISAN, 2013; SANCHEZ et al, 2016).

Quanto a incidéncia, o SC corresponde a aproximadamente 0,01% dos tumores de pele, sendo mais comum
em pacientes do género masculino de meia idade. Embora seja mais comum no género masculino, autores como
Carranza et al., Walls et al., Amin et al. e Hudson et al. relataram casos onde o SC ocorre em pacientes do géne-
ro feminino (CARRANZA et al, 2012; HUDSON, CRAVEN, WOIJNO, 2016; AMIN, GORASHI, HABBAB, 2015;
WALLS, DENG, GEIST, 2012).

Em um estudo retrospectivo e descritivo realizado por Torres S. et al. durante o periodo de 1980 a 2005, no
Centro Dermatolégico Dr. Ladisldo de la Pascua, o SC foi encontrado com uma incidéncia de 0,07 % de um total
de 48.826 bidpsias de pele realizadas. Das 37 bidpsias, onde o diagndstico foi de SC, 21 pertenciam ao género
masculino e a idade variou entre 31 anos e 40 anos. Tal estudo corrobora o que tem sido descrito na literatura em
relacdo ao género e faixa etaria (ACAR et al, 2010).

O SC acomete na maior parte das vezes a regido de cabeca e pescoco (TRIANTAFYLLOU, RAPIDIS, 1986; HUD-
SON, CRAVEN, WOINO, 2016; AMIN, GORASHI, HABBAB, 2015), embora seja uma lesdo com baixa incidéncia
entre os tumores de pele. Na regido de cabeca e pescogo, o labio é o sitio anatdbmico mais afetado.

Em uma pesquisa realizada por Hirsch e Helwing (HIRSCH, HELWING, 1961), foram analisados 188 casos de SC,
entre esses um total de 150 envolviam a regido de cabeca e pescoco, o que corresponde a 79% de acometimento
desta regido. O labio foi a terceira regido mais acometida. A distribuicdo do SC se deu em ordem de frequéncia no
nariz, onde foram relatados 37 casos, na regido geniana com 34 casos, e no labio superior, onde foram relatados
22 casos. Também foram descritos dois casos envolvendo o labio inferior.

Clinicamente, o SC apresenta-se frequentemente como uma lesdo nodular tnica, bem delimitada, de crescimento
lento e assintomatico. Esta lesdo assemelha-se a lesdes cutaneas diversas, pois ndo apresenta caracteristicas clini-
cas particulares (YANG, TEBCHERANI, ROSSOE, 2015; BLOIS, MULLER, TREVISAN, 2013).

Quanto a presenca do SC na boca, esta lesdo ja foi relatada em labio. Sendo assim, ao se considerar o labio como
uma estrutura pertencente a boca, pode-se dizer entdo que o SC ja foi relatado na boca. Entretanto, como o SC
é uma lesdo de origem cutdnea, o mesmo ndo pode ser encontrado na cavidade oral.

Em relagdo aos seus aspectos histopatolédgicos, o SC possui diferenciacdo écrina ou apécrina, sendo a apécrina
mais comum. Em um estudo realizado por Torres S. et al., foi descrito que em 18 casos (49%) o SC apresentou-
se com diferenciacdo écrina, enquanto o tipo apécrino foi encontrado em 19 casos (51%). Em todas as bidpsias
realizadas, foram encontradas estruturas glandulares (ACAR et al, 2010).

Ainda sobre a diferenciagdo écrina e ap6crina, no estudo realizado por Headington et al (HEADINGTON, ARBOR,
1961), avaliou-se 7 casos de SC, que foram separados em tipo écrino ou apdcrino, onde suas caracteristicas mi-
croscopicas foram delimitadas. Embora tenha-se constatado também a prevaléncia do tipo apdcrino, nenhuma
explicacdo razoavel para este resultado pode ser oferecida.

Ciéncia Atual | RiodeJaneiro | Volume 15, N°1 e 2020 | inseer.ibict.br/cafsj | Pg. 197 ®



Recep Bedir et al. descreveram uma variavel rara do SC, onde havia formagdo 6ssea no mesmo. Nestes casos a
matriz 6ssea se encontrava focal e escassa, e até o ano de 2014 apenas cinco casos desta variavel haviam sido
relatados na literatura. O mecanismo exato de formacdo 6ssea no SC é desconhecido. Acredita-se que ossificagdo
nesses tumores indica o desenvolvimento da massa 6ssea a partir de células-tronco pluripotentes (BEDIR et al,
2014).

Quanto aos métodos diagnésticos, o mais comumente utilizado em casos de suspeita de SC, consiste na realizagdo
de bidpsia associada ao exame histopatolégico (TRIANTAFYLLOU, RAPIDIS, 1986; MARE et al, 2014; HUDSON,
CRAVEN, WOJNO, 2016). Entretanto, segundo Michelle Dubb et al. a citologia por aspiragdo com agulha fina
(CAAF) é uma ferramenta diagnéstica bem estabelecida. Embora a citologia por aspiragdo ndo seja o exame real-
izado com maior frequéncia para o diagndstico do SC, este exibe critérios citolégicos caracteristicos idénticos aos
do AP que permitem um diagnéstico definitivo (DUBB, MICHELOW, 2010). A CAAF pode ser usada em casos em
que se suspeite de lesdo maligna, servindo como alternativa a biépsia (AMIN, GORASHI, HABBAB, 2015).

Existe uma probabilidade rara do SC apresentar uma contraparte maligna. O Siringoma Condroide Maligno (SCM),
ao contrario do benigno, é mais frequente em mulheres, com predominio de 7:1 em relagdo aos homens. A sua
ocorréncia é mais comum nas extremidades e apenas em 20% dos casos, afeta a regido de cabeca e pescogo. As
leses malignas geralmente sdo maiores do que 3 cm, e aparecem como nédulos cuténeos firmes, circunscritos e
assimétricos. Podem progredir muito lentamente, com disseminagdo metastéatica tardia. O SCM pode sofrer me-
tastase por disseminagdo linfatica para os linfonodos regionais e por dissemina¢do hematogénica para o pulmao,
figado, cérebro e ossos. O seu diagnéstico baseia-se no exame histopatolégico (SANCHEZ et al, 2016; AMIN,
GORASHI, HABBAB, 2015; GARCIA, ATUN, FERNANDO, 2016).

Ainda sobre o SCM, as caracteristicas histopatolégicas que indicam malignidade incluem atipia celular, pleomorfis-
mo nuclear, aumento da atividade mitética, areas de necrose, margens infiltrativas, invasdo em tecidos adjacentes,
nédulos tumorais satélites e metastases. A remocdo cirtirgica completa do tumor primario com margens amplas e
a disseccdo dos linfonodos comprometidos é a base do tratamento para a doenca localizada, pois a sua remogdo
incompleta pode levar a recidivas. A radioterapia e a quimioterapia adjuvantes também podem ser recomendadas
(TURAL et al, 2013; AMIN, GORASHI, HABBAB, 2015; GARCIA, ATUN, FERNANDO, 2016).

O tratamento de escolha do SC costuma ser a excisdo completa da lesdo, com margem de seguranca, visando
evitar a recidiva. Entretanto, outros tratamentos para esse tumor ja foram propostos, incluindo a eletrodissecgao,

dermoabrasdo, e vaporizagdo com CO2. Contudo, o tratamento de escolha costuma ser a excisdo completa da
desta lesdo (PARK, KANG, CHOI, 2017).

CONSIDERACOES FINAIS

1. O SC é um tumor benigno raro, e que tem sua origem na glandula sudoripara. Encontram-se nesta lesdo com-
ponentes epiteliais e mesenquimais.

2. A regido anatdmica mais acometida, é a regido de cabeca e pescogo. Eventualmente o SC pode acometer a
boca, sendo nesses casos mais frequentemente relatado em labio superior.

3. Uma transformacgdo maligna deste tumor é muito improvavel.
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