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Resumo

Resumo: Relatamos o caso de paciente com carcinoma en cuirasse da vulva.

Relato: Paciente feminina procurou avaliagdo medica por linfadenomegalia inguinal. A excisdo linfonodal, analise
imunohistoquimica e avaliagdo complementar demonstraram tratar-se de adenocarcinoma de colo uterino. Foi submetida a
tratamento cirurgico, quimioterapico e radioterapico, com boa evolucdo. Na sequencia, evoluiu com edema de membros
inferiores, aumento de volume e endurecimento da regido vulvar e exulceracdo em regido genital. Bidpsia cutanea e anélise
imunohistoquimica demonstraram tratar-se de adenocarcinoma metastatico para vulva.

Discusséo: O carcinoma em courasse € um tipo raro de metéstase cutanea, no qual a superficie da pele acometida apresenta-se
como uma placa escleroderméide. Este é o primeiro relato de carcinoma en cuirasse da vulva associado a adenocarcinoma de
colo uterino no Brasil

Abstract

We report the case of a patient with carcinoma “en cuirasse” of the vulva.

Case report: A female patient presented complaining of inguinal lymphadenopathy. Lymph node excision,
immunohistochemistry analyses, and further exams showed the presence of cervical adenocarcinoma. The cancer was
surgically removed and the patient was treated with radiotherapy and chemotherapy with a good initial response. Some
months later she presented with intense edema of the lower limbs, hardening and thickening of the labia majora, and pelvic
and genital ulceration. A cutaneous biopsy with subsequent immunohistochemical staining showed lymphatic dissemination of
adenocarcinoma to the vulva.

Discussion: Carcinoma “en cuirasse” is a rare presentation of cutaneous metastasis in which the affected skin shows
hardening and induration, acquiring a sclerodermoid appearance. This is, to the best of our knowledge, the first report in
Brazil of carcinoma ““en cuirasse’ of the vulva associated with cervical adenocarcinoma.

Introducéo



Metastases cutaneas de malignidades viscerais sdo incomuns. Revisdes da literatura médica tém demonstrado incidéncias de
0,7 a 10%, predominantemente secundérias a disseminagdo de neoplasias mamarias (1, 2).

O carcinoma en cuirasse (CenC) é uma forma de metastase cutanea na qual a pele acometida apresenta-se como uma placa
esclerodermdide (1, 2). Ocorre secundariamente a disseminacdo linfatica da neoplasia, em especial carcinomas mamarios, e é
bastante incomum (2, 3). O principal local de acometimento é o torax, devido a proximidade com a mama e o aparecimento
em outras areas do corpo é excepcional. Neste relato, apresentamos o caso de paciente com CenC da vulva secundario a
metastase de adenocarcinoma de colo uterino.

Relato de caso

Paciente feminina, 52 anos, procurou avaliagdo medica por linfadenomegalia inguinal palpéavel, de inicio ha 2 meses. Foi
realizada bidpsia de linfonodo inguinal que demonstrou carcinoma metastatico. A analise imunohistoquimica foi focalmente
positiva para CDX2 e positiva para citoqueratina 7, sendo indicativa de adenocarcinoma. Apdés investigacdo complementar, o
sitio primério identificado foi o colo uterino. A paciente foi submetida a tratamento cirdrgico, radioterdpico e quimioterapico a
base de cisplatina, de acordo com os guidelines em vigéncia, e apresentou boa evolucao inicial.

Oito meses apods a avaliagdo inicial, a paciente voltou a prourar atendidmento devido a edema intenso de membros inferiores
associado a progressivo aumento de volume e endurecimento da regido vulvar e abdominal inferior em regido de grandes
labios, associadas a exulceracdo de grandes labios, com drenagem de secrecdo seropurulenta e dor local intensa (Figuras 1 e
2). Ao exame fisico, além dos achados ja descritos, placas eritematosas e descamativas podiam ser observadas em regido
proximal de coxas e pequenas papulas enduradas, com tendéncia a coalescer, na parede abdominal inferior (Figura 1). Exame
citoldgico coletado de ulceracéo vulvar demonstrou células atipicas, com nucleos hipercromaticos, compativel com carcinoma
epiderméide (Figura 3). Na sequéncia, uma biopsia cutanea da pele vulvar foi realizada, demonstrando carcinoma pouco
diferenciado com disseminagcdo linfatica (Figura 4). O estudo imunohistoquimico foi positivo para citoqueratina 7, P16 e
WT1, focalmente positivo para citoqueratina 20 e fracamente positivo para receptor de estrégeno, sendo este perfil compativel
com adenocarcinoma de origem genital, o qual ja havia sido previamente diagnosticado em colo uterino.

Figura 1. Aspecto em couraca de vulva, associado a discreto eritema. Notar em coxa esquerda placas eritematosas com superficie
descamativa e em abdome inferior, além do endurecimento e aspecto em couraca, presencga de papulas acastanhadas e enduradas esparsas.

Figure 1. “En cuirasse” appearance of the vulva, associated with discrete erythema: The left leg exhibits some erythematous patches with
scaling; the lower 1/3 of the abdomen exhibits hardening and thickening of the skin with firm brown papules.



-
Figura 2. Exulceragdo em grandes labios

Figure 2. Ulceration of the labia majora

Figura 3. Células atipicas isoladas ou em grupos com sobreposicéo nuclear. Nucleos volumosos, hipercromaticos, com pleomorfismo
acentuado e aumento da relagdo nlcleo-citoplasmatica.

Figure 3. Atypical clustered and isolated cells with nuclear atypia: Hyperchromatic, bulky nuclei with acentuated pleomorphism and an
increase in nucleus-cytoplasm relation
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Figura 4. HE, 100 X. Carcinoma pouco diferenciado disposto em blocos de portes variados com invasao estromal e linfatica
Figure 4. HE, 100 X. Poorly differentiated carcinoma disposed in blocs of multiple sizes with stromal and lymphatic invasion

A paciente foi internada para manejo da dor e iniciou quimioterapia com taxano. Atualmente, apesar do tratamento
quimioterapico, segue com queda progressiva do quadro geral e caquexia, sem melhora do quadro cutaneo.

Discussao e Conclusao

Metastases cutaneas podem ser o primeiro sinal de aparecimento de uma neoplasia ou de recidiva de doenca (2, 4). A
frequéncia média de acometimento varia, de acordo com diferentes estudos da literatura, de 0,7 a 10% (1, 2). Em mulheres, as
neoplasias mamarias s&o as principais responsaveis por acarretar lesdes cutaneas [podendo acometer a pele, segundo alguns
trabalhos, em até 25% dos casos (4)] , seguidas por neoplasias do trato gastrointestinal, melanoma, neoplasias ovarianas e do
colo uterino (2). A frequéncia de acometimento cutaneo esta diretamente relacionada a frequéncia das neoplasias na populacao
em geral (2).

O CENC é um tipo raro de metastase cutanea (1, 2, 3), descrito por Veleau em 1838 (4). Outras denominacdes encontradas na
literatura séo: carcinoma cirrético (do grego Skyrrous — duro) (5), paquidermia e ‘Acarcine eburnee’ (4). Inicialmente,
apresenta-se como papulas e nddulos esparsos, firmes e lenticulares sobre base eritematosa ou viol&cea. Na sequéncia, a pele
acometida torna-se esclerodermdide, endurada e sem alteragdes inflamatdrias (1). Um aspecto de “peau d’orange” e ulceracdo
podem ser observados nas areas afetadas (3, 6, 7). Ocorre principalmente associado a neoplasias mamarias e o local mais
frequentemente acometido é o tronco. Ja foram descritos casos associados a adenocarcinomas pulmonares, do trato
gastrointestinal, rins (4) e Gtero (6). Sua origem esta na disseminacao linfatica da neoplasia, levando a espessamento e fibrose
da derme e tecido subcutaneo afetados (2, 7).

O exame histologico do CenC demonstra infiltracdo das células neoplésicas entre os vasos linfaticos, sem inflamacg&o (4), além
de extensa fibrose (5). Algumas vezes as células neoplasicas podem se apresentar em “fila indiana” entre os feixes colagenos

(4).

Deve ser diferenciado de outras formas de metastases cutaneas, como o carcinoma erisipeldide (ou erisipelatéide) e carcinoma
telangiectasico, ambos também comumente associados a neoplasias mamarias. O carcinoma erisipel6ide foi inicialmente
descrito em 1924 e é caracterizado por eritema e enduragdo cutaneos marcados por bordas bem definidas (1), também
associado a aspecto em peau d’orange da pele. O intenso eritema da area afetada pode simular uma erisipela, justificando a
denominacéo (1). Além de ser um importante diagndstico diferencial, o carcinoma erisipeléide e o CenC podem estar
associados (6). O carcinoma telangiectasico apresenta-se como placa eritematoviolacea devido & presenga de vasos sanguineos
dilatados na les&o (1, 4). Prurido intenso pode ocorrer nesta apresentagdo (1).



Também deve ser diferenciado de lesdes vulvares benignas raras, como o linfangioma circunscrito (LC) da vulva.
Clinicamente, este é caracterizado pela formag&o de placa endurada encimada por vesiculas translucentes agrupadas (8),
principalmente em axilas, tronco, boca e lingua e raramente vulva (9). A analise histopatoldgica canais linfaticos dilatados e
proliferados sdo identificados. As lesGes podem ser congénitas ou adquiridas e ha relatos de surgimento apés cirurgia e
radioterapia (8,9). Ha descricdo de casos associados a edema de membros inferiores (9,10).

Devido a disseminacéo linfatica associada, o CenC esté associado a um mau progndstico, (3) com a maior parte dos pacientes
falecendo meses apos o diagnostico, na grande maioria dos relatos. No entanto, alguns trabalhos descrevem casos de pacientes
vivendo mais de 20 anos com esta forma de apresentacao (5). Os autores advogam que a intensa fibrose caracteristica do CenC
pode funcionar como um fator que dificulta a disseminacgéo da doenca, em raros casos.

Em suma, o CenC eh uma forma incomum de metastase cutanea, usualmente associado a neoplasias mamarias, acometendo o
tronco e associado a um mau prognostico, na maior parte dos casos. Este €, de acordo com nossas pesquisas, 0 segundo caso a
relatar um CenC acometendo a regido de vulva e parede abdominal inferior associado a edema intenso de membros inferiores
na literatura medica indexada, tendo sido o primeiro publicado por Copeman et al (6). Eh também a primeira vez que este tipo
de apresentacéo é relatada no Brasil.
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