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Resumo: O tumor siringomatoso é uma condigao clinica rara e benigna, descrita pela primeira vez
em 1983, caracterizada por proliferacdo glandular infiltrativa que pode acometer o complexo aréolo-
mamilar. Devido a sua raridade e apresenta¢do clinica, o diagndstico diferencial com neoplasias
malignas representa um desafio. Neste relato, por meio da coleta e analise de prontudrios médicos,
apresentamos o caso de uma paciente de 29 anos com histérico de lesdao eczematosa persistente no
mamilo esquerdo, acompanhada de descarga papilar. Apos diversas avaliagdes clinicas e radiologi-
cas, incluindo ultrassonografias e bidpsias, foi realizada a excisao cirtrgica da lesdo, cuja analise
histopatoldgica revelou um tumor siringomatoso, com margens cirturgicas comprometidas, porém
sem evidéncia de malignidade. A paciente foi inicialmente tratada por ressecgao local, mas evoluiu
com necrose pds-operatoria, necessitando de interveng¢des adicionais. Apesar de se tratar de uma
lesao benigna, a recorréncia local constitui um risco quando a excisdo nao é completa. O presente
caso enfatiza a importancia do diagndstico preciso e de uma abordagem terapéutica adequada para
prevenir recorréncias e complicagdes cirtirgicas desnecessarias.

Palavras-chave: Neoplasias da Mama; Tumor Mamario; Relato de Caso; Diagnoéstico Diferencial;
Tumor Siringomatoso.

1. Introdugao

Em 1983, Rosen descreveu pela primeira vez o adenoma siringomatoso do mamilo
(SAN), um tumor mamario benigno caracterizado por proliferagao localmente infiltrativa
e com semelhangcas histologicas aos siringomas [1]. Em 2012, a Organiza¢dao Mundial da
Saude (OMS) recomendou a altera¢do da nomenclatura para tumor siringomatoso (SyT),
em razao da natureza localmente invasiva da lesdo [2]. O SyT é um tumor raro, e seu
diagndstico pode ser desafiador. Com base na classificacdo histoldgica dos tumores da
glandula mamaria, os principais diagnoésticos diferenciais incluem os adenomas mama-
rios e os carcinomas adenoescamosos de baixo grau (LGASC).

A excisdo completa é considerada curativa, sendo observadas recorréncias locais em
aproximadamente 30% das lesdes excisadas de forma incompleta. Foi relatado apenas um
caso de possivel micrometastase para linfonodo sentinela associado a esse tumor [3]. O
tumor siringomatoso infiltrativo do mamilo frequentemente mimetiza clinicamente uma
neoplasia mamaria subjacente e, por essa razao, costuma atrair a aten¢do do cirurgiao e
do patologista cirargico, mas menos frequentemente do dermatologista e do dermatopa-
tologista. Alguns pacientes foram submetidos a mastectomia devido a interpretagao equi-
vocada da lesdo como carcinoma tubular [4] ou carcinoma adenoescamoso [5].
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Este relato de caso tem como objetivo descrever a evolugao clinica de uma paciente
com tumor siringomatoso manifestado por lesdao eczematosa no mamilo esquerdo, bem
como comparar o caso com os achados descritos na literatura, destacando sua raridade e
a importancia de diferencia-lo das neoplasias mamarias.

2. Case Report

Paciente do sexo feminino, 29 anos, acompanhada inicialmente no Centro Municipal
de Atencao Especializada (CEMAE), em Vitéria da Conquista-BA, e, a partir de 2020, no
Instituto de Mastologia (IMASTO). Apresentava histérico familiar de cancer de mama, era
nulipara (GOPOAO), fazia uso de Puran T4® (levotiroxina) e do contraceptivo oral combi-
nado Primera 20® (desogestrel e etinilestradiol) havia dois anos e meio, sem relato de
alergias medicamentosas conhecidas. Em 2014, apresentou inicialmente uma massa indo-
lor na mama esquerda, acompanhada de secrecdo purulenta e fétida, de dificil cicatriza-
¢ao, evoluindo com deformidades e endurecimento da aréola ipsilateral. Ao procurar
atendimento médico, foi submetida a bidpsia do mamilo esquerdo, cujo resultado nao
evidenciou malignidade, demonstrando apenas cistos infundibulares e proliferagao vas-
cular subepitelial sem atipias. A paciente relatou ainda ter sido submetida previamente a
trés bidpsias.

Ultrassonografias (US) realizadas em 2017 e 2019 apresentaram resultados normais
(BI-RADS 1). Em exame fisico realizado em 2020, observou-se lesao eczematosa no mamilo
e na aréola esquerdos, sem suspeita clinica de malignidade. Inicialmente, foi sugerida a
realizagdo de bidpsia por punch ou encaminhamento para avaliacao dermatoldgica, tendo
a paciente optado pela segunda alternativa. Um més depois, nova US evidenciou espes-
samento da pele periareolar e papilar a esquerda, com discreto fluxo ao Doppler e elasto-
grafia intermediaria, sendo classificada como BI-RADS 2, sem identificagao de lesdes s6-
lidas ou cisticas. Diante desse cendrio, optou-se por acompanhamento anual com ultras-
sonografia.

Em janeiro de 2022, a paciente retornou relatando dor em pontada e secrecao pelo
mamilo esquerdo, manifestando desejo de realizar cirurgia para remocao da lesao. Ao
exame fisico, observou-se aumento da lesdo eczematosa do mamilo esquerdo, medindo
aproximadamente 4 cm de diametro. Na ocasido, foi indicada nova ultrassonografia e ini-
ciado o preparo para intervengao cirtirgica. O exame revelou espessamento do complexo
areolomamilar com aspecto edemaciado, possivelmente de natureza inflamatéria (BI-
RADS 2). Cinco meses depois, foi submetida a resseccao cirurgica da lesao. O exame his-
topatoldgico da peca cirtrgica revelou tumor siringomatoso, com margens de resseccao
comprometidas, sendo recomendada a realiza¢ao de imuno-histoquimica (IHQ). No pds-
operatdrio, a paciente evoluiu com necrose local associada a formagao de tecido de gra-
nulagao.

Apods acompanhamento ambulatorial com curativos e melhora do processo de cica-
trizagdo, a paciente retornou apresentando cicatriz na mama esquerda decorrente da ex-
cisao do complexo areolopapilar, realizada durante uma segunda cirurgia para ampliagao
das margens. Esse segundo procedimento foi indicado ap0s o resultado da IHQ confirmar
o diagnostico de tumor siringomatoso sem sinais de malignidade; entretanto, a remogao
completa da lesdo com margens cirurgicas livres era fundamental para reduzir o risco de
recorréncia local.

Um més ap6s a segunda cirurgia, a paciente apresentou resultado de ressonancia
magnética (RM), que evidenciou linfonodo de 7 mm no quadrante superolateral (QSL) da
mama esquerda, classificado como BI-RADS 2. Desde entao, permanece sem complicagdes
ou sinais de recorréncia, mantendo seguimento ambulatorial programado com ultrasso-
nografia e mamografia anuais.
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3. Discussao

Apresentamos o caso de uma paciente de 29 anos, com histérico familiar de cancer
de mama, nuligesta, em uso de Puran T4® e do contraceptivo oral combinado (COC) Pri-
mera 20®. A primeira bidpsia, realizada em 2015, revelou cistos infundibulares e prolife-
ragao vascular subepitelial sem atipias. Entre 2017 e 2019, as ultrassonografias realizadas
apresentaram resultados normais (BI-RADS 1). Em 2020, foi identificada uma lesao ecze-
matosa no mamilo e na aréola esquerdos, classificada como BI-RADS 2. Em 2022, foi rea-
lizada quadrantectomia para remogao da lesdo, e o exame histopatoldgico confirmou o
diagndstico de tumor siringomatoso, com margens cirurgicas comprometidas, o que mo-
tivou uma segunda intervencao cirtirgica, resultando em margens livres. No pds-operato-
rio, a paciente apresentou necrose local seguida de cicatrizacdo adequada. Posteriormente,
uma ressonancia magnética evidenciou um linfonodo de 7 mm (BI-RADS 2), interpretado
como reacional. A paciente permaneceu sem complicagoes e foi programada para acom-
panhamento anual com ultrassonografia e mamografia.

O diagnostico de tumor siringomatoso € raro. Trata-se de um tumor benigno das
glandulas écrinas, localmente infiltrativo, sem potencial metastatico e geralmente associ-
ado a prognostico favoravel. Entretanto, é necessario elevado grau de suspeigao clinica
para evitar tratamentos excessivos, uma vez que sua diferenciacdo em relagao as neopla-
sias malignas pode ser dificil nos exames de imagem [6-9]. Além disso, o tumor é frequen-
temente interpretado de forma equivocada mesmo na avaliagdo anatomopatoldgica, po-
dendo ser confundido com carcinoma em bidpsias por congelagdo ou em pungdes aspira-
tivas por agulha fina.

A literatura confirma que o tumor siringomatoso representa um desafio diagnostico
para os métodos convencionais de imagem [10,11]. O padrao de crescimento infiltrativo
do SyT € caracteristicamente superficial, restrito a derme do mamilo e capaz de infiltrar a
musculatura lisa da aréola, raramente se estendendo a derme profunda [12]. Essa arqui-
tetura infiltrativa superficial ndo produz os achados radioldgicos classicos de maligni-
dade, como margens espiculadas, distorcao arquitetural profunda ou vascularizagao ano-
mala ao Doppler, resultando em classificagdes BI-RADS benignas repetidas, mesmo di-
ante de lesao clinicamente evidente [10,11].

As classificagdes BI-RADS 1 e 2 atribuidas a paciente ao longo de varios anos, apesar
da persisténcia e progressao da lesao, refletem as limitagdes intrinsecas dos métodos de
imagem para a deteccao de tumores anexiais superficiais do complexo aréolo-mamilar.
Embora a ultrassonografia seja o método de escolha para avaliagao de lesdes mamilares,
ela frequentemente subestima a real extensao de lesoes infiltrativas superficiais, como o
tumor siringomatoso [10]. A ressonancia magnética mamadria tem sido descrita como um
método superior para avaliacdo do acometimento do complexo aréolo-mamilar; contudo,
nao foi realizada no periodo pré-operatdrio deste caso [10]. Essa dificuldade diagndstica,
associada as limita¢gdes metodologicas das bidpsias fragmentadas para esse subtipo histo-
logico especifico, contribuiu para o atraso na realizagao da biopsia excisional, em decor-
réncia da combinagao de fatores como acesso limitado a assisténcia especializada, pro-
gressao clinica lenta e inicialmente pouco sintomatica, além de exames de imagem repeti-
damente classificados como benignos.

O tumor siringomatoso apresenta infiltracao estromal e tibulos caracteristicos em
forma de lagrima ou virgula. Na imuno-histoquimica, geralmente demonstra positividade
para p63 e actina de musculo liso (SMA) [13]. Seu principal diagndstico diferencial é o
carcinoma adenoescamoso de baixo grau (LGASC), distin¢ao considerada um dos desa-
fios mais complexos da patologia mamaria, uma vez que ambas as entidades comparti-
lham caracteristicas morfologicas e imuno-histoquimicas significativamente sobrepostas,
podendo ser praticamente indistinguiveis ao exame microscopico [2,14]. No presente
caso, os achados que permitiram excluir malignidade e confirmar o diagndstico de SyT



Tumor Siringomatoso Mamdrio: Relato de Caso 4 de5

Referéncia

incluiram: localizagao anatomica superficial restrita ao complexo aréolo-mamilar, arqui-
tetura histologica caracteristica e auséncia de caracteristicas sugestivas de LGASC, como
infiltracdo profunda do parénquima mamario, reagdo estromal desmoplasica em faixa ao
redor das glandulas neoplasicas e agregados linfocitarios periféricos [2,12,14].

A apresentagao clinica do tumor siringomatoso € variavel. Os casos descritos na lite-
ratura envolvem predominantemente mulheres com idade entre 11 e 83 anos (média de
40 anos), apresentando, na maioria das vezes, sintomas unilaterais, como massa mamilar
densa, aumentada de volume, dolorosa ou indolor, sem reducao a compressao manual.
Outros sintomas incluem prurido, secrecao, crostas e nédulos [6—9]. Comorbidades tireoi-
dianas, como bocio multinodular, bem como sindrome do intestino irritavel e transtornos
de ansiedade, também ja foram relatadas [6].

O tamanho tumoral pode variar de 0,75 a 7 cm, sem relacao direta com os desfechos
apos o tratamento. O manejo € cirtrgico, preferencialmente por excisao local ou completa,
sendo fundamental a obtengao de margens livres para prevenir recorréncias [6,8]. Quando
a remocao completa é alcan¢ada e as margens sao negativas, geralmente nao sao observa-
das recorréncias durante periodos de seguimento de até seis anos [13]. O conhecimento
dessa entidade é essencial para evitar atrasos diagnosticos e tratamentos excessivamente
agressivos, como mastectomias, amplas ressecgOes locais ou bidpsias linfonodais desne-
cessarias. O principal diagndstico diferencial permanece o carcinoma adenoescamoso de
baixo grau, e o seguimento desses pacientes pode, em geral, ser realizado por meio de
acompanhamento clinico periédico [6,7,9,13].

4. Conclusao

O tumor siringomatoso da mama, embora raro, representa um importante desafio
diagndstico, principalmente em razdo de sua semelhanga clinica e histologica com lesdes
mamarias malignas, especialmente o carcinoma adenoescamoso de baixo grau. O caso re-
latado destaca a importancia do diagndstico preciso e da excisdao completa com margens
cirargicas livres para prevenir recorréncias, bem como da consideragao precoce da biopsia
excisional, independentemente da classificagao BI-RADS, diante de lesdes persistentes do
complexo aréolo-mamilar que apresentem discordancia entre os achados clinicos e radio-
logicos. A paciente, com histdrico familiar de cancer de mama e nuligesta, apresentou le-
sao eczematosa no mamilo esquerdo inicialmente interpretada como benigna. Entretanto,
a evolugao clinica e os achados histopatolégicos subsequentes confirmaram a presenga de
um tumor siringomatoso.

Este caso refor¢a a necessidade de conscientizagao entre cirurgides, patologistas,
mastologistas, radiologistas e dermatologistas acerca da existéncia do tumor siringoma-
toso, a fim de evitar diagnosticos equivocados e tratamentos excessivos, como mastecto-
mias desnecessdrias. A literatura demonstra que o progndstico ¢ geralmente favoravel
quando o tratamento € realizado de forma adequada. Contudo, devido a raridade dessa
neoplasia, € fundamental que novos casos continuem sendo relatados e discutidos, con-
tribuindo para o aprimoramento das estratégias diagnosticas e terapéuticas e garantindo
o melhor manejo possivel para esses pacientes.
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