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Introdução

O  carcinoma  neuroendócrino  cutâneo  (CNEC)  é  um  tumor
maligno  agressivo,  raro,  que  foi  relatado  pela  primeira  vez
por Toker1 em  1972.  Esse  tumor  foi  descrito  como  uma  lesão
cutânea  incomum  que  apresentou  um  padrão  trabecular  de
crescimento  das  células  tumorais.  O  CNEC  é  também  deno-
minado  carcinoma  de  células  de  Merkel  porque,  geralmente,
acredita-se  que  seja  originário  das  células  de  Merkel  na
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camada  basal  da epiderme.  Os  locais  mais  comuns  para  o
CNEC  são  a cabeça e  o  pescoço,  em  áreas  como  a cavi-
dade  nasal,  os nódulos  linfáticos  e  as  glândulas  salivares.2

De  acordo  com  estudos  de revisão  relevantes,  recorrência
local  desenvolve-se  em  25-30%,  doença regional  em  52-59%  e
doença  metastática  distante  em  34-36%  dos  casos  de CNEC.3

A  excisão  estendida  local  é  o  principal  tratamento  recomen-
dado  para  a doença regional  e  a radiação  após  a  cirurgia
e  o esvaziamento  eletivo  do  linfonodo  podem  minimizar  a
recorrência  locorregional.  Neste  artigo,  apresentamos  um
único  caso de  CNEC  localizado  no conduto  auditivo  externo
---  apenas  quatro  casos  desse  raro  tumor  nesse  local  foram
relatados  em  todo  o  mundo,  de acordo  com nossa  pesquisa.
Este  caso  foi  controlado  com  sucesso,  com  excisão  local  e
radioterapia  no  período  pós-operatório.

Relato do caso

Um  homem  de 26  anos  apresentou-se  com  história  de  prurido
no  conduto  auditivo  externo  direito  havia  um  ano,  perda  de
audição, dor intermitente  e secreção aquosa  havia  um  mês.
O  exame  clínico  revelou  um  nódulo  de  1,04  cm  de  diâmetro,
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Figura  1  Endoscopia  mostra  um  neoplasma  rosado  de  forma

ovalada com  uma  superfície  lisa.  A  membrana  timpânica  estava

coberta  sem  aderir  à  estrutura  adjacente.

Figura  2  TC axial  antes  da  cirurgia  mostra  uma  faixa  bem  cir-

cunscrita  de  tumor  sólido  no  conduto  auditivo  externo  direito

sem  erosão  óssea  e uma  área  de  média  densidade  no antro

timpânico.

rosado,  em  formato  oval  e  com superfície  lisa,  observado
em  seu  conduto  auditivo  externo  direito  e  cobria  a mem-
brana  timpânica  (fig.  1).  A audiometria  tonal  mostrou  perda
condutiva  pura,  com  perda  de  condução  aérea de 30  dB.
Tomografia  computadorizada  (TC)  revelou  uma  faixa  bem
circunscrita  de  massa  sólida  no  conduto  auditivo  externo
direito  sem  erosão  óssea  e  uma área  de  média  densidade
no  antro  timpânico  (fig.  2). Quando  o tumor  foi  excisado  por
meio  de  cirurgia  endoscópica,  um  pouco de  fluido  rosado
foi  exsudado,  embora  uma  membrana  timpânica  íntegra  e
parede  normal  do  conduto  tenham  sido  observadas.  Os  acha-
dos  histopatológicos  mostraram  aninhamento,  filamentos,
glândula  e proliferações  trabeculares  de  células  orbicular-
-ovaladas  sob  as  camadas  epiteliais  escamosas;  algumas
células  irregulares  localizadas  em  torno  do nicho apre-
sentavam  núcleos  vesiculares,  citoplasmas  eosinofílicos  e
morfologias  mitóticas  (fig.  3).  A  imuno-histoquímica  reve-
lou  coloração fortemente  positiva  para  citoqueratina  (CK)  e
enolase  neurônio-específica  (NSE)  (fig.  4)  e coloração  mode-
radamente  positiva para  vimentina,  mostrava  um  padrão
consistente  com  tumores  neuroendócrinos.

Figura  3 Núcleos  vesiculares,  citoplasma  eosinofílico  e  frag-

mentos  de  alta  densidade  podem  ser  observados  em  algumas

células  (coloração  hematoxilina-eosina,  ampliação  de 200×).

Figura  4  Imuno-histoquímica  para  enolase  neurônio-

-específica  (NSE)  (ampliação  de 100×).

Discussão

O CNEC  é  também  denominado  carcinoma  de  Merkel,  pois a
célula  tumoral  é derivada  de células  epidérmicas  de  Merkel.
O foco  principal  do  CNEC  na orelha  externa  é muito  raro.
De acordo  com  nossa  pesquisa,  apenas  24  casos  de  CNEC  em
orelha  externa  foram  relatados  e  apenas  quatro  casos  foram
encontrados  no  conduto  auditivo  externo.4---6

Em nosso  paciente,  os  sintomas incluíam  prurido,  dor
intermitente,  secreção aquosa do conduto  auditivo  externo
direito  e  perda  auditiva  devido  à natureza  neuroendócrina
do CNEC,  enquanto  os casos  de  CNEC  relatados  por  Wang7

e  Li6 foram  descritos  como  uma neoplasia  indolor  do  con-
duto  auditivo  externo  com perda  auditiva.  Um neoplasma
orbicular-ovalado,  rosado,  firme e com  uma  superfície  lisa
é  a morfologia  característica  do CNEC  relatado  em  vários
estudos,  o que  está de  acordo  com  o nosso  caso.  Os  exa-
mes  clínicos  (em  particular,  os  resultados  da  TC)  relatados
por  outros  grupos  mostraram  perda  auditiva  condutiva  e  uma
área  de  alta  densidade  em  formato  regular  no  conduto  audi-
tivo  externo,  o  que  está  de  acordo  com  o  caso de nosso
estudo.

O diagnóstico  é  geralmente  tardio, porque  as  caracte-
rísticas  clínicas  da  doença imitam  as  condições  otológicas
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mais  comuns,  como  o  carcinoma  adenoide  cístico.8 Tumores
malignos  devem  ser considerados  se terapias  com anti-
-inflamatórios  não  fornecerem  alívio.  Biópsias  devem  ser
feitas  especialmente  quando  a neoplasia  apresentar  uma
orbicular-ovalada,  de  cor  rosada  e  aparência  firme,  com  uma
superfície  lisa  que  sangra  após  o  mínimo  contato.  A taxa  de
diagnóstico  pode ser  melhorada  se as  características  clínicas
acima  mencionadas  receberem  mais  atenção.

O diagnóstico  e  o  estadiamento  do  CNEC  baseiam-se  prin-
cipalmente  em  exame  histopatológico.  A  análise  tecidual
pode  revelar  uma distribuição trabecular  de  células  mode-
radamente  diferenciadas,  mostrar  proliferação  agrupada  na
camada  própria  ou  dérmica,  núcleos  pleomórficos  e  nucléo-
los  imperceptíveis.  Além  disso,  mitoses  frequentes  podem
ser  observadas  em  secções  coradas  com hematoxilina  e
eosina.  Núcleos  picnóticos,  sugestivos  de  apoptose,  também
podem  ser  encontrados  em  fragmentos  dispersos  de  células.
Em  nosso  caso,  a  imuno-histoquímica  revelou  que  as  células
tumorais  expressaram  citoqueratina,  NSE  e  vimentina.

Uma  excisão  local  ampla  com  uma  margem  clara é  reco-
mendada  para  o  tratamento  do  CNEC, com quimioterapia  e
radioterapia  adjuvantes.  Para  os pacientes  que  não podem
toleram  uma  ampla  excisão  cirúrgica,  a radioterapia  radical
pode  ser  usada  isoladamente  como  uma  abordagem  cura-
tiva  eficaz  contra  o  CNEC,  de  acordo  com  Harrington.9 A
radioterapia  adjuvante  para  os tumores  primários  e  linfono-
dos  regionais  mostrou  resultar  em  melhor  controle  regional
local  e sobrevida  livre  da  doença.10 Os  quimioterápicos  são
usados  em  casos  de  doença localmente  avançada ou  para
tumores  que  não  podem  ser totalmente  ressecados,  como
um  paliativo  ou  em  caso de  recorrência.  Contudo,  o  uso de
quimioterapia  adjuvante  está associado  à redução  da  sobre-
vida  em  comparação  com o  não uso.11 O  tumor  primário,
em  nosso  caso  de  estudo,  foi  classificado  como  doença de
estágio  baixo,  de  modo  que  a  excisão  local  foi  aplicada  sem
a  consideração  de  quimioterapia.  Porém,  o diagnóstico  de
CNEC  era  incerto  até  que  uma  biópsia  pós-cirúrgica  foi feita.
Radioterapia  adjuvante  foi  feita  devido  à preocupação com
que  as margens  de  ressecção  não fossem  seguras  o  sufici-
ente.  Neste  caso,  o  acompanhamento  durou  12  meses,  sem
observar  recrudescimento  ou  metástase.  Do  nosso  ponto  de
vista,  uma  terapia  abrangente  que  inclui  excisão  local  com
proteção  da  estrutura funcional  e radioterapia  é uma  abor-
dagem  nova  e  eficaz  para  tratar  o  CNEC,  o  que  pode  evitar
a  disfunção  de  estruturas  anatômicas  importantes  depois  de
uma  excisão  ampla.

Conclusão

O carcinoma  neuroendócrino  cutâneo  continua  a ser  um
tumor  agressivo,  com  um  prognóstico  ruim.  O diagnóstico  no

pré-operatório  e  um  estadiamento  preciso  são  importantes
para  assegurar  o tratamento  adequado.  Devido  à raridade
dessa  doença, ainda não  há  um  consenso sobre o  diagnós-
tico  e  tratamento  de CNEC  no conduto  auditivo  externo.
Ressaltamos  que  o CNEC  deve  ser considerado  no  diagnóstico
diferencial  quando  um  tumor  arredondado  e firme,  com uma
superfície  lisa,  for  observado  no  conduto  auditivo  externo,
sem  sintomas  ou  com  sintomas  leves.  A histopatologia  é o
diagnóstico  mais  confirmativo.  A ressecção  do  tumor com
radioterapia  adjuvante  é  recomendada  para  a  consideração
e  proteção de estruturas  importantes.
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