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METASTATICKY EKKRINNY POROKARCINOM
METASTATIC ECCRINE POROCARCINOMA
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Sihrn

Ekkrinny porokarciném (maligny ekkrinny porém) je velmi zriedkavy zhubny nador, ktory ma povod v ekkrinnych potnych Zlaz4ch.
Tento tumor ma zvycajne dobrt progndzu, podla literdrnych tdajov vSak priblizne u 20% chorych naddor metastizuje lokalne a u dal-
Sich 10% pacientov vzdialene metastizuje. KedZe ide o zriedkavy druh nddoru, optiméalna lieCba zatial nie je zndma. Prezentujeme
pripad 53-ro¢ného pacienta, s iskaliami diagnostiky a liecby metastatického ekkrinného porokarcinému. Osobitne chceme zdoraznit
neobvyklé miesta hematogénnej disemindcie (Uistna dutina, vonkajsi zvukovod, skrétum, skelet , kavernézne zmenend voluminézna
metastdza v pltcach), a Zial takmer absolttnu chemoradiorezistenciu tohto extrémne vzacneho novotvaru.

Klicové slova: Ekkrinny porokarciném, Maligny ekkrinny porém.

Summary

Eccrine porocarcinoma (malignant eccrine poroma) is a very rare malignant tumor of eccrine sweat glands origin. This type of tumor
is usually connected with a good prognosis, however, approximately 20% of cases develop regional metastases and in 10% of patients
distant metastases are diagnosed. As the eccrine porocarcinoma represents an uncommon tumor, the optimal treatment remains to be
determined. Here we report the case of a 53-year old patient, underlining the diagnostic and therapeutic difficulties of metastatic ecc-
rine porocarcinoma.

Specifically, we want to point out the unusual localizations of the metastases due to hematogeneous dissemination (mouth cavity,
external auditory canal, scrotum, bones, cavernously changed voluminous lung metastasis), and unfortunately the nearly absolute resi-
stance of this extremely uncommon tumor type to both chemotherapy and radiation therapy.

Key words: eccrine porocarcinoma, malignant eccrine poroma.

Uvod

Karcindmy ekkrinnych potnych Zliaz reprezentuji zriedka-
va skupinu nadorov s potencidlnou tendenciou k lokélne;j
i vzdialenej dissemindcii. Tieto nddory boli prvykrat popi-
sané v roku 1963. (1) V literature sa odvtedy popisalo len
niekolko 100 pacientov s ekkrinnym porokarcindmom. (2)
Specificka klasifik4cia tychto novotvarov je v sti¢asnosti
nejasnd, jednak kvoli malému poctu pripadov, tieZ aj pre-
to, Ze mnohé z tychto naddorov sa len nepatrne histologicky
ponasaji na zreld ekkrinnd Zlazu. UrCenie histogenézy je
zaloZené hlavne na histochemickej, immunochemickej, ale-
bo ultraStrukturalnej pribuznosti. Napriek tomu tieto tumo-
ry mozno systematicky rozdelit do 2 hlavnych skupin: 1.
novotvary histologicky podobné zodpovedajicim benig-
nym tumorom, (napr. sklerotizujici karcindm potnych
kanalikov, porokarciném, maligny chondroidny syringém,
maligny nodularny hidradeném, maligny ekkrinny spira-

Obr.1. Ekkrinny porokarciném. (zvi¢senie 100x, hematoxylin-eozin.)

deném); 2. nadory, ktoré maji tak zmenené histologické
Crty, Ze sanedaju priradit k Ziadnemu benignemu analogu;
st teda znacne dediferencované, anaplastické. (2)

Inu klasifikaciu navrhol E. Galadari et al., ktory rozdelil tie-
to tumory na tie, ktoré vyrastaji de novo z normélnej koze,
a tie, ktoré vznikaju na podklade uZ existujticeho benigne-
ho nadoru koZe. (3)

= Intraepidermélne hniezda porokarcindmu
=> Dermélne hniezda porokarcinému

Ekkrinny karcindm moZe vychddzat z akejkolvek Casti nor-
malnej ekkrinnej Zlazy, alebo je vysledkom transformacie uz
existujuceho benigneho ekkrinného tumoru (18-50% pripa-
dov) (1). Nedavna Stidia M. Takatu et. al. (4) skiimala inci-
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Obr.2. Ekkrinny porokarciném. Zretelne ohrani¢ené pocetné ostrov-
Ceky polygonalnych buniek s prominujtcimi jadierkami a poCetnymi mit6-
zami. (zvicSenie 200x, hematoxylin-eozin).

Obr. 3. Ekkrinny porokarciném. Nadorové bunky obsahuji glykogén
(zvicSenie 400x, farbenie PAS — periodic — acid Schiff).

denciu cytogenetickych odchylok v malignych ekkrinnych
tumoroch; poukdzala na nizku incidenciu straty heterozy-
gotnosti (LOH, lost of heterozygosity) a/alebo zmeny TP53
v zmieSanej skupine tychto nadorov v porovnani s viacna-
sobnymi genetickymi odchylkami u skvamoceluldrnych kar-
cinémov. Autori uvazuju, Ze tento rozdiel moZe byt ¢iastoc-
ne vysvetleny skutocnostou, Ze najvécsia Cast potnej Zlazy
leZi hlboko v dermis, kde je relativne chranena pred slnkom
aenvironmentalnymi mutagénmi. Podiel ultrafialového Zia-
renia (UV) pri tychto zmenéch je nejasny a zda sa, Ze sa pre-
cefiuje. Ekkrinny porokarciném tvori intraepidermalne a der-
méalne hniezda z epitelidlnych buniek. Tumor6zne masy
tvoria ostro ohranicené a Casto okrihle hniezda polygonal-
nych buniek s pleiomorfnymi nepravidelnymi jadrami, pro-
minujicimi jadierkami a pocetnymi mitotickymi figtirami.(1)
Incidencia nie je zavisla na pohlavi (1:1). Ekkrinné karci-
némy sa vyskytuji najmi u pacientov v piatej aZ 6smej
dekade Zivota, obvykle sa prezentuji ako jedind, bezpri-
znakovd, neurcitd nehojaca sa kozné 1€zia; rasti bud poma-
ly (roky) alebo rychlo. (1)

KoZna/primarna 1ézia sa javi ako solitdrny tumor alebo plak
a najCastejsie sa nachidza na dolnych koncatinach (50%),
trupe (24%) a hlave (18%) (1). Tvori kutanne metastizy
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anezriedkavo aj viscerdlne metastdzy. V literatire sa uvad-
za pravdepodobnost lokorecidivy aZ do 70% a nasledného
metastizovania do 60% (2). Vysoky pocet mitdz, Sirenie
do lymfatického systému a hibka tumoru nad 7mm sa pova-
Zuju za prognosticky nepriaznivé znaky (1).

Ekkrinné porokarcindmy sa moZu zamiefiat aj s koZnymi
metastdzami, bazocelulairnym karciném, karcindmom
z Merkelovych buniek, ekkrinnym porémom, verrucou vul-
garis, seboroickou kerat6zou, melanocytirnym névusom,
hidroakantémom , Pagetovou chorobou alebo spinocelu-
larnym karcinomom (1).

RozliSenie ekkrinnych tumorov je zloZité, nezriedkavo
nemozné, milokedy postaci svetelnd mikroskopia. V pri-
pade pochybnosti je vhodné farbenie na ekkrinné enzymy
(napr. sukcinyldehydrogenaza, amylofosforyldza). Pritom-
nost feritinu moze tiezZ poukézat na ekkrinny pdvod tumo-
ru. (5) To isté plati o imunodiagnostike (CEA, EMA) (1).
Kvoli vysokej pravdepodobnosti lokorecidivy po kon-
vencnej excizii Mohsova mikrochirurgickd technika je
metddou volby pre odstranenie nddoru. (6)

Udaje o konzervativnej liecbe tohto nddoru sa v literatiire
vyskytujui zriedkavo. V niektorych pripadoch bola pouZita
radioterapia (9); chemoterapia (paklitaxel, cisplatina, doxo-
rubicin, interferén alfa, isotretinoin) sa nepouZiva casto,
a podla v3etkého je méalo Gcinna (7,8,10).

Kazuistika: Pacient, 53-ro¢ny muz, fajciar, si vo februdri
2004 vsimol rastdce ttvary na koZi nosa a v temporalnej
oblasti vlavo. Utvary boli okrtihleho tvaru, mierne promi-
nujice nad okolitd koZu, tuhej konzistencie, svetloerve-
nej farby s centralnym preliacenim, krytym suchou Zltavou
krustou. V aprili 2004 boli na odporucenie kozZnej lekarky
loZiska excidované, rany po excizii v§ak mokvali, nehojili
sa. Histologicky bola stanovend diagndza keratoakantomu.
PribliZzne po mesiaci kozna lekarka zaznamenala 3 nové
loziskd (1x1cma 0,5 x 0,5cm na krku a 1,5x1,5cm na skré-
te), ktoré nasledne excidovali chirurg a urol6g. Na zaklade
histoldgie bola stanovend diagndza maligneho ekkrinného
porému. Do jiila2004 sa objavilo dalich 5 loZisk (na lavom
oboci 4x5mm, v okcipitdlnej a temporalnej oblasti vpravo,
nad pravou lopatkou a na prednej strane lavého stehna).
Nésledne boli excidované vSetky novovzniknuté loZiska.

Obr. 4. Metastiza ekkrinného porokarcinému do plic. Nadorové bun-
ky zo steru bronchidlnej sliznice (zvdc¢Senie 400x, farbenie podla MGG —
May-Grimwald-Giemsa).
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Obr. 5. CT hrudnika. Mediastinilna lymfadenopatia.

V auguste 2004 boli na RTG hrudnika zaznamenané
metastdzy v plicach. V septembri CT hrudnika odhalilo
v pravom hornom laloku pltuc hrubostennu kavernu roz-
merov 7x6x5 cm a suspektni metastdzu do lavej nadoblic-
ky. Pri bronchoskopickom vySetreni sa tumor nenasiel, no
cytologicky z apikdlneho segmentu vpravo boli dokdzané
bunky epidermoidného karcinomu, ktoré su vSak podobné
bunkdm porokarcinému. Pri scintigrafickom vySetreni ske-
letu sa zistili pocetné metastizy v skelete (8. rebro vlavo
a 12. rebro vpravo). Pacient bol koncom oktobra 2004 pri-
jaty na naSu kliniku. Pri prijati sa zistilo nové loZisko, opit
temporélne vpravo. Citil sa slaby, mal subfebrility a boles-
ti pod pravou lopatkou. Realizovali sme punkciu loZiska
v plicach pod CT kontrolou, kde sa zobrazila maligna
expanzias cystickou zlozkou 12x7x10cm (povodne 7x6x5),
postihnutie pleury a retrokavalne expandované mediasti-
nélne lymfatické uzliny. Cytologické vySetrenie potvrdilo
s velkou pravdepodobnostou metastdzu ekkrinného poro-
karcinomu. Pacientovi sme indikovali chemoterapiu na
baze cisplatiny a doxorubicinu v nominédlnych davkach.
V janudri 2005 sme vSak na kontrolnom CT vySetreni zazna-
menali progresiu nddorovych manifestécii v oblasti pluc aj
lavej nadobliCky. Preto sme v II. linii paliativnej chemote-
rapie zvolili s6lo paclitaxel v nomindlnych davkach, po
podani 2 cyklov sme vSak opit zaznamenali progresiu tem-
porélneho loZiska a vyskyt 3 novych manifestacii na koZi
tvare. Liecba sa komplikovala vznikom steroidového dia-
betu indukovaného premedikaciou paclitaxelu. Nasledne
boli pacientovi extirpované novovzniknuté loZiska. Opa-
kované zlyhdvania v predchadzajticich reZimoch nés vied-
li k pokusu o III. liniu paliativnej chemoterapie:
(cDDP+5FU v alternécii s reZimom Bleomycin+Metotre-
xat+Leukovorin). V aprili 2005 sme na RTG a CT vyset-
reni hrudnika zaznamenali progresiu ochorenia v zmysle
novovzniknutej osteolytickej deStrukcie 6. a 7 rebra vpra-
vo s mikkotkanivovou zloZkou infiltratu velkosti 94 x 69
mm, ktord sa §irila intratorakélne. V méji 2005 sme prida-
li isotretinoin a interferon alfa. Po 3 cykloch doSlo opét

k progresii ochorenia (loZiska v dutine ustnej a vo vonkaj-
Som zvukovode). Pacientovi sme nésledne aplikovali radi-
oterapiu v davke 60 Gy narecidivu v jazve temporalne vpra-
VO a na metastazy v 6.-8. rebre (pre algicky syndrom).
Napriek kombinovanej lieCbe ochorenie progredovalo
a v juli 2005 pacient exitoval.

Obr. 6. CT hrudnika. Maligna expanzia v plicnych segmentoch S 1,2,3
vpravo s kavernéznou zlozkou.

Obr. 7. Ekkrinny porokarciném. LoZisko na koZi tvare.

Diskusia a zavery: Prva kozn4 1ézia sa u pacienta objavi-
la vo februari 2004, 1ézii pribidalo v priebehu mesiacov
februér az august 2004; niddorové manifestacie boli opa-
kovane extirpované. V auguste/septembri 2004 sa mani-
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Obr.8. Ekkrinny porokarciném. LoZisko na koZi tvare.

festovali na RTG a nasledne na CT pltcne metastizy, na
¢o sme reagovali aplikdciou kombinovanej konzervativ-
nej lieCby. Aplikované reZimy chemoterapie, neskor kom-
binovanej s biologickou terapiou aradioterapiou, sme voli-
li na z4klade v literattre popisovanych kazuistik a malych
stiborov pacientov s ekkrinnym porokarcindémom; boli sme
si vedomi nizkej miery lieCebnych odpovedi (7,8,9,10).
Lozisko na koZi temporalne vpravo sme v tivode liecby
zdmerne ponechali ako klinicky test chemosenzitivity
nadoru, s ktorého liecbou st malé skiisenosti. Napokon
vSak pri extrémne rychlom raste tejto niddorovej mani-
festacie sme pristipili k jej extirp4cii. Extrémne zujimavé
boli neobvyklé cesty metastatického Sirenia sa tohoto nado-
ru (skrétum, dutina dstna, vonkajsi zvukovod). Nasa kazu-
istika potvrdzuje literarne tdaje tykajice sa chemoradio-
rezistencie a zlej prognézy primdrne metastatického
maligneho ekkrinného porému. Napriek vSeobecne zlej
progndze tohoto novotvaru uvadzame, Ze chirurgické rie-
Senie prebiehalo bez pouZitia Mohsovej mikrochirurgic-
kej techniky (jej pouZitie by vSak sotva zmenilo agresivne
spravanie sa a progndzu tohoto ochorenia).
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