Plasmocitoma extramedular das fossas nasais

Nasal extramedullary plasmacytoma
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RESUMO

As neoplasias plasmocitarias caracterizam-se por proliferagdo
monoclonal tipicamente produtoras de imunoglobulina.
Podem apresentar-se como lesdo Unica (plasmocitoma
solitdrio) ou por lesGes multiplas (mieloma multiplo). As
lesdes Unicas geralmente ocorrem nos ossos (plasmocitoma
O0sseo) mas também podem ocorrer na generalidade dos
tecidos moles (plasmocitoma extramedular). A sua localizagdo
mais frequente é na regido da cabega e pescoco, O pico de
incidéncia situa-se nos 50-60 anos de idade, sendo duas vezes
mais frequente no sexo masculino. Descrevemos o caso clinico
de uma mulher, 56 anos de idade, com queixas nasais e massa
da fossa nasal esquerda, inicialmente interpretada como
pélipo nasal. A doente foi submetida a cirurgia endoscépica
nasossinusal com ressec¢do da massa e o resultado anatomo-
patoldgico revelou plasmocitoma. A investigagdo subsequente
ndao mostrou evidéncia de doenga sistémica. Adicionalmente,
foi revista a casuistica do nosso servigo e identificados mais 2
casos aos quais também fazemos referéncia.
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ABSTRACT

The myeloma tumors characterized by monoclonal proliferation
typically producing immunoglobulin. They may present as
a single lesion (solitary plasmacytoma) or multiple lesions
(multiple myeloma). The lesions usually occur only in the bones
(bone plasmacytoma) but may also occur in most soft tissue
(extramedullary plasmacytoma). Their most frequent location
is in the head and neck, the peak incidence is in 50-60 years of
age, being twice as common in males. We describe the case of
a woman, 56 years of age, with nasal complaints and mass of
the left nasal cavity, initially interpreted as a nasal polyp. The
patient underwent endoscopic sinus surgery with resection of
the mass and the pathologic result revealed plasmacytoma.
The subsequent investigation showed no evidence of systemic
disease. Additionally, we reviewed the caseload for our service
and identified two more cases to which we also refer.

INTRODUCAO

As neoplasias plasmocitarias caracterizam-se por
proliferagdo monoclonal tipicamente produtoras de
imunoglobulina. Podem apresentar-se como lesdo
Unica (plasmocitoma solitario) ou por lesdes multiplas
(mieloma multiplo). As lesGes Unicas geralmente
ocorrem nos 0ssos (plasmocitoma dsseo) mas também
podem ocorrer na generalidade dos tecidos moles
(plasmocitoma extramedular)?. Os plasmocitomas
extramedulares correspondem a cerca de 3% das
neoplasias plasmocitarias®*. O pico de incidéncia
situa-se nos 50-60 anos de idade, sendo duas vezes
mais frequente no sexo masculino®. A localizagdo
extramedular mais frequente é na regido da cabeca e
pescogo, principalmente nas vias aéreas superiores
(orofaringe e seios perinasais), manifestando-se por
epistaxis, rinorreia e obstrugdo nasal.®

Na avaliagdo do doente com suspeita de plasmocitoma
extramedular, é aconselhada a realizagdo de bidpsia
da lesdo suspeita, hemograma com esfregaco de
sangue periférico, doseamento sérico de calcio,
creatinina, albumina, lactato desidrogenase, beta-2-
microglobulina, PCR, electroforese das proteinas e
doseamento de cadeias leves livres. A avaliagdo das

VOL 50 . N21. MARCO 2012 85

CASE REPORT




cadeias leves presentes na urina de 24h e a biopsia da
medula dssea também estdo indicadas. Geralmente,
os doentes com plasmocitomas extramedulares ndo
tém anemia, hipercalcémia ou insuficiéncia renal,
atribuiveis ao disturbio dos plasmécitos. O estudo deve
ser orientado para excluir lesdo dssea metastdtica ou
doencga plasmocitaria multifocal, realizando-se exames
de imagem (tomografia por emissdo de positrdes,
tomografia computorizada ou ressonancia magnética). O
tratamento dos plasmocitomas extramedulares isolados
contempla ressecgdo cirdrgica e/ou radioterapia.”®

Descrigao de caso

Doente do sexo feminino, 56 anos de idade, previamente
saudavel, sem medicagdo habitual, com queixas de
sensagao de corpo estranho, obstrugdo nasal progressiva
a esquerda e episddios ocasionais, auto-limitados, de
epistaxis. Com base no exame objectivo e naimagiologia
dos seios perinasais, em que se documentava massa
da fossa nasal esquerda, implantada ao nivel do tergo
anterior do corneto inferior interpretada como pdlipo
nasal, instituiu-se corticoterapia.

FIGURA 1

3 meses, com achados imagioldgicos compativeis com
recidiva/lesdo residual na fossa nasal esquerda. Foi
submetida a nova cirurgia endoscépica nasossinusal,
com exerese da mucosa residual circundante, cujo
resultado anatomopatoldgico foi negativo para
neoplasia. A doente encontra-se em acompanhamento
em consulta de ORL e de Hematologia, sem evidéncia
de recorréncia da doenga.

Foi revista a casuistica do nosso servigo e identificados
mais 2 casos, tratados no nosso servigo ha cerca de uma
década.

O primeiro caso é o de uma mulher de 75 anos,
internada por epistaxis recorrentes, com historia de
obstrugdo nasal a esquerda com 10 anos de evolugdo. A
observagdo e a TC dos seios perinasais (SPN), revelaram
massa de limites mal definidos ocupando a fossa nasal
esquerda (FNE) com preenchimento do seio maxilar e
células etmoidais esquerdas (figuras 2 e 3).
Procedeu-se a biopsia da massa, cujo resultado
histoldgico foi plasmocitoma pouco diferenciado. As
analises laboratoriais de sangue, a biopsia da medula
Ossea e os exames de imagem ndo mostraram evidéncia

Tomografia computorizada evidenciando massa na fossa nasal esquerda.

Assistiu-se a uma melhoria parcial dos sintomas com a
terapéutica instituida, seguida de novo agravamento.
Devido as suas caracteristicas  morfoldgicas
macroscopicas atipicas e a sua localizagdo pouco
comum, numa fossa nasal sem patologia inflamatdria
significativa, optou-se por exerese por via endoscopica.
O exame anatomopatoldgico da pecga operatdria foi
compativel com plasmocitoma extramedular nasal,
com expressdo de cadeias leves K. A avaliagdo clinica
subsequente, imagioldgica e laboratorial, ndo mostrou
evidéncia de outros focos neoplasicos ou doenca
sistémica (mieloma multiplo), com niveis séricos de
cadeias leves normais e tomografia computorizada
(TC) toracoabdominopelvica sem evidéncia de outras
lesdes. No acompanhamento pds-operatédrio, houve
recorréncia de queixas de obstrucdo nasal ao fim de

de disturbio dos plasmdcitos em outra localizagdo. A
doente foi operada por via Caldwell-Luc com ressec¢ao
da massa. Aos 2 meses de pods-operatdrio, houve
recidiva das queixas e objectivou-se massa na fossa nasal
esquerda, correspondendo a recidiva de plasmocitoma.
Foi instituida radioterapia, com remissdo completa da
lesdo.

O segundo caso é o de um homem de 50 anos de idade,
com roncopatia e massa ao nivel da choana direita/
rinofaringe que se estendia até ao palato mole. O
doente foi operado e lesdo foi totalmente ressecada e
o diagndstico histoldgico foi plasmocitoma. Os estudos
de analiticos e de imagem ndo evidenciaram doenga
sistémica ou localizada em outro territério. Até a data
ndo ha evidéncia de recidiva da doenca.
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FIGURA 2 Nunca é demais ter presente, na altura do diagnéstico,
Rinoscopia anterior FNE

a necessidade de estadiamento e despiste de doenca
sistémica, em articulagdo com a Hematologia Clinica.

A radioterapia é o tratamento de escolha para o
plasmocitoma extramedular, com intuito curativo,
numa dose de 40 a 50 Gy durante 4 semanas?®. Se for
realizada ressecao cirurgica completa da lesdo, o papel
da radioterapia adjuvante estd menos definido. LesGes
pequenas podem ser tratadas apenas com a cirurgia,
sem necessidade de associar radioterapia, a ndo ser que
haja suspeita de lesdo residual. O uso de quimioterapia
ndo parece diminuir o risco de recidiva ou aumentar a
sobrevida livre de doenga®.

Menos de 7 % dos doentes com plasmocitomas
extramedulares tém recidiva local® e 10 a 15%
desenvolvem mieloma multiplo®*.

A sobrevida global aos 5 anos dos doentes com
FIGURA 3 plasmocitoma extramedular situa-se entre os 40 e
TCSPN os 85%''2, Numa série de 18 doentes, tratados a
plasmocitomas de cabeca e pescoco, sobrevida global
média foi de 12,5 anos com sobrevidas aos 5 e 10
anos de 88 e 55%, respectivamentel®. Seis doentes
desenvolveram mieloma multiplo ou plasmocitoma
numa localizagdo distante do tumor prévio. O
acompanhamento pds-tratamento deve ser periddico
(3/3 meses nos primeiros 2 anos, 6/6 meses nos 3
anos seguintes e depois anual), com realizagdo de
fibroscopia. Todos os doentes devem realizar TC, PET
ou RMN pelo menos anualmente durante os primeiros
5 anos pds-tratamento.

Assim, é mandatério o acompanhamento do doente
pela ORL e Hematologia, pelo risco quer de recidiva
local quer de desenvolvimento de mieloma multiplo.
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CONCLUSOES

Os plasmocitomas extramedulares surgem, como o
nome indica, fora da medula dssea, e os sintomas
variam de acordo com a localizagdo da massa, sendo,
no entanto, mais frequentes em topografia de cabeca
e pescogco. Podem mimetizar outras patologias do foro
ORL, algumas delas benignas ou podem corresponder a
uma manifestacdo ORL de doenca multifocal/sistémica.
A razdo pela qual alguns doentes desenvolvem mieloma
multiplo ou plasmocitomas isolados ainda ndo esta bem
definida, mas podera estar relacionada com a expressao
de adesinas e de receptores de quimocinas nas células
malignas®.
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