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Resumo

O artigo descreve o caso de um tumor carcindide de nasofaringe confirmado por analise
imuno-histoquimica. A topografia atingida é incomum nesta doenca, que tem predilecdo por
sitios gastrointestinais (apéndice ileo-cecal, ileo e reto), e em menor proporcdo por sitios do
trato aerodigestivo, sendo mais comuns os brénquios e a laringe. Paciente de 55 anos apresentou-
se com obstrugdo nasal, cefaléia e dor retro-orbitaria, com exames complementares que
evidenciavam volumosa massa em nasofaringe com extensdo para cavidade nasal e base de
cranio; sem doenga em outra topografia. Foi realizada bidpsia, via fossa nasal, cujo laudo
histopatoldgico evidenciou tumor carcindide de nasofaringe bem diferenciado, extremamente
celular e monétomo a HE; ao AE1/AE3 apresentou reatividade para ceratina com formacao
de DOT paranuclear e cromogramina; S100 e citoqueratina negativos. Devido a
irressecabilidade do tumor, foi indicada radioterapia paliativa com 70Gy em 35 fragGes. O
resultado clinico foi satisfatério porém sem involugdo tumoral significativa. A radioterapia
pode ser utilizada exclusivamente em tratamento paliativo, porém seus resultados no controle
de doenca local sdo ruins.
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Abstract

This article reports a nasopharynx tumor case diagnosed by immunohistochemic analysis as a carci-
noid tumor. The involved site is very uncommon in this disease which is prevalent in gastro-intestial
sites (apendicis, ileum, and rectum) and less frequently observed in the aero-digestive tract,
predominatly in bronchi and larynx. This is a 55 year old white male who presented nasal obstuction,
headache and retro-orbitary pain. Examination showed a large mass in the nasopharynx extending
to the nasal cavity and skull base; without disease in other sites. The biopsy was performed through
the nasal cavity, and pathologic examination showed a well differentiated, very cellular and HE
monotonous carcinoid tumor. Immunohistochemistry was performed with reaction for AE1/AE3,
ceratin with DOT formation, cromogramin and paranuclear; S100 and cytokeratin were negative.
Because of the its extension, the tumor was considered unresectable, reason why palliative radiation
was considered with 70Gy in 35 fractions. The clinical result was acceptable, but without signifi-
cant local control. Radiotherapy is an option for the palliative treatment of the carcinoid tumor
despite its poor results.
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INTRODUCAO

O estudo relata o caso de uma neoplasia
rara, ndo havendo casos descritos na literatura
com envolvimento exclusivo da nasofaringe.
Foi realizada revisdo bibliografica no Medline
com as palavras chave: “nasopharynx”, “car-
cinoid"”, "tumor" e "nasal cavity", isoladas e
combinadas, onde identificamos somente trés
artigos com associacdo entre o termo
carcindide e a topografia apresentada, porém
em apenas um deles confirmava-se tumor
carcindide de cavum com particularidades no
diagnostico.! O tumor carcindide faz parte
do grupo dos tumores neuroenddcrinos e di-
vide-se em 2 subtipos: tipicos e atipicos. O
quadro clinico depende de sua localizacdo e
dos niveis de substdncias vasoativas
circulantes. Tem como principal sitio
primario o trato gastrointestinal (apéndice,
ileo e reto), sendo mais rara a ocorréncia em
sitios extra-intestinais, a saber: pulmao,
laringe e outras topografias do trato
aerodigestivo. O crescimento geralmente é
indolente e na maioria dos casos apresenta-
se como um achado incidental. O grau de
malignidade geralmente relaciona-se com o
sitio primério e com o tamanho tumoral (T).
Quanto maior o T, maior o risco de metastase
linfonodal e a distancia.

A diferenciacdo entre tumores tipicos e
atipicos é importante para avaliar resultados
terapéuticos e prognostico. Esta é feita atraves
da analise histopatoldgica: nimero de mitoses,
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celularidade, necrose focal e pleomorfismo. A
maioria dos casos de carcindide sdo tipicos.
Quando existem caracteristicas atipicas, ha
dificuldade em distingui-los de com os
paragangliomas. Para estabelecer o
diagnostico preciso, também é importante a
dosagem de niveis séricos de substancias
vasoativas (ex: serotonina) e seus metabdlicos
na urina (ex:5-HIAA).

RELATO DO CASO

IDENTIFICACAQ E HISTORIA

Homem, 55 anos, pardo, agricultor, com
historia de hd 18 meses ter iniciado quadro
de cefaléia frontal, predominantemente
matinal, de média intensidade que respondia
a analgesia com antiinflamatérios. Queixava-
se também de dor retro-orbitaria bilateral,
rinorréia mucoide e obstrucdo nasal. N&o
havia referéncia a emagrecimento, tabagismo,
etilismo ou outras queixas que sugerissem
sindrome carcindide. A Unica alteracdo
observada ao exame fisico foi leve proptose a
direita. Encaminhado ao Servigo de Cirurgia
de Cabeca e Pescogo do Instituto Nacional
de Céancer (INCA) onde ap6s a avaliacdo dos
exames complementares foi concluido tratar-
se de tumor inoperavel. Foi entdo
encaminhado ao Servigco de Radioterapia da
mesma Instituicdo para avaliacdo de
tratamento exclusivo paliativo.



EXAMES COMPLEMENTARES

A videofibroscopia do nasofaringe
apresentava lesdo que infiltrava a base do
cranio e pdlipos em ambas as céanas, D e E.
A tomografia computadorizada (TC) helicoi-
dal com contraste de seios paranasais
evidenciou lesdo agressiva predominantemente
na nasofaringe a direita, expansiva e captante
de contraste, com limites irregulares, tendo o
epicentro no seio esfenoidal. Mostrava
também destruicdo dos limites 6sseos e
extensdo supra-selar sem plano de clivagem
com 0s seios cavernosos. Para melhor
estadiamento, solicitou-se ressonancia
magnética (RM) que evidenciou lesdo com
extensdo para partes moles e etmoide, com
destruicdo do trabeculado  0sseo;
preenchimento das fossas nasais; invasdo do
esfendide com destruicdo do seu muro ante-
rior e extensao também para o seio cavernoso.
A lesdo envolvia artéria cardtida direita
intracavernosa e também desviava a haste
hipofisaria para a esquerda, porém sem
compressao do quiasma éptico.

BIOPSIA DA LESAO

Foi realizada bidpsia via fossa nasal cujo
laudo histopatol6gico evidenciou tumor
carcinoide de nasofaringe bem diferenciado,
extremamente celular e monoétomo ao HE;
ao AE1/AE3 apresentou reatividade para
ceratina com formacdo de DOT paranuclear
e cromogramina; S100 e citoqueratina
negativos (Figura 1).

Figura 1. RNM em T1, pés-tratamento, apresentando
massa sem alteracOes significativas na sua invasividade
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OUTROS EXAMES

Com o resultado da bidpsia levantou-se a
hip6tese de esta lesdo ser metastatica, sendo
realizados, entdo, TC de torax e abdome e
colonoscopia. N&o houve evidéncia de doenca
nos sitios estudados.

RADIOTERAPIA

Considerando os melhores resultados no
tratamento cirdrgico com radioterapia
adjuvante condicionada a parametros
histopatolégicos da peca operatéria e a
inoperabilidade da lesdo, decidiu-se pelo
tratamento com radioterapia conformada
exclusiva motivada pela localizagdo, tipo
histoldgico e por sua invasividade restrita ao
sitio envolvido. Foi administrada dose radi-
cal com intengdo paliativa, de 70Gy em 35
fracOes diarias de 2Gy, cinco dias por semana,
em nove semanas, de 26/7/01 a 14/9/01. O
volume tumoral incluiu a nasofaringe e as
cadeias de drenagem linfatica contiguas,
apesar da auséncia de comprometimento. Fo-
ram distribuidos trés campos isocéntricos de
fotons de 15Mv, um anterior e dois paralelos
opostos latero-laterais com filtros dinamicos
de 60°, superficializador de dose anterior para
planificar contorno, com dose prescrita na
curva de 86% e gradiente de 16%. Foram
analisados os histogramas dose-volume com
limitacdo de dose em drgdo sadios adjacentes,
a saber drbitas e cristalinos. Durante as
revisdes semanais do tratamento observou-se
morbidade aguda classificada de acordo com
a tabela do Radiation Therapy Oncology
Group (RTOG):? xerostomia grau Il1, ageu-
sia, conjuntivite, mucosite grau | e
radioepitelite grau 1.

EvoLucAo

Paciente evoluiu com diminuicéo
sintomdtica principalmente cefaléia e
obstrugdo nasal nos primeiros dois meses. Foi
realizada nova RM de controle 80 dias apds
0 término tratamento, que apresentava
dissociacdo clinico-radioldgica com aumento
da extensdo da massa anteriormente, sem
mudanca do seu comprometimento posterior
(Figura 2). Com sete meses de seguimento
mantém clinica de dor local com moderada
intensidade, que cede ao uso de analgésicos,
hipoacusia bilateral e obstru¢éo nasal. Evolui
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também com ganho ponderal discreto e
involucdo da toxicidade aguda do tratamento
(xerostomia, ageusia e epitelite).

Figura 2. RNM em T1, pré-tratamento, massa volu-
mosa invadindo clivus, nasofaringe e cavidade nasal

DISCUSSAO

Os tumores carcindides sdo uma entidade
neoplasica que se pensa originaria de células
neuroenddcrinas,® de onde também fazem
parte os carcinomas tipo "oat cell".* A
Organizagdo Mundial de Saude (OMS)
classifica 0s tumores neuroenddcrinos em
quatro tipos: tumor carcindide classico, tu-
mor carcindide atipico, carcinoma
neuroenddcrino de pequenas células e
paragangliomas.>® Os paragangliomas de sitios
ndo intercarotideos ou vagais acreditava-se
possuirem comportamento mais agressivo, com
alto potencial maligno quando comparados a
outros paragangliomas,” com excecdo dos de
laringe.® A apresentacdo dos tumores
carcindide extratrato gastrointestinal é
incomum e o diagndstico diferencial deve ser
bastante investigado devido aos poucos casos
descritos. Os carcinomas neuroenddécrinos
ocorrem naturalmente em todos os sitios de
cabeca e pesco¢o, porém os tumores
carcindides, tanto tipicos quanto atipicos sao
encontrados com maior freqtiéncia na laringe.’
O Unico caso descrito em literatura de tumor
carcinodide de nasofaringe € a descricdo de um
€aso suspeito, que apds ressecgdo e andlise da
peca operatdria concluiu-se tratar de paragan-
glioma.® A pega de bidpsia estudada em nosso
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caso apresentava material adequado, com
caracteristicas de boa diferenciacéo celular,
posicionando a amostra no inicio do espectro
de diferenciacéo da classificacdo dos tumores
neuroenddcrinos como tumor carcindide
classico.

Pela raridade da doenca, a proposta de
tratamento para o caso ficou condicionada a
experiéncia descrita em literatura. Pela
topografia do tumor, além da maior
experiéncia ser com carcinoides da laringe,
decidiu-se pela indicacdo de tratamento simi-
lar a este sitio. O tratamento de escolha para
0s tumores carcindides de laringe é a
resseccdo cirargica com a radioterapia e
quimioterapia assumindo um papel
secundario ao grau de diferenciacéo celular
do tumor.” Ao analisar o grau de invasividade
e sua topografia, o tumor foi considerado
irressecavel, limitando as opgOes terapéuticas
do doente. Apesar dos tumores carcindides
serem considerados como parcialmente
resistentes a radiacdo, ha alguns relatos de
sucesso terapéutico com o uso desta
modalidade, principalmente em cenario
paliativo.® Foi indicada radioterapia exclusiva
com doses radicais, definindo-se a dose
observando o necessario para tratamento
exclusivo de doenca epitelial macroscopica,
ou seja, linhagem celular do qual o tumor é
originario.® A resposta clinica observada,
apesar do curto seguimento, foi satisfatoria
como paliagdo sintomatica. Embora a
progressao local tenha sido identificada no
exame de imagem, qualitativamente houve
melhora subjetiva na qualidade de vida. Um
seguimento mais extenso é recomendado para
0 caso pois a diferenciacdo do tumor
carcinoide pode fazé-lo responder como tecido
de resposta tardia, com conseqliente melhora
na progressao local.

CONCLUSAO

O tumor carcindide na nasofaringe é uma
patologia ainda néo relatada na literatura
médica. Apesar da conclusdo quanto ao
diagndstico diferenciado poder suscitar
duvidas, a analise imuno-histoquimica é uma
importante arma diagndstica. A radioterapia
pode ser utilizada exclusivamente em
tratamento paliativo, porém sua efetividade
quanto ao controle local ndo é absoluta.
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