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Resumo: Os autores apresentam o relato de um paciente portador de plasmocitoma extramedular da cabeca e
pescogo localizado na fossa nasal. Discutem as diferentes teorias etiopatogénicas, ao lado do comportamento clinico

desta neoplasia.

| — INTRODUGAO

As controvérsias existentes quanto a
etiopatogenia do mieloma extramedular
de fossa nasal, ao lado de sua raridade,
levou os autores a apresentar este relato.

E sabido que as dificuldades en-
contradas na definicdo desta entidade,
bem como de seu diagnéstico, em conse-
gliéncia das discordancias que ainda persis-
tem, impedem uma padronizacdo terapéu-
tica ao lado de bons resultados de sobrevida
nos pacientes portadores de mieloma extra-
medular da cabeca e pescoco.

O mieloma extramedular da cabeca e
pescogco foi descrito, pela primeira vez,
em 1905 por Schriddle(3. 6, 14, 16) sendo
que somente em 1926 é estabelecida por
Oppikofer(16, 17) uma classificagdo para
os tumores de células plasmaticas, sendo
que a forma extramedular é enquadrada nos

plasmocitomas malignos e solitarios. No en-
tanto, apds esta classificacdo, varias outras
sdo propostas, sendo aceita pela maioria
aquela de Ewing e Foote(7) de 1952, onde
estes autores incluem a forma extramedular
no plasmocitoma.

Em decorréncia das dificuldades
constatadas, procuramos estabelecer um es-
tudo retrospectivo das diferentes classifica-
¢des ao lado de uma avaliacdo critica das
diferentes terapéuticas empregadas pelos
autores, acrescentando o relato de um caso
por nés diagnosticado e tratado.
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It — APRESENTACAO DO CASO

J. G. (reg. 77091), 74 anos, masculi-
no, branco, brasileiro, compareceu ao Gru-
po de Cirurgia da Cabeca e Pescoco do Hos-
pital Santa Rita em 27 de julho de 1977
com queixa de diplopia hd 10 meses.
Anteriormente, havia sido tratado por
oftalmologista e neurologista e, recente-
mente, apds exame por otorrinolaringolo-
gista, foi constatada presenca de obstrucao
nasal. O exame do paciente revelou a pre-
senca de lesdo Ulcero-necrética, preenchen-
do ambas as fossas nasais, fridvel e abun-
dantemente hemorragica. A lesdo abaula
o sulco nasogeniano direito e protrai o
globo ocular direito provocando exoftal-
mia. A oroscopia revela abaulamento de
palato mole, que se apresenta deslocado em
direcdo a base da Ifngua, devido a presenca
do tumor que preenche a rinofaringe.

I — TRATAMENTO

Apos feitura de bidpsia obteve-se re-
sultado de Carcinoma Indiferenciado e i-i-
ciou-se infusdo arterial pela artéria tempo-
ral superficial, sendo administrado Bleo-
micina 30 mg e Ametopterin 10 mg. Du-
rante esta fase do tratamento, foi feita
a revisdo das laminas de bibdpsia, o que
levou ao diagndstico de Mieloma Extra-
medular (77-119.294). O paciente recebeu,
a seguir, por via endovenosa, Ciclofosfami-
da na dose de 1 grama. Em 3/8/77, iniciou
tratamento com Acelerador Linear, sendo
feitos 3 campos, o facial anterior, o lateral
esquerdo e o lateral direito, segundo pre-

coniza Fletcher(8) (figs. 1 e 2). A dose total
de irradiacdo foi de 8000 rads em oito
semanas e meia. Ao término das apli-

Fig. 1 — Campo Facial Anterior

Fig. 2 — Campo Lateral Direito
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cacOes, verificou-se completo desapareci- |y — EXAMES LABORATORIAIS
mento da lesdo, ao lado de diminuicdo do

exoftalmo (figs. 3 e 4).

Uréia: 81.2 mg% (normal 20 a 40
mg%), Creatinina: 2.2 mg% (normal 1 a 2
mg%), Célcio: 7.2 mg% (normal 9 a 12
mg%), Fosforo: 4,6 mg% (normal 2,5 a 4,8
mg%), Bence Jones negativo. O exame ra-
diolégico mostra obstrucdo de ambas as
fossas nasais, mais acentuada a direita do
que a esquerda com velamento do seio ma-
xilar direito (fig. 5).

R N

Fig. 3 — Resultado Ap6s a Irradiacdo

Fig. 5 — RX dos Seios da Face — Obstru¢do da Fossa Na-
sal D

V — ANATOMIA PATOLOGICA

Fig. 4 — Resultado Apés a Irradiagido Ao exame macroscopico, trata-se de
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uma neoplasia cujo crescimento é infiltrati-
vo, tendo cor avermelhada, consisténcia
fridvel e limites imprecisos. A microscopia
mostra um crescimento neopldsico muito
celular, “monétono”, principalmente nos
aumentos menores do microscopio, sendo
constitufdo quase exclusivamente por plas-
mdcitos (figs. 6, 7, 8). As vezes, pelo aspec-
to sélido da neoplasia, as células se dispoem
aparentemente em corddes e blocos, simu-
lando um carcinoma. O uso de coloracdes
especiais, como os métodos de Giemsa e
Unna-Pappenheim, facilitam bastante a

identificacdo dos plasmocitos.

- : e [ e

Fig. 6 — Pequeno Aumento, Hematoxilina-Eosina, Plas-
mdcitos Atipicos Infiltrando Partes Moles.

Fig. 7 — Pequeno Aumento, Hematoxilina-Eosina. Obser-
va-se Infiltragdio da Zona Medular Ossea por Células
Plasmocitdrias

Fig. 8 — Médio Aumento, Hematoxilina-Eosina. Detalhe
do Infiltrado Plasmocitdrio, com Pleomorfismo Discreto

O diagnéstico diferencial mais dificil
é com processos inflamatérios crénicos cu-
ja morfologia ndo é especifica, destacan-
do-se a sifilis.

VI — DISCUSSAO

O mieloma extramedular da cabeca e
pescoco caracteriza-se pela sua extrema
raridade, tendo sido encontrados 213 casos
na literatura consultada. H4 um nitido pre-
dominio do sexo masculino em relacdo ao
sexo feminimo(5, 6, 7, 17, 20), a0 lado de
uma maior incidéncia ap6s a quarta década
da vidal5. 17, 20), Tajs fatos coincidem
coOm O nosso paciente, do sexo masculino
e com 74 anos.

Vrias classificacGes tém sido propos-
tas para os tumores de células plasmaéticas.
Em 1938, Bichel e Kirketerp(2) afirmam
que o termo plasmocitoma extramedular so-
mente deve ser usado nos casos onde a
mielomatose é exclurida pelos exames radio-
l6gico, hematoldgico, quimico e pelas
investigacGes morfoldgicas. Em 1943, Hel-
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Iwing(10) afirma que o tumor de células
plasmaticas atinge os 0ssos e partes moles,
podendo atingir qualquer tecido. Hayer e
cols.(9), em 1952, tentam justificar a drea
extramedular do plasmocitoma por um
provével crescimento tumoral autéctone,
em setores onde existam células reticulo-
endoteliais. Dolin e Dewar(6), em 1956,
admitem que a lesdo inicial do mieloma
multiplo deva ser um tumor solitario por
muitos meses, ndo devendo haver uma
separacdo entre essas duas entidades, sendo
que somente apds aguardar 1 e 2 anos com
exames laboratoriais que afastem o mielo-
ma multiplo, pode-se classifica-lo como for-
ma localizada.Webb e cols.(192), em 1962,
referem que pelo menos 30% dos plasmo-
citomas extramedulares aparecem antes ou
depois da mielomatose.

Para Helmus(11), em 1964, ndo é bem
conhecida a relacdo do plasmocitoma
extramedular com o mieloma multiplo, afir-
mando que seria uma variacdo do mesmo
tumor, conforme o gréfico 1:

leucemia de células plasmaticas

mieloma difuso /mieloma multiplo e-mieloma solitario

\\\‘ plasmocitoma extramedular '/'

Grafico — 1

Para Batsakis e cols.(1), em 1964,
este tumor seria originario de células proge-
nitoras extramedulares (grafico 2).

células progenitoras da medula 6ssea  células progenito-
‘ $ ras extramedulares

mieloma solitario mieloma difuso

mieloma matiplo <__plasmocitoma ex-

tramedular
tramedular
Grafico — 2
No que diz respeito a sua classifica-
cdo, a maior parte dos autores classifica
o mieloma em 3 tipos(7. 14, 18):

1. Mieloma mltiplo.

2. Plasmocitoma extramedular sem

metastases.

3. Plasmocitoma do osso sem metas-

tases.

No entanto, existem aqueles que in-
cluem um quarto tipo(3. 6) que seria a for-
ma desencadeante do processo leucémico.

Quanto ao quadro clinico, Stout e
Kenney(17), em 1949, afirmam que tais neo-
plasias ndo desencadeiam o aparecimento
de sintomas a ndo ser quando existe obstru-
cdo mecéanica das vias aéreas superiores.
Ewing e Foote(7), em 1952, e Dolin e
Dewar(6), em 1956, afirmam que tais tu-
mores justificam o aparecimento de abaula-
mento visiveis, obstrucdo nasal com ou
sem sangramento. O caso por nds relatado
comportou-se dessa maneira.

Quanto ao tratamento desses pacien-
tes, o de escolha é o radioterapico. Deffe-
back(4) obteve bons resultados com 3000
rads. Para Muller e Fisher(13), a dose

ideal seria de 4000 a 6000 rads e para Pe-
trovich e cols.(14) esta dose poderia ser le-
vada até os 8000 rads. A associacdo quimio-
radioterapica tem-se mostrado eficaz no
tratamento de lesGes radio-sensiveis. Calca-
dos em experiéncia anterior, onde conse-
guimos altas concentracdes dos citostaticos
na area tumoral, potencializando o efeito
das irradiacOes, empregamos a via intra-
arterial, sabidamente de maior eficdcia que
a sistémica nas lesdes de cabeca e pescoco
cuja terapéutica eletiva é a irradiante(15),

Com relacdo a evolucdo, Stout e
Kenney(17) afirmam que o plasmocitoma
extramedular dissemina para linfonddios,
0ssos e outros 6rgaos, com excecdo do pul-
mao. Para Batsakis e cols.(1) este tumor
pode ter cursos diferentes tais como:
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1. Invasdo lenta ou rapida de tecidos
vizinhos, incluindo o0sso, sem evi-
déncia de metastases.

2. Envolvimento subseqliente de linfo-
nddios, 0ssos ou outros oOrgdos.
3 Evolui para mielomatose em poucos

meses ou anos.

Com relacdo a sobrevida a 5 anos,
Dolin e Dewar(6), Helmus(11) e Deffe-
bach(4) falam em 45 a 60%. Qutros autores
relatam casos de sobrevida que vdo de 15
meses a 28 anos(3, 7,12, 17, 19) O caso

por nds relatado ndo pode ser avaliado pelo
pouco tempo decorrido do tratamento.

VIl — CONCLUSOES

il O plasmocitoma extramedular da ca-
beca e pescoco é uma forma locali-
zada do mieloma mdltiplo.

2. A associacdo quimio-radioterapica é
a terapéutica de eleicdo no tratamen-
to do plasmocitoma extramedular.

SUMMARY

The authors present a report of a
patient with Extramedullary Plasmacy-
toma of the head and neck, located in
the nasal cavity. Finnaly, the different

ethiopathogenic theories are discussed as
well as the clinical evolution of this neo-
plasia.
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