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Resumen

Introducdo: As neoplasias plasmocitarias caraeerige por uma

Correo electronico: . . .
proliferagdo monoclonal de plasmocitos com producde

taorlgallega@gmail.com  jmunoglobulina. Quando a doenca se apresenta de famza
localizada a nivel dos tecidos moles denomina-ssnpbcitoma
extramedular (PEM). Aproximadamente 80% destas ekeso
localizam-se na regido da cabeca e pescoco.
Caso Clinico: Doente de 86 anos, sexo masculino, queixas de
SGORL PCF disfonia de evolucdo progressiva associada a daspAe exame
Socedo Gelegace Ol fisico apresentava, a laringoscopia, uma lesapdidie, basculante,
A com origem na banda ventricular direita, sem ouwdleEsacdes. Foi
submetido a microlaringoscopia em suspensao pagse®x da
lesdo. O exame anatomo-patolégico revelou tratadse um
plasmocitoma. O doente foi referenciado a constétaHemato-
Oncologia, sendo excluido mieloma multiplo. Mantéeguimento
periédico em consultas de otorrinolaringologia mamlogia.
Discussao: Os PEM sdo mais frequentes no sexo fmascratio
3:1) sendo a idade média ao diagnostico de 60 a@oguadro
clinico é inespecifico e o diagndstico € estabeteg@or exame

anatomo-patolégico. E imperativo excluir a presedea lesdes
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multifocais ou mieloma multiplo (MM). Apesar analysis. It is imperative to exclude the presesice
de apresentarem boa sensibilidade a radioterapmmultifocal lesions or multiple myeloma (MM). Alt-

a opcgao por cirurgia pode ser considerada em cakough it's good sensitivity to radiotherapy, the op
de lesbes de pequenas dimensdes. O progndstictian of surgery may be considered in case of small
longo prazo é satisfatorio, com taxas de recidivéesions. The long-term prognosis is good, with loca
local inferiores a 10%. A evolucdo do PEM pararecurrence rates of less than 10 %. The evolution o
MM é o factor determinante da sobrevida. the PEM for MM is the determinant of survival.

Palabras clave:Plasmocitoma Extramedular
Laringe, Neoplasia Plasmocitaria, Disfonia Keywords: Extramedullary Laringeal Plasmacyto-
ma, Plasmocytic Neoplasm, Dysphonia.

Abstract
Introduction: Plasmocytic neoplasms are charac-

terized by proliferation of plasma cells with mon-
oclonal immunoglobulin production. When dis-
ease is present, in a localized manner, at the leve
of the soft tissue is called extramedullary
plasmacytomas (EMP). Approximately 80% of
these lesions are located in the head and neck re-
gion.

Clinical Case: Male, 86 year-old, with complaints
of dysphonia associated with progressive dyspnea.
On physical examination, laryngoscopy revealed a
polypoid lesion, originating in the right ventriewl
band with no other abnormalities. The patient un-
derwent microlaryngoscopy for tumor excision.
The histopathological analysis was compatible
with a plasmacytoma. The patient was referred to
the Hematology — Oncology consultation, which
excluded multiple myeloma. The patient main-
tains periodic follow-up appointments in otolaryn-
gology and hematology.

Discussion: PEM are more frequent in males
(ratio 3:1) and the mean age at diagnosis is 60
years. The clinical picture is nonspecific and the
diagnosis is established by clinical pathology
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Introducao Caso Clinico
As neoplasias plasmocitérias caracterizam- Doente de 86 anos, sexo masculino,

BN

se por uma proliferacdo monoclonal de plasmdcitosferenciado a consulta externa de ORL por
com producédo de imunoglobulina. A doenca podbsfonia progressiva associada a dispneia, com
apresentar-se de uma forma difusa (mielont@rca de 6 meses de evolugdo. Antecedentes
multiplo) ou de uma forma localizada, quer a niv@essoais de diabetes mellitus tipo 2 e hipertenséo

do osso (plasmocitoma solitario) quer a nivel dasterial (HTA). Referia habitos etilicos (ingestao
tecidos moles (plasmocitoma extrameddiar) diaria de cerca de 120gr de alcool) e tabagicos (ex
Aproximadamente 80% dos plasmocitomasimador desde ha 30 anos com carga tabagica
extramedulares (PEM) localizam-se na regido @umulada de 100 unidades maco/ano). Realizada
cabeca e pescoco. No entanto, os PEWdeolaringoscopia que relevou uma volumosa
correspondem a menos de 1% de todas lasdo polipdide com origem na banda ventricular
neoplasias desta area e a cerca de 4% de todadimsta, basculante, sem paralisia da hemilaringe
neoplasias plasmocitarfasOs PEM localizam-se ipsilateral (Figura 1). N&o apresentava outras
habitualmente a nivel da nasofaringe, cavidadéteracdoes ao exame fisico ORL. O doente foi
nasal, seios peri-nasais e orofarfitye proposto para microlaringoscopia em suspensao
para exérese da lesdo. O exame anatomo-

patolégico da lesdo revelou tratar-se de um

Figura 1: Videolaringoscopia. Leséo polipéide com
origem na banda ventricular direita. 1lesdo; 2 —

Regiao Gldtica.

Figura 2: Exame Anatomo-Patoldgico (H&E)envolvimento do cdrion por processo linfoprolitara
constituido por toalhas de células plasmociticaasgecto neoplasicé. 10x B:40x
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plasmocitoma laringeo (Figura 2). O doente foi Discusséo

referenciado a consulta de Hemato-Oncologia Os PEM sao mais frequentes no sexo
sendo a submetido a varios exames laboratoriaisreasculino atio 3:1) sendo a idade média ao
imagiolégicos para exclusdo de outros focodiagndstico de 60 anbs Os PEM laringeos
neoplasicos ou atigimento sistémico (mielomgorrespondem a 6 a 18% de todos os PEM da
multiplo). Os exames realizados, sumariados r@abeca e pescoco. O quadro clinico é inespecifico,
tabela 1, comprovam a auséncia de outras lesbestando os sintomas relacionados com a obstrucéo
No momento actual, o doente mantém seguimengoa compressdo de estruturas locais. O sintoma
periodico em consulta de ORL e Hematomais comum é a disfonia progressiva e/ou
Oncologia, ndo apresentando nenhuma queixtispneia. Outros sinais e sintomas séo a disfagia,
faringo-laringea ou alteracdo a laringoscopiadinofagia e estridor. A obstrucdo aguda da via
(Figura 3), assim como, achados clinicoaérea superior € um evento extremamente raro e

laboratoriais sugestivos de progressdo para

Tabela 1 :Resumo dos resultados dos exames complementadésgi@stico realizados.

Exame Complementar

Diagnadstico Resultado
Hemograma Normal
Bioquimica Normal
Electrqf(_)rese proteinas Sem evidéncia de banda monoclonal.
plasmaticas
Biopsia Ossea Sem evidéncia de plasmocitose medular
Mielograma Normal
Imunofenotipagem N&o detectados linfécitos anormais
TC - AP Sem evidéncia de conglomerados adenopaticos toragedomino-

pélvicos.

Rx Esqueleto Normal

TC-AP — tomografia computorizada abdominopélvica.

Figura 3: Videolaringoscopia pés-operatéria
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pode representar a existéncia de hemorragia intvarsus a RT*°. Lesdes maiores podem ser tratadas
tumoral ou infeccdo bacteriana secundéria por cirurgia major ou abordagem combinada

A localizacdo mais comum dos PEMcirurgia e RT e/ou quimioterapia). No tratamento
laringeos €, por ordem decrescente de frequéncialod PEM da cabeca e pescoco nao foram
epiglote e ventriculo, pregas vocais, banda&mcontradas diferencas estatisticamente
ventriculares, pregas aritenoepigléticas, cartitagesignificativas entre os resultados das diferentes
aritendides e subgloté Os PEM originam-se namodalidades de tratamefito
camada subepitelial apresentando-se como uma O prognostico a longo prazo € satisfatorio,
massa unilateral, de aspecto polipdide, séssil, seendo a taxa de recidiva local inferior a £0%
ulceracao. A cor pode variar entre o vermelho erecidiva local geralmente ocorre nos primeiros 24
rosa palido. No entanto, estdo descritos algumgeses mas também pode ocorrer mais tardiamente,
casos nos quais havia ulceracédo da mucosa. ap6s 10 anos do tratamehté\ sobrevida global

O diagnostico definitivo realiza-se poraos 5 anos dos doentes com PEM varia entre os 40
biopsia da lesdo e respectivo exame anaton®-0s 85% A evolucdo do PEM para MM é o
patoldgico e analise imuno-histoquimica. A biopsifactor determinante da sobrevidaD risco de
deve ser realizada em profundidade tendo em cod&senvolvimento de mieloma multiplo varia de
a localizacdo submucosa da lesdo. E recomendagdordo com os diversos estudos publicados,
realizar uma investigacdo sistémica exaustiva detimando-se que o mesmo se situa entre os 10% a
modo a excluir lesbes multifocais ou mielomd0%°° Foram postulados diversos factores
multiplo (MM). Tal estudo deve incluir: bidpsia dapreditivos da evolucdo para MM, tais como:
medula Ossea, radiografias do esqueletamanho do tumor ao diagndstico, nivel total de
electroforese das proteinas plasmaticas e urinaripoteinas plasmaticas, pico monoclonal observado
hemograma com esfregaco de sangue perifériom, electroforese das proteinas séfic@s doentes
velocidade de sedimentacdo, doseamento divem manter vigilancia periodica apos
imunoglobulinas e cadeias leves livres, calcimatamento, quer por ORL quer por Hemato-
sérico, proteina C reactiva, lactato desidrogena$§imcologia, pelo risco de recidiva local e de
albumina e creatiniff& desenvolvimento de MM,

O tratamento preconizado consiste na

radioterapia  (RT), tendo em conta @®eclaracion de conflicto de intereses
radi nsibili te ti lesdo. Até ¢ . .
adiosensibilidade deste tipo de lesédo. Até a daéaIh conflicto de intereses.

0s esquemas de dosagem Optimos sdo matéria de
controvérsia. O tamanho e localiza¢do da lesdo séo
factores a ter em conta na escolha da modalidade
terapéutica. Alguns autores defendem que a exérese

cirdrgica pode ser considerada em pequenas lesdes
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