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SUMMARY

Introduction: Extramedullary plasmacytoma is a plasma cell tumor that grows within any of the soft tissues of the organism.
Similar to all plasmacytic dyscrasia, the disease is extremely rare.

Aim: This study reports a case of an extramedullary plasmacytoma of the nasal cavity and provides a literature review on the
topic.

Case report: A 51-year-old woman presented at our tertiary university hospital with a 6-month history of progressive nasal
obstruction, predominantly to the right side, and self-limiting epistaxis. Examination revealed a large pale-reddish tumor within
the right nasal cavity. Anatomopathological analysis showed features consistent with a plasmacytoma diagnosis, which was
subsequently confirmed by immunohistochemical techniques. Further assessment revealed the solitary nature of the condition,
consistent with extramedullary plasmacytoma. Radiotherapy was initiated, which led to partial regression of the symptoms. The
tumor was surgically removed by using a mid-facial degloving approach. The patient evolved with a naso-oral fistula and
underwent 3 corrective surgeries. No evidence of associated systemic disease was found after 5 years of follow-up.
Conclusions: This case report, which describes a rare tumor of the nasal cavity, is expected to improve the recognition and
referral of this condition by ear, nose, and throat (ENT) specialists for multidisciplinary management and long-term follow-up.
Keywords: plasmacytoma; nose; sinusitis.

Resumo

Introduciao: O plasmocitoma extramedular é uma neoplasia de plasmdcitos que pode crescer em quaisquer tecidos moles do
organismo. Como todas as discrasias plasmocitarias, sao de extrema raridade na populagao.

Objetivo: O presente estudo apresenta um caso de plasmocitoma extramedular da cavidade nasal e revisao do tema na literatura.
Relato do caso: Mulher de 51 anos que procurou hospital universitario terciario com obstrugao nasal progressiva ha entao 6
meses, pior a direita, acompanhada de epistaxe autolimitada. Ao exame, observada tumoracgao vermelho palida em fossa nasal
direita de grandes dimensoes. Analise anatomopatolégica evidenciou caracteres compativeis com plasmocitoma, confirmado
por imunohistoquimica. Demais exames revelaram carater isolado da doencga, compativel com plasmocitoma extramedular,
ao que se optou por radioterapia, com regressao parcial dos sintomas, seguida de exerese da lesao pelo acesso do “degloving”
médiofacial. Evoluiu com fistula oronasal, ja tendo submetida a trés cirurgias corretivas, ¢ apds seguimento de cinco anos, nao
ha evidéncia de doenca sistémica associada.

Consideracgoes finais: A apresentacao deste caso ilustra neoplasia rara das fossas nasais. A importancia para o otorrinolaringologista
estd no reconhecimento da lesao que requisita atencao multidisciplinar e acompanhamento a longo prazo.

Palavras-chave: plasmocitoma, nariz, sinusite.

em geral. Sua principal funcao é a producao de
imunoglobulinas ou anticorpos. As neoplasias
plasmocitarias constituem um grupo de doencas

INTRODUCAO

Plasmocitos sao linfécitos B maturos tipicamente  linfoproliferativas caracterizado por expansao monoclonal
encontrados nos mais diversos tecidos e 6rgaos, em  de plasmécitos que elaboram uma tnica molécula de
maior ou menor intensidade, e em focos inflamatérios imunoglobulina (1-4).
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Dentre as neoplasias plasmocitarias, o mieloma
multiplo é a manifestacio mais comum. No entanto,
representa apenas 1% de todas as malignidades e apresen-
ta incidéncia de trés casos novos por cem mil por ano(4).

A triade classica no diagnostico do mieloma maltiplo
€ a detecgao da proteina M no soro ou na urina (Bence-
Jones), plasmocitose maior de 10% 1o mielograma e
presenca de lesoes osteoliticas a radiografia simples.

Asmanifestacoes otorrinolaringologicas das discrasias
plasmocitarias sao raras, merecendo destaque o
plasmocitoma solitario do osso e o plasmocitoma
extramedular.

Na literatura hd indicacdes de que o plasmocitoma
solitairiodo osso seja uma manifestacao inicial do mieloma
multiplo, que eventualmente originara a doenca dissemi-
nada (5,6). E representado por lesao osteolitica solitaria
sem as manifestacoes sistémicas do mieloma maltiplo, e,
portanto, com melhor prognéstico de tratamento. Acome-
te principalmente os ossos longos, originando marcada
proteintria e dor 0ssea. Sao raros na cabeca e pescoco,
porém, quando presentes apresentam-se radiograficamente
como grandes areas de rarefacao 6ssea multicisticas, dife-
rente das pequenas e bem delimitadas lesdes 6sseas
destrutivas do mieloma maultiplo. A disseminacao do
plasmocitoma solitario do osso para o mieloma ocorre
geralmente 3 a 5 anos apo6s o diagnéstico primario.

Com relacao ao plasmocitoma extramedular, esta
constitui neoplasia plasmocitaria que se forma em tecidos
moles como linfonodos, pele e mucosa, e que por definicao
nao tem origem no tecido mieloide do tecido 6sseo. As
massas tumorais histologicamente nao sao diferenciaveis do
mieloma multiplo. Nao se pode afirmar com certeza que a
manifestaciolocalizada da doenca seja precursora do mieloma
multiplo como o que parece ocorrer com o subtipo solitario
do 0sso (3,4). O plasmocitoma extramedular corresponde a
menos de 10% de todos os tumores plasmocitarios(1,2),
representando menos de 1% de todas as neoplasias de
cabeca e pescoco(4) e menos de 0,5% dos tumores das vias
aerodigestivas(3). Pode apresentar-se como lesdes multi-
plasem 10a 20% dos casos, poisalémda submucosa dasvias
aéreas, otumor podeainda comprometera pleura, mediastino,
cordao espermatico, ovario, intestino, rim, pancreas, pulmao

e pele (7).

Este tumor extramedular foi descrito pela primeira
vez por Schridde em 1905(8). A incidéncia estimada da
doenca na populacao mundial é de um caso para cada 500
mil habitantes (1,2).

A importiancia do conhecimento desta doenca para
o otorrinolaringologista reside no fato da literatura demons-

trar que em 80 a 90% dos casos o plasmocitoma extramedular
é encontrado na regiao de cabeca e pescoco (4,9), princi-
palmente no trato respiratério, com destaque para
submucosa da cavidade nasal, seios paranasais, nasofaringe,
orofaringe e laringe. Trata-se de uma doenca que ocorre
em pessoas acima dos 40 anos de idade (mais de 95% dos
casos) (4), tipicamente entre a sexta e sétima década de
vida, acometendo homens trés a quatro vezes mais que
mulheres, notadamente caucasianos, e apresentando cara-
ter de evolucao lenta.

O quadro clinico e os sintomas estao mais relaciona-
dos comalocalizacao especifica dalesao que pela natureza
da tumoracao. Em uma série de 20 pacientes com
plasmocitoma extramedular de cabeca e pescoco, Kapadia
e colaboradores revelaram como principais sintomas
tumoracao ou edema local em 80%, obstrucao nasal em
35%, epistaxe em 35%, dor localizada em 20%, proptose
em 15%, rinorreia em 10%, linfadenopatia regional em 10%
e paralisia do VI°® par craniano em 5% dos casos(4,10).

O plasmocitoma se apresenta como tumoracao
circunscrita, podendo estar confinado a submucosa ou
apresentando superficie ulcerada. A tumoracao possui
consisténcia firme, podendo ser séssil ou pediculada, e
com coloracao variando entre vermelho acinzentado ou
cinza, facilmente sangrante com a manipulacao.

O diagnéstico diferencial destes tumores quando
ocupando as fossas nasais deve ser feito com outras
neoplasias sangrantes, principalmente com os carcinomas
epidermoides. Ao se determinar a presenca de clone de
plasmocitos na biopsia, analise efetiva deve ser estabelecida
a fim de comprovar o distarbio plasmocitario existente.

Apresentamos a seguir a descricao de um caso de
plasmocitoma extramedular de cavidade nasal e seios
paranasais que se apresentou com sangramento nasal e
que apos seis anos de tratamento multidisciplinar esta em
cura clinica da doenca. Segue-se igualmente analise dos
achados frente a revisao na literatura.

APRESENTACAO DO Caso CLiNICO

EMPM, feminino, 51 anos, procurou o servico de
otorrinolaringologia de um hospital universitario terciario
em setembro de 2004 com obstrucao nasal progressiva ha
entao seis meses, pior a direita e acompanhada de epistaxe
autolimitada. Como antecedentes, tabagismo (30 anos
maco) e etilismo social.

Ao exame otorrinolaringolégico, dora palpacaode
maxila direita, com tumorac¢ao endurecida a direita da
piramide nasal, com dimensoes de 2,0 x 1,0 cm, fixa,
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Figura 1. Tomografia computadorizada de seios da face,

cortes coronal e axial, apresentando fossa nasal direita e seio
maxilar direito ocupados por material com densidade de
partes moles, e com sinais de erosao do assoalho maxilar.

dolorosa, de aspecto infiltrativo e apagando sulco naso-
geniano 2 direita. A rinoscopia anterior, observou-se
tumoracao avermelhada palida, ampla, ocupando cerca de
96% da fossa nasal direita, aparentemente aderida a parede
lateral, com superficie lisa e com vasos sanguineos visiveis
por transparéncia, sangrante e pouco dolorosa ao toque. Na
fossa nasal esquerda, desvio de septo em bloco para a
esquerda. Em boca, observou-se tumoracao de cerca de
2,0cm em sulco gengivo-labial superior, com superficie
bocelada, coloracao résea, sulcada no centro pela prétese
dentaria superior, localizada em topografia de incisivo
direito até primeiro molar direito. A tumoracao
marcadamente apresentava limite nitido com a mucosa
jugal, sem sinais de sangramento recente.

Tomografia de seios da face apresentou (Figura 1
A e B) mostrou formacao expansiva com atenuacao de
partes moles ocupando as fossas nasais até as coanas,
notadamente a direita, determinando afilamento das es-
truturas 6sseas, com areas de descontinuidade na parede
medial e inferior do seio maxilar direito e palato duro, com
septo nasal igualmente afilado e desviado para a esquer-
da.

Realizada biépsia incisional de lesao de fossa nasal
direita sob anestesia local, que demonstrou na coloracao de
HE corte de fragmento de mucosa nasal apresentando
crescimento neoplasico no cérion constituido por manto
de células plasmocitarias em arranjo monoétono. Reacoes
imuno-histoquimicas demonstraram clonalidade de cadeia
kappa, com caracteres de plasmocitoma.

A paciente foi submetida a avaliacao hematoldgica
criteriosa, incluindo mielograma, pesquisa 6ssea por ima-
gem, eletroforese de proteinas e proteintria de Bence-
Jones, afastando diagnéstico de mieloma mdultiplo e
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Figura 2. Exposi¢ao via Degloving e acesso transantral que
permitiram exérese do tumor ocupando cavidade nasal e seio
maxilar direito. A esquerda, aspecto macroscépico do
plasmocitoma extramedular removido cirurgicamente através
de dois fragmentos com cerca de 4x2x1cm e 5x3x3 cm

demonstrando tratar-se de plasmocitoma extramedular.
Foi optado inicialmente pela realizacao de radioterapia,
atingindo dose total de 4860cGy em trés cimaras faciais,
durante 27 sessoes. As sessoes foram interrompidas antes
do programado por episodios de epistaxe recorrente,
com melhora parcial dos sintomas nasais e com diminui-
cao das dimensoes do plasmocitoma. Apds cerca de 12
meses do diagnostico, optou-se por abordagem cirargica
pela exposicao via Degloving e com acesso transantral
(Figura 2 A e B). O tumor ocupava o seio maxilar com
destruicao da sua parede lateral e invadia a cavidade nasal
direita deslocando o septo totalmente para o lado oposto.
Removida tumoracao, constatou-se erosiao 6ssea do pala-
to duro, expondo fistula oroantral e oronasal na regiao do
sulco gengivo-labial a direita, sendo feita tentativa de
fechamento no mesmo tempo cirurgico da exérese da
lesao. Foi observada persisténcia da fistula oro-nasal a
partir do 15° dia pés-operatério.

Desde entao, comumacompanhamento totalizando

seisanos, a paciente ja foi submetida a trés procedimentos
para fechamento da fistula, sem sucesso. Apds o primeiro,
em que foi utilizada tela de titanio e parafuso, a paciente
evoluiu com retracao mucosa e exposicao do material
metalicoapos cerca de 30 dias. No segundo procedimento,
foi realizada exérese do material fixado no primeiro proce-
dimento, com tentativa de fechamento através de retalho
da mucosa jugal sem sucesso. No tltimo procedimento
realizado, optou-se por realizar rotacao de retalho do palato
mole, ao que a paciente evolui com pequena fistula
puntiforme.
A paciente mantém acompanhamento
multidisciplinar, otorrinolaringolégico e hematoldgico,
totalizando seis anos de evolucao, sem evidéncias de
doenca sistémica associada até o momento.
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DiscussAo

O diagnéstico do plasmocitoma extramedular de-
pende inicialmente da suspeita clinica. Biépsias profundas
devem ser realizadas, pois o tumor é submucoso e a
mucosa que o reveste pode ficar mais espessa por reacao
inflamatéria. Puncdo aspirativa com agulhas finas pode
dificultar a analise do material, pois a superficie do tumor
poderia apresentar-se espessada ou com contaminacao
secundaria, que é muito comum nos tumores malignos
nasais.

Como o plasmocitoma extramedular é raro, em
geral a primeira hipétese diagnédstica seria de neoplasia
maligna, onde o carcinoma espino-celular é o mais fre-
quente, ja que a apresentacao clinica destas entidades é
similar. Alémdisso, a anilise histopatolégica nao consegue
diferir o mieloma maultiplo de um plasmocitoma
extramedular, devendo haver avaliacao adicional para
excluirdoenca sistémica.

O estudo com técnicas de imunohistoquimica, con-
firma e natureza plasmocitaria das células com marcadores,
por exemplo o CD 138, pela necessidade de diagnéstico
diferencial com outras neoplasias (imelanoma, carcinoma
indiferenciado, adenoma pituitario e outros)(6)

A imunohistoquimica do plasmocitoma extramedular
odiferencia também dos processos inflamatérios que nesta
regido sao ricos em plasmocitos. A pesquisa de cadeias
leves permite verificar se o processo ¢ monoclonal isto &,
cadeia KAPPA ouLAMBDA.

A biopsia negativa de medula 6ssea, a auséncia de
lise 6ssea e o resultado normal da pesquisa de
imunoglobulinas por eletroforese no sangue, permite afas-
tar a possibilidade de tratar-se de mieloma multiplo.

Assim, pode-se fazer o diagnéstico observando-se

os seguintes itens (1,4):

1. comprovacio histolégica da lesao

2. puncao de medula 6ssea mostrando menos de 10% de
plasmocitos atipicos

3.auséncia de evidéncias clinicas e radiol6gicas de lesoes
esqueléticas

4. niveis de proteinas séricas ou eletroforese de proteinas
sérica/urindria sem alteracoes

5. auséncia de anemia (80-85% pacientes com mieloma
multiplo tém anemia normocrémica normocitica)

Comrelacaoa historia natural da doenca, Batsakis(5)
define que o plasmocitoma extramedular pode-se apre-
sentar em cinco possiveis estagios:

1. Doencga localizada; solitaria; controlada por cirurgia,

radioterapia oua ambos; sem recorréncia ou dissemina-
cao.

2. Doenca com recorréncia local controlada por terapia
adicional

3. Doenca agressiva; persistente ou recorrente; Obito pela
disseminacaolocal incontrolavel.

4. Doenca local com “metéstase” linfonodal regional sem
evidéncia de disseminacao a distancia.

5. Doenca local; recorrente ou seguida de disseminacao e
desenvolvimento de outra neoplasia de plasmécitos e/
ou mieloma maltiplo.

Seguindo esta classificacao, a paciente descrita ap6s
seguimento de seis anos, encontra-se no estagio 1 de
evolucio.

Wiltshaw(9) afirma em seu estudo que 40% dos
plasmocitomas extramedulares disseminam-se além de
seusitio primério e/ou drenagem linfatica. Destes, 62% dos
pacientes apresentam depésitos em tecidos moles e 61-
gaosviscerais e 81% desenvolveriam lesoes Osseas. A este
estadio do plasmocitoma extramedular di-se o nome de
Plasmocitoma Extramedular Dissemiiiado, cujo prognos-
tico é sem davida melhor que o do mieloma multiplo.
Existe a possibilidade de conversio do plasmocitoma
extramedular para o mieloma multiplo. Sua taxa varia de 15
a 20 % e seu prognostico é pobre(10).

Quantoao tratamento do plasmocitoma extramedular
em cabeca e pescoco, a literatura mostra-se controversa
entre radioterapia exclusiva e cirurgia isolada. Alguns
autores defendem o uso da radioterapia exclusiva como
tratamento de eleicao visto a boa resposta da maior parte
dos casos. A quimioterapia estaria indicada apenas para os
casos de doenca disseminada(11,12). Wax(13) em 1993
recomendou a cirurgia em casos de lesoes localizadas e que
pudessem ser removidas com minima morbidade.

Quanto a disseminacao linfonodal (de ocorréncia
rara) e a recorréncia local, a controvérsia persiste, pois
apesar das metastases responderem com a mesma sensi-
bilidade a radioterapia, também podem ser indicadas
cirurgias isoladas. Abemayor em 1988 recomendou uso
exclusivo de radioterapia, reservando a cirurgia apenas
para remover doenca residual(14)

Apesarde se saber que o plasmocitoma extramedular
¢ uma neoplasia radiosensivel, nao ha um consenso na
literatura a respeito da dose ideal para a terapia. Foram
descritos diversos protocolos, com dose total variando de
3000 a 8000 rads, em periodos de 3 a 6 semanas(4).

Também é relatada a regressao lenta dos tumores

submetidos a radioterapia, nio havendo consenso de
tempo maximo para efeito da radiacao. A associacao de
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radioterapia e cirurgia pode ser utilizada e realizada princi-
palmente quando houver tumor remanescente. O caso da
paciente relatada permaneceu com tumor mais reduzido
facilitando a sua resseccio apos ter recebido tratamento
radioterapico.

Quanto aos resultados dos possiveis tratamentos
efetuados, Wilthaw(9)em 1976 obteve taxa de recorréncia
local de 21% para radioterapia isolada, 20% para cirurgia
isolada e 46% para terapias combinadas, demonstrando
que a necessidade da associacao terapéutica refletia casos
mais graves. Os fatores associados com pior prognéstico na
literatura sao:

e Presenca de destruicio 6ssea;

e Tumor primario grande;

e Recorréncia;

e Tumoreslocalizados no seio esfenoide, seio maxilar ou
laringe.

Pelo fato do plasmocitoma extramedular poder
recidivar como mieloma multiplo disseminado, todos os
casos merecem acompanhamento em longo prazo uma
vez que a evolucao deste tumores € imprevisivel(3) Shah
et al.(15) recomendam o seguimento por 28 e 36 meses
do tratamento primario. A doenca apresenta taxa de
sobrevida esperada em 5 anos de 65%* e sobrevida média
variando de 4 a 10 anos(4).

A paciente do relato completou 72 meses sem
queixas referentes a recidivas da neoplasia, apenas referin-
do a necessidade da protese para se alimentar e evitar
refluxo nasal apés trés procedimentos para corrigir o trajeto
fistuloso.

CoOMENTARIOS FINAIS

O plasmocitoma extramedular é uma neoplasia
agressiva, rara, que afeta principalmente a submucosa de
cavidade nasal e seios paranasais. Pode permanecer no
local primitivo da lesao, avancar para territérios vizinhos ou
mesmo disseminar-se. Cabe ao otorrinolaringologista iden-
tificar a lesao e encaminhar o paciente para acompanha-
mento hematologico conjunto pela necessidade de abor-
dagem multidisciplinar para diferenciacao entre a doenca
localizada e discrasias sanguineas de prognéstico mais

reservado, como o mieloma multiplo. O seu prognéstico &
bem mais favoravel em relacao ao mieloma multiplo. O
tratamento com radioterapia é eficiente, pois o tumor &
radiosensivel. Por vezes pode-se utilizar a cirurgia para
complementacao do tratamento. Estudos clinicos controla-
dos sao necessarios para se estabelecer uma terapéutica de
eleicao e absoluta para o manejo destes pacientes. O
seguimento deve ser sempre por um longo periodo de
tempo.
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