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Resumo

CCarcinoma de pequenas células dos seios paranasais
s30 tumores extremamente raros € agressivos. Apesar de os
pulmdes serem o sitio mais prevalente destes tumores, este
trabalho enfoca o acometimento de um sitio extrapulmo-
nar, os seios paranasais. Nos relatamos o caso de uma paci-
ente com carcinoma de pequenas células primario do seio
maxilar. Incluimos neste estudo uma discussdo acerca de
todos os casos relatados em literatura, abrangendo suas
metastases, tratamento e expectativa de vida.

RELATO DE CASO
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Summary

rimary small cell neuroendocrine carcinomas (SCC) of
the sinusal tract are extremely uncommon and aggressive
tumors. Although the lungs are the most prevalent site of
these tumors, this report focuses on the involvement of an
extrapulmonary site, the paranasal sinuses. We report the
case of a female patient with a primary small cell carcinoma
of maxillary sinus. A literature discussion with all reported
cases of SCC and its metastasis, treatment and survival
expectations are included.
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INTRODUCAO

Carcinoma de pequenas células é um tumor agressivo,
frequentemente encontrado em pulmio. Sitios primarios
extrapulmonares desse tumor sio extremamente raros.
Recentemente, porém, através de crescentes avancos
diagnosticos, tem-se tornado possivel detectar esses sitios.
Entre eles pode-se destacar esofago, faringe, laringe,
glandulas salivares menores, fossas nasais e seios paranasais,
pancreas, Utero, bexiga, prostata, mama, trato gastro-
intestinal, entre outros'™.

Estudos recentes mostram que cerca de 23% destes
tumores estao em foco otorrinolaringologico, sendo que 8,5%
situam-se em seios paranasais’. Apresentam sobrevida média
de 13% em 5 anos, o que confirma seu comportamento
agressivo com altas taxas de recidivas e metastases locais e
a distincia, apesar de tratamento cirdrgico e radio ou
quimioterapico.

Aproximadamente 4% dos pacientes com carcinoma
de pequenas células nao apresentam um sitio pulmonar ou
mediastinal evidente.

Relatamos um caso de carcinoma de pequenas células
de seios paranasais ocorrido em nosso servico, seguindo-se
a discussao de dados de literatura englobando epidemiologia,
quadro clinico, evolucao, tratamento e prognostico destes
pacientes.

RELATO DO CASO

GCF, 31 anos, sexo feminino, branca, apresentava
histéria de quadro gripal e obstrucio nasal hd cinco meses,
com melhora parcial apos uso de medicacio sintomatica.
Nos dois dltimos meses acompanhava o quadro edema,
hiperemia e dor em regido maxilar direita. Recebeu
tratamento antibiético (amoxicilina e clavulanato de potassio,
500mg via oral a cada 8 horas) e corticoterapia por 14 dias
com melhora discreta da queixa. Desde entio, apresenta
parestesia em regido maxilar direita, arcada superior direita
e labio superior direito.

A paciente nega presenca de cefaléia, febre, rinorréia
amarelada, prurido nasal, coriza, espirros, epistaxe, tosse,
epigastralgia e pirose retroesternal. Nega tabagismo e
etilismo.

O exame fisico otorrinolaringolégico compreendendo
Oroscopia, rinoscopia anterior € otoscopia encontrava-se
normal e ndo se palpavam ganglios cervicais. Apresentava
discreta assimetria facial, com edema e hiperemia de regiao
maxilar direita, indolor 2 palpacgio.

A nasofibroscopia observou-se desvio septal para a
direita, com meato médio direito estreito e auséncia de
secreciao purulenta em fossa nasal direita. A fossa nasal
esquerda, rinofaringe, orofaringe e laringe encontravam-se
sem alteracoes. Nao foram identificados massas em fossas
nasais ou meatos médios.

Realizada tomografia computadorizada de seios
paranasais visualizou-se velamento do seio maxilar direito,
erosdo 0ssea em assoalho orbitario direito e de invasao de
parede anterior do seio maxilar direito. Os forames infra-
orbitirios nao estavam comprometidos aparentemente.
(Figuras 1 e 2)

A paciente foi entao submetida a biépsia excisional
desta massa, via Caldwell-Luc a direita, tendo o estudo
anatomopatologico revelado neoplasia maligna de pequenas
células com extensas areas de necrose.

No pos-operatorio imediato a paciente apresentou
edema e hiperemia em regido maxilar direita compativeis
com o esperado pela abordagem cirtrgica realizada, os quais
regrediram totalmente até o 7° pos-operatério. Durante este

Figura 1. Corte coronal mostrando velamento de seio maxilar direito
e erosdo de assoalho orbitario.

Figura 2. Corte axial mostrando invasdo de parede anterior de seio
maxilar direito.
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mesmo periodo ocorreu discreta melhora da parestesia em
regido maxilar, arcada dentaria superior e labio superior
direitos, porém sem resolucio total da mesma.

Os exames radiolégicos de estadiamento tumoral e
investigacao de possivel origem pulmonar para o tumor
abrangeram tomografia computadorizada de torax,
cintilografia 6ssea, ultrassonografia abdominal e nova
tomografia de seios da face e cervical que se revelaram
normais.

O seguimento abrangeu exames de vigilancia para
metastases cervicais e recidivas locais através de ressonancia
de seios paranasais e tomografia cervical, sendo que, até o
sexto més pos-operatorio, a paciente permaneceu
assintomatica e sem sinais de recidiva.

A paciente nao foi submetida a ridio ou quimioterapia.

DISCUSSAO

Carcinoma de pequenas células (CPC) extrapulmonar
foi primeiramente descrito em 1930 e compreende cerca
de 4% de todos os CPC. Apesar de rara, vem se
estabelecendo como uma entidade clinica distinta dos CPC
pulmonares por sua epidemiologia e comportamento clinico.

Diferentemente dos CPC pulmonares, para os
extrapulmonares nao foi possivel estabelecer uma relacao
predisponente evidente com o tabagismo, apesar de estudos
mostrarem que cerca de 63% dos pacientes afetados com
CPC extrapulmonar sao tabagistas®. Morfologicamente,
podem ser semelhantes ao apresentarem granulos
neurosecretorios, associados, em alguns casos, a sindromes
paraneoplasicas. Clinicamente, sua semelhanca reside apenas
em promoverem metastases para linfonodos regionais, figado
€ 0SS0S.

O caso relatado € de uma paciente feminina de 31
anos. Segundo a literatura, aparentemente nao ha predominio
de sexo®® e a idade de diagndstico é variavel, podendo ocorrer
entre 20 e 70 anos, com média em 50 anos de idade®*.

Clinicamente, em nosso caso, a obstru¢ao nasal vem
como sintoma principal, dado também encontrado por outros
autores®. Mas para Ordonez et al.” e Kameya et al.® a epistaxe
€ o sintoma mais freqliente, seguido por dor facial, exoftalmo
e obstruciao nasal.

Em relacdo ao sitio de origem destes tumores, a
maioria dos relatos, inclusive o nosso, tem no seio maxilar
um dos principais locais de acometimento®®. Mas ha relatos
de tumores originados em outros seios, como o etmoide e
frontal®. Para Ordonez et al.” a cavidade nasal € o principal
local de origem dos CPP, sendo as conchas média e superior
as mais freqlientemente acometidas. Ja Pierce et al.'?, ao
revisar 33 casos deste tumor, constatou que a maioria (26
casos) surgiu na cavidade nasal em intima relacao com a
concha média.

O diagnostico destes tumores deve ser estabelecido
radio e histologicamente. Exames complementares como

tomografia de seios paranasais e nasofibroscopia sdo tuteis
para determinar a extensao tumoral e sitio de origem.

Segundo revisao de literatura realizada por Franzen
et al.? a maioria dos CPP de cabeca e pescoco sao tumores
extrapulmonares primarios e nao metastases pulmonares.
Mas como os critérios de diagnostico diferencial histologico
520 0s mesmos para ambos locais de acometimento, um
sitio pulmonar primario deve sempre ser excluido. A
diferenciacio entre CPP primario de cabeca e pescoco e
tumor metastatico pulmonar, a localizacdo e estidio sao
critérios essenciais para definicao de terapia e prognostico.

Histologicamente, os CPP apresentam-se como
carcinomas indiferenciados com padrao trabeculado e
extensas dreas de necrose e hemorragia®’. Alguns pacientes
apresentaram granulacoes intracitoplasmaticas responsaveis
pelas caracteristicas neuroenddécrinas destes tumores®.

Testes imunohistoquimicos podem ser realizados para
investigar especificamente marcadores neuro-endocrinos.
Entre eles temos Cam 5.2, CD99, sinaptofisina, cromogranina,
proteina S-100, enolase neuro-especifica que sio tuteis no
diagnéstico diferencial entre CPC e demais tumores da
cavidade nasal, como melanoma, neuroblastoma, linfomas
nao-Hodgkin, sarcoma de Ewing e rabdomiossarcoma’. No
caso relatado, estes testes foram realizados, mas resultaram
inconclusivos.

Porém, Ordonez et al.’, estudando CPC de seios
paranasais de 6 pacientes, obteve testes positivos de Cam
5.2, enolase neuro-especifica e cromogranina em todos os
pacientes, sinaptofisina positiva em quatro, enquanto que a
proteina S-100 foi negativa em todos os tumores.

O tratamento destes tumores niao estd bem
estabelecido, mas existe uma tendéncia a submeter os
pacientes a terapias agressivas devido ao comportamento
tumoral.

Galanis et al.’ relatou que, de 7 pacientes com CPC
de seios paranasais, 5 foram submetidos exclusivamente a
cirurgia com carater curativo e 1, apenas a radioterapia. Dos
pacientes submetidos a cirurgia todos apresentaram
recorréncia local em média ap6s 10 meses e o paciente
submetido a radioterapia permaneceu livre de recidivas por
5 meses com sobrevida de 11 meses.

Ordonez et al.” avaliou 6 pacientes: cinco tinham
sido submetidos a cirurgia, sendo que 3 deles receberam
radio e quimioterapia adjuvante. Apds seguimento de 37
meses, 4 haviam apresentado recorréncias ou morreram em
decorréncia de metastases independentemente da terapia
recebida.

Ja Silva et al.8, ao avaliar 10 pacientes, encontrou em
70% deles recorréncias ou metastases locais apenas apos 3
anos enquanto Pierce et al.'’, ao revisar 33 casos deste tumor
encontrou metastases em 40% dos pacientes o que foi
compativel com uma taxa de 50% de sobrevida em 1 ano.

O tratamento dos pacientes com CPC envolveu tanto
cirurgia, quanto radio e quimioterapia isoladamente ou em
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associa¢ao. Nenhum tratamento se mostrou superior, mas a
cirurgia associada ou nao a radioterapia promoveu remissoes
mais prolongadas’.

Considerando-se 0s sitios metastaticos mais freqientes,
temos ginglios cervicais e pulmoes®®1°, 0ssos®1, sistema
nervoso central® e figado”!.

O estudo destas neoplasias revelou que os tumores
extrapulmonares sao morfologicamente semelhantes aos oat
cells primarios de pulmao. Alguns contém grianulos
neurossecretores a microscopia eletronica, podendo estar
relacionados a Sindromes Paraneoplasicas, como os tumores
de pequenas cé€lulas de origem pulmonar. Apesar de a
heterogeneidade encontrada entre os diversos sitios primarios
relatados acima, o comportamento clinico desses tumores
costuma ser agressivo, com sobrevida média de menos de
um ano depois de firmado o diagnéstico e apresentando
uma tendéncia a metastatizacao ganglionar e para outros
sitios.

O impacto do tratamento cirdrgico, quimio e
radioterdpico na sobrevida desses pacientes ainda € alvo de
estudos e nao estd bem determinado.

CONCLUSAO

O CPC em sitio paranasal € uma neoplasia incomum.
Apesar de apresentar semelhancas morfologicas e
imunohistoquimicas ao CPC pulmonar seu comportamento
clinico € distinto e agressivo, cursando com baixas taxas de
sobrevida.

Em vista disso, ha uma tendéncia em adotar uma
conduta terapéutica agressiva envolvendo abordagem
cirargica, radio e/ou quimioterapica embora ainda existam
davidas quanto ao beneficio na sobrevida destes pacientes.

Avaliacao e seguimento cuidadosos destes pacientes
pode ajudar a elucidar tais questoes.
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