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Extramedullary plasmacytoma of the larynx

Plasmocitoma extramedular de laringe
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REsumo

Introducio: O plasmocitoma extramedular € uma das formas localizadas das doencas malignas das células plasmaticas, que
tem o mieloma multiplo como principal diagnéstico. Tem como principal sitio a regido da cabeca e do pescoco, porém com

rara apresentacio na laringe.

Objetivo: Descrever um caso de plasmocitoma extramedular de laringe, com revisao da literatura.

Relato de Caso: Paciente feminino, 49 anos, referindo disfonia intermitente ha 01 ano com piora progressiva, associada a
esforco fonatério e fadiga vocal, apresentando lesio avermelhada, bordos lisos em prega ventricular esquerda ao exame
endoscopico. Sendo submetida a bidpsia excisional com diagnéstico hitopatolégico plasmocitoma extramedular.
Conclusio: Plasmocitoma extramedular deve ser considerado no diagnéstico diferencial dos tumores raros da laringe. E
fundamental ap6s o diagnostico a pesquisa do Mieloma Multiplo e um “follow up” adequado.
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INTRODUCAO

O plasmocitoma extramedular ¢ uma doenca malig-
na das células plasmdticas, que juntamente com o
plasmocitoma solitdrio 6sseo soma menos de 10% desta
patologia localizada, que tem o mieloma multiplo (MM)
como principal diagnéstico.

O MM representa a forma sistémica desta doenca, e
constitui uma neoplasia de linfécitos B caracterizada pela
proliferacio de células malignas plasmdticas e produgio de
imonuglobulinas monoclonais. Sua incidéncia dentre as
neoplasias malignas hematolégicas varia de 10a 15%, com
frequéncia aumentada em homens numa razao de 1,6:1,
sendo mais prevalente na sexta década de vida. O
plasmocitoma extramedular (PEM), uma das formas locali-
zadas, ¢ uma proliferacio neopldsica de células plasmaticas
monoclonais. Em contradi¢ao as outras formas, esse tumor
pode ser limitado ao seu local de origem, que em 80% a
90% estaolocalizados na regido de cabeca e pesco¢o, mais
comumente em tecido subepitelial do trato aerodigestivo
superior. Estima-se sua incidéncia 4 a 5% em cavidade
nasal, seios paranasais e nasofaringe (1,2).

O PEM da laringe é uma apresentacio rara de
etiologia desconhecida que perfaz 0,04 a 0,19% das
neoplaisas malignas da laringe (3). A relacao entre homens
e mulheres € de 3:1, acometendo principalmente pacien-
tes acima de 50 anos (4, 5, 0). e os sintomas sdo frequen-

temente secundarios a invasiao local da massa tumoral (7),
comapenas 10a 20% apresentando linfonodomegalia (2).
Em geral sao lesdes Unicas e independentes, porém
podem ser a primeira evidéncia de mieloma multiplo (0)
ou entio progredir, de 10 a 30% das vezes, para este
diagnostico (4).

O plasmocitoma solitdrio 6sseo (PSO), outra forma
localizada que acomete principalmente a regido pélvica e
os o0ssos longos das extremidades com lesdes 6sseas
solitdrias e semalteragdes medulares, a progressio para a
forma sistémica também ocorre, porem com maior
frequéncia, chegando a 60% dos casos em até 10 anos.

Em vista da raridade desta lesdo relataremos um
caso de PEM de laringe, levando em considera¢io seus
aspectos clinicos, patolégicos e terapéuticos.

ReLaTO DE CAso

Paciente do género feminino, 49 anos, professora,
procurou nosso servigo referindo disfonia intermitente hd
umano com piora progressiva, associada a esfor¢o fonatério
efadiga vocal. Ao exame clinicoapresentou Tempo Fonatério
Maximo de 16 segundos, [s] =18 segundos e ndo conseguiu
realizar o[z]. Apresentava aspereza e soprosidade discreta da
voz. Ao exame endoscopico visualizado lesioavermelhada,
bordos lisos, polipoide em 1/3 médio de prega ventricular
esquerda. Programado entdoa micro cirurgia de laringe para
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bi6psia excisional da lesao tendo como principal hipétese
diagnostica granuloma de prega ventricular.

Paciente submetida ao procedimento onde ao
exame microscopico da lesio observou-se lesao
avermelhada, bem vascularizada, proveniente de 1/3 médio
de ventriculo laringeo esquerdo, com consisténcia de
tecido mole sem infiltracao importante (Figura 1). Resse-
cado lesdo de 0,5x0,7 cm com auxilio do laser de CO, e
enviado material para exame anatomopatoldégico.

Exame histolégico apresentou proliferacio de
plasmoécitos em arranjos nodulares expandindo o cério
sendo sugestivo de Plasmocitoma, diagnoéstico confirmado
posteriormente imunofenotipagem.

Procedeu-se entdoa triagem para Mieloma multiplo
com cintilografia de corpo inteiro, pesquisa urindria de
proteinas de Bence-Jones, eletroforese de proteinas san-
guineas e biopsia de medula 6ssea estando todos dentro da
normalidade.

Paciente mantém acompanhamento ambulatorial
sem sinais de recidiva ou progressio da doenca hiumano.

DiscussAo

O plasmocitoma extramedular (PEM), junto ao
plasmocitoma solitdrio 6sseo, € uma das apresentacoes
localizadas das neoplasias de células plasmdticas, que tem
o mieloma multiplo como principal representante. Sua
incidéncia, dentre estas neoplasias, é de 4,5a 7 2% tendo
a regido de cabeca e pescoco como mais frequente,
perfazendo até 80% dos casos. O envolvimento laringeo é
raro sendo os sitios de apresentagdes mais comuns a

Figura 1. Microlaringoscopia - lesao com aspecto de granuloma
em 1/3 médio de prega ventricular.

epiglote, prega vestibular, aritenoide e subglote, respecti-
vamente (1,4). A maioria dos pacientes, no diagndstico,
tem entre 50 e 70 anos, porém ha casos descritos desde a
segunda década de vida (5). Sua prevaléncia é maior em
homens numa razao de 3:1, sem predilecao racial (2).

Aapresentacao clinica do PEM varia de acordo com
sua localizacao: disfonia, tosse, dispneia, estridor, sintomas
esses que podem durar de meses a anos, antes de seu
diagnéstico (1). Em nosso caso a paciente cursou comum
ano de disfonia associada a esforco vocal e fadiga antes do
diagnoéstico, ndoapresentando linfonodomegalia cervical,
o que corrobora as demais publicacoes (5,0,7).

Nalaringe o PEM ndoapresenta uma lesao caracteris-
tica podendo ser polipoide ou séssil. No caso relatado, se
apresentou como uma massa em 1/3 médio de prega
vestibular esquerda, polipoide com superticie lisa e coloracio
avermelhada semelhante aum granuloma. Estaapresentacio
avermelhada ¢ a mais comum, mas podem ser também de
coloragiorésea ouamarela, sio em geral hipervascularizadas
com consisténcia de tecidos moles e friaveis (3,5,3).

A microscopia apresenta infiltrado monomoérfico
difuso emum fino estroma reticular com células plasmaticas
com citoplasma abundante, levemente baséfilo e rico em
organelas (2,9). Varias formas de atipias celular podem ser
encontradas dependendo do grau de diferenciacio celular,
que se relaciona diretamente ao prognoéstico (2).

O diagnéstico é confirmado histopatologicamente
pela presen¢a de proliferacio de células plasmdticas
monoclonais. Na presenca de dificuldade para distinguir
PEM dos tumores epiteliais indiferenciados deve-se realizar
aimunofenotipagem que diferenciard as células monoclonais
das policlonais. Assim, podem-se evidenciar as formas

\’ ‘A p‘-l pi 2 - ) b h\ b b
Figura 2. Histomicrografia (200X) - Ploriferacio de células
plasmaticas em arranjo nodular expandindo cério.
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benignas de granulomas de células plasmdticas ou outros
processos inflamatérios que apresentam caracteristicas
policlonais (1,4,3).

Como o PEM pode sera primeira evidéncia de uma
neoplasia de células plasmaticas e sua progressao para
MM ocorre em ate 30% dos casos, apos o diagnostico
inicial, deve-se realizar minuciosa investigacio a este
respeito. Usualmente sio realizados: biépsia de medula
Ossea, exames de imagem para excluir lesoes liticas,
eletroforese e imunoeletroforese de proteina sérica e
teste de urina para proteina de Bence Jones. A Ressonin-
cia Nuclear Magnética é o exame de escolha para eviden-
ciar as lesdes liticas (8).

Existem trabalhos que sugerem a associacio entre
amiloidose laringea com o plasmocitoma extramedular.
VELEz et al em 2008 relataram um caso em que houve
confirmacao, através de exame anatomopatolégico dessa
correlacio. Narevisao da literatura realizada por este autor
evidencia-se que o primeiro relato da correlacio entre
essas patologias aconteceu em 2001, por Nacasaka et al.
Em vista disso, nos casos de amiloidose laringea é impor-
tante a pesquisa anatomopatolégica de processo
linfomatoso na lesiolaringea (10). Esta associag¢do ndo foi
observada em nosso caso.

Odiagnostico diferencial inclui granuloma de célu-
las plasmaticas, pseudolinfoma, carcinoma indiferenciado
e metdstases. O PEM tem sido diferenciado da forma
benigna de granuloma de células plasmaticas através da
imunofenotipagem, no qual essa doenca apresentard ca-
deias policlonais e outras células inflamatérias (1).

Devidoa baixa incidéncia do PEM, ainda nio existe
um consenso da terapéutica ideal. A radioterapia é aceita
como o tratamento padrio, mesmo nao tendo dose e
periodo padronizados e nenhum estudo mostrando a
vantagem sobre cirurgia isoladamente (2,11). A cirurgia
nao mutilante, principalmente em dreas de ficil acesso,
para lesdes pequenas e localizadas, promovem o mesmo
beneficio, com menor morbidade (3,8). Em nosso caso foi
optado pelo micro cirurgia de laringe com laser de CO, e
ressec¢io completa da lesio, com posterior “screanning”
para MM. A paciente mantém acompanhamento sem sinais
de recidiva ou progressao da doenca.

A Quimioterapia adjuvante pode serutilizada para
prevenir a progressao para MM, no entanto, o seu papel
ainda é controverso. Diversos estudos sugerem que a
Quimioterapia aumenta o clearence de proteinas M e
reduza progressiao para MM, enquanto outros, nao encon-
traram beneficio (5).

A conversio de PEM para MM varia de 10 a 30%,

sendo significantemente menor que a progressao do PSO.
Kaprapia et al (1982) e Horranp et al (1992) observaram a
progressao para MM, em seus pacientes emum periodo de
2 anos e sugerem este periodo como de alto risco. A
maioria dos autores recomenda um “follow-up” longo, ja
que foram encontrados casos de conversioem MM apds 15
anos do diagnostico de doenca localizada (2).

O prognostico estd relacionado comalocalizacio do
tumor, destruicao 6ssea e cartilaginosa, e envolvimento de
linfonodos regionais. A sobrevida é maior nos pacientes
comdoenga localizada do que naqueles com MM, sendo a
sobrevida em cinco anos de 18% nos portadores de MM e
de, aproximadamente 66%, naqueles com PEM.(5). Paci-
entes que desenvolvem MM ap6s o diagnéstico de PEM
apresentamuma sobrevida maior que aqueles que tém MM
como diagnéstico inicial.

CoNCLUSAO

Plasmocitoma extramedular deve ser considerado
no diagnéstico diferencial dos tumores raros da laringe. £
fundamental ap6s o diagnédstico a pesquisa do Mieloma
Multiplo e um “follow up” adequado, jd que sua progressao

para a forma sistémica esta bem documentada.

A radioterapia é uma terapia efetiva para PEM com
altos indices de controle local e a cirurgia ¢ uma op¢ao para
lesdes pequenas e localizadas, como descrito em nosso
€aso.

REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS

1. ZbirenP, Ling H, Beer K, Becker M. Plasma cell granuloma
of the supraglotticlarynx. J Laryngol Otol, 1995; 109(9):895-
8.

2. Susnerwala SS, Shanks JH, Banerjee SS, Scarffe JH,
Farrington WT, Slevin NJ. Extramedullary plasmocytoma of

the head and neck region: clinicopathological correlationin
25 cases. Br J Cancer, 1997; 75(6):921-7.

3. Bjelkenkratz K, Lundgren J, Olofsson J. Extramedullary
plasmocytoma of the larynx. JOtolaryngol, 1981; 10(1):28-
34.

4. Pratibha CB, Sreenivas V, Babu MK, Rout P, Nayar RC.
Plasmacytoma of Larynx - A Case Report. J. Voice, 2009;
23(6):735-8.

5. Gorenstein A, Bryan Neel H, Devine KD, Weiland LH.
Solitary extramedullary plasmocytoma of the larynx. Arch
Otolaryngol, 1977; 103(3):159-61.

Int. Arch. Otorhinolaryngol., Sao Paulo - Brasil, v.16, n.3, p. 410-413, Jul/Aug/September - 2012.
412



Extramedullary plasmacytoma of the larynx.

Pintoetal.

6. Maniglia AJ, Xue JW. Plasmocytoma of the larynx.
Laryngoscope, 1983; 93(6):741-744.

7. Nakashima T, Matsuda K, Haruta A. Extramedullary
plasmocytoma of the larynx. Auris Auris Nasus Larynx, 2000;
33(2):219-22.

8. Hotz MA, BosqJ, Schwaab G, Munck J. Extramedullary
solitary plasmocytoma of the head and neck. Ann Otol Rhinol

Laryngol, 1999; 108(5):495-500.

9. Jyothirmayi R, Gangadharan VP, Nair MK, Rajan B.

Radiotherapy in the treatment of solitary plasmocytoma.
Br J Radiol, 1997; 70(833):511-6.

10. Velez D, Hinojar-Gutierrez Z, Nam-Cha S, Acevedo-
Barbera 2007 A. Laryngeal Plasmacytoma presenting as
amyloid tumour: a case report. Eur Arch Otorhinolaryngol,
2007; 264(8):959-61.

11. Creach KM, Foote RL, Neben-Wittich MA, Kyle RA.
Radiotherapy for extramedullary plasmocytoma of the head
and neck. Int ] Radiat Oncol Biol Phys, 2009; 73(3):789-94.

Int. Arch. Otorhinolaryngol., Sao Paulo - Brasil, v.16, n.3, p. 410-413, Jul/Aug/September - 2012.
413



