Pseudotumor inflamatorio da laringe: Um tumor

nao usual dificil de tratar

Laryngeal inflammatory pseudotumor:
An unusual tumor difficult to treat

Alberto Guillén Martinez

RESUMO

Os autores apresentam um caso clinico de um doente de 78
anos a quem foi diagnosticado um pseudotumor inflamatoério
da laringe. Os autores fazem uma breve revisdo bibliografica
sobre as manifestagdes clinicas, diagndstico e possiveis
opgOes terapéuticas existentes.
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ABSTRACT

The authors present de case of a 78 year-old man with the
diagnosis of Laryngeal inflammatory pseudotumor. The
authors present a brief review on the clinical manifestations,
diagnosis and possible therapeutic options .
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INTRODUCAO

O pseudotumor miofibrobldstico inflamatdério (PMI)
é uma entidade, pouco frequente, caracterizada por
uma proliferacdo de células miofibroblasticas e um
componente inflamatério importante. E um tumor
histologicamente benigno mas com um comportamento
localmente agressivo que parece macroscopicamente
um processo maligno.

E importante conhecer que o PMI pode afectar varias
localizagGes anatdmicas, sendo o pulmdo o odrgao
afectado com maior frequéncia. Também pode afectar
o aparelho digestivo, a arvore traqueobrdnquica, a
nasofaringe e a cavidade mastoidea, mas raramente
envolve a laringe.

O PMI de laringe foi descrito pela primeira vez em 1992
por Manni et al.l. Desde entdo publicaram-se apenas 41
casos na literatura no que se refere a esta localizacdo.
S6 se descreveu um caso em criangas?. A idade média
de estes pacientes é de 44 anos, com uma faixa etaria
de 2 a 74 anos®’, sendo a doenga mais frequente em
homens que em mulheres, com uma relagdo %1,
Apresentamos o caso de um paciente com PMI de
laringe, com mais idade daquela que se encontra
referida na literatura. Além disso, realizamos uma
aproximacdo ao tratamento desta doenca rara e dificil
de tratar.

Descrigao do caso:

Homem de 78 anos consulta por disfonia de varios
meses de evolugdo. Entre os seus antecedentes destaca
um habito tabagico de 60 unidades macos-ano (UMA),
tuberculose pulmonar diagnosticada e tratada na
juventude, infarto agudo de miocardio em 2007 e um
carcinoma da prostata tratado cirurgicamente em 2008.
Na fibroendoscopia realizada, na primeira consulta,
objetiva-se uma lesdo de caracteristicas queratosicas,
irregular, em toda a extensdo da corda vocal direita
(CVD) e no terco anterior da corda vocal esquerda (CVE),
com mobilidade conservada de ambas cordas vocais e
com abertura normal da glote. O resto da observagdo é
normal, sem apresentar adenopatias cervicais.
Realizou-se uma microcirurgia laringea em suspensdo
descorticando ambas cordas vocais (CCVV) das lesdes
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FIGURA 1
Lesdo queratésica inicial de CVD, e tergo anterior de CVE

descritas (imagem 1). Ambas CCVV mostraram um
estroma conectivo fibroso e hiperplasia epitelial
escamosa com focos de queratose, sem atipias.

Apods a cirurgia, o paciente foi seguido mensalmente,
en consulta externa, com controlos endoscépicos, sem
objectivar-se o aparecimento de novas lesdes. Apds
7 meses da cirurgia, o paciente recorre ao servigo
de urgencia com disfonia e dispneia de repouso.
Na fibroendoscopia observa-se uma lesdo exofitica,
irregular, rosada, de CVE, comissura anterior e dois
tergos anteriores de CVD com mobilidade limitada de
ambas cordas (imagem 2 e 3).

Dada a situagdao de dificuldade respiratéria decide-se
realizar uma traqueotomia, ressec¢do laser da lesdao e
cordectomia esquerda, enviando a peca cirlrgica para
analise anatomopatoldgica.

FIGURA 2
Lesdo excrescente, mamelonada de CVI, comissura e dois
tergos anteriores de CVD

Microscopicamente  observa-se  uma

neoplasia
mesenquimal miofibroblastica constituida por uma
proliferacdo de células fusiformes dispostas em
fasciculos e intercaladas, com um proeminente infiltrado

FIGURA 3
TC corte transversal de lesdo excrescente localizada a nivel
glético

inflamatdrio misto, que se encontra ulcerado, achados
morfolégicos correspondentes a um pseudotumor
miofibroblastico inflamatdrio. A lesdo apresenta uma
atipia leve/moderada, com baixo indice de mitose
(<1/10 HPF) sem necrose. Inmunohistoquimicamente
observa-se positividade para actina de musculo liso
(SMA) e negatividade para linfoma anaplasico cinase
(ALK) corroborado mediante FISH e pancitoqueratina.
(Imagem 4 e 5).

Nove meses despois da cirurgia, observa-se uma recidiva
local em comissura anterior e novo processo em CVD
(imagem 6). Decidiu-se finalmente realizar a extirpacdo

FIGURA 4

Imagem microscépica onde se observa una proliferagdo de
células fusiformes, dispostas em fasciculos com tendéncia

a entrecruzar-se que crescem em nol meio de uma matriz
colagena, que se misturam com um prominente infiltrado
inflamatdrio misto (destacando as células plasmaticas).

Na esquina inferior observa-se a coloragdo positiva para SMA
nas células tumorais.

Abreviaturas: HE: Hematoxilin-eosin, SMA: smooth muscle
actine. Aumentos: 20X (HE) e 40X (SMA).
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FIGURA 5 da lesdo com laser e cordectomia direita (imagem 7).
Imagem microscépica onde se observa uma proliferagdo de Apds um ano e seis meses de seguimento depois
células fusiformes (asterisk), dispostas em fasciculos com da cordectomia laser bilateral e tratamento com

tendéncia a entrecruzar-se que crescem no meio de uma corticoides postoperatorio durante dois meses o
matriz coldgena, que se mistura com um prominente infiltrado . N ,
paciente permanece sem nova recorréncia a nivel local.

inflamatério misto (destacando as células plasmaticas
(arrows)). Os nucleos sdo alongados com nucléos prominentes

e abundantes citoplasmas eosinéfilos. DISCUSSAO ) )
Abreviaturas: HE: Hematoxilin-eosin, SMA: smooth muscle O PMI é una massa sélida, benigna, pouco frequentef
actine. Aumentos: 40X composto por células fusiformes miofibroblasticas. E

uma lesdo que deve de ser diferenciada de tumores
benignos e malignos de tecidos moles como o linfoma
anaplasico de células grandes, o fibrosarcoma de baixo
grau, o rabdomiossarcoma ou o carcinoma escamoso.
O sintoma mais comum é a disfonia cuja gravidade e
duragdo sdo variaveis. Geralmente, apresentam-se
como tumores os nédulos protuberantes que afectam
as cordas vocais embora também foram descritos casos
de afectacdo subglética®.

A origem do pseudotumor desconhece-se. Uma das
teorias inclui a presenca de um “trigger” como o
tabagismo, ja que, pelo menos, a metade dos pacientes
na literatura eram fumadores. Alguns autores também
postulam a associagdo com outros factores de risco
como um processo traumatico a nivel laringeo ou um
processo infeccioso relacionado com o virus de Epstein
FIGURA 6 Barr ou o herpervirus tipo 8*”*. O nosso paciente era
Recidiva em comissura anterior e afetacdo de CVD fumador, de maior idade em compara¢do com o média
estabelecida na literatura. As primeiras lesGes que
observamos na consulta foram lesGes queratdsicas
que obrigaram a realizar uma microcirurgia laringea.
Posteriormente ao trauma cirurgico aparece a PMI, pelo
que a intubacdo e o préprio processo cirurgico poderia
ser o gatilho da entidade que ocasionaria una reacgao
inflamatdria exuberante pds-traumatica.

Hoje em dia aceita-se que o tratamento de eleicdo é
a excisdo cirurgica com margens livres, podendo ser
realizada ou ndo mediante cirurgialaser®. No nosso caso
realizou-se cirurgia transoral laser em duas ocasides.
l Na segunda intervengdao administrou-se deflazacorte
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a 1.5mg/kg/dia, por via oral, 3 dias prévios a cirurgia,
para reduzir a inflamacg&o periférica’®. Ressecou-se toda

FIGURA 7 a tumoragdo e posteriormente manteve-se o paciente
Resultado anterior ressec¢do da les3o e cordectomias laser com uma tabela de corticoides (deflazacorte 1.5 mg/kg/
I dia) durante dois meses depois da segunda intervengdo

laser. Na literatura a maioria dos autores recomendam
o uso de altas doses de corticoides, de 6 a 12 semanas,
depois dacirurgia, ja que parece ser benefica no controlo
da evolugdo*®. Devido a boa evolugdo clinica do nosso
paciente e para evitar os conhecidos efeitos secundarios
dos esterdides decidimos finalizar a corticoterapia as 8
semanas de tratamento.

Em casos de ma visualizagdo tumoral que impede a
resseccdo completa proceder-se-ia a uma extirpacdo
mediante abordagem externa®l.

De acordo com o trabalho de Volket at al.? a positividade
de ALK poderia ser um factor a favor da ressecgao
cirurgica, enquanto que a sua negatividade poderia ir
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mais a favor da terapia anti inflamatdria. No entanto,
segundo Coffin et al.' a expressdo de ALK tem valor
prognéstico, de forma que a positividade para ALK se
encontra associada com a recorréncia local, enquanto
que a negatividade com a presenca de metastases a
distancia. Além disso, o autor associa a auséncia de
expressdo a idade mais avancada de apresentagao e
morte por doenga ou metdastases a distancia. O nosso
paciente apresentava mais idade que os casos descritos
na literatura com o exame imunohistoquimico ALK
negativo.

As taxas de recorréncia na literatura variam dos 18 aos
21%, sendo maior quando as margens cirurgicas sao
positivas®*®. A cirurgia laser tem como desvantagem a
impossibilidade de avaliar as margens cirurgicas pela
cauterizagdo dos bordos, no entanto, é uma técnica
que permite a resseccdo completa do tumor afectando
minimamente os tecidos normais.

Em casos de recidiva local, o tratamento radioterapico
poderia controlar a doenga. O nosso paciente rejeitou
o tratamento com radioterapia, apds a recidiva, pelo
que se realizou uma nova ressec¢do cirurgica com
tratamento com corticoide que controlou o processo
até ao momento. A cirurgia laser demostra ser de
grande utilidade na ressecgdo depois de uma recidiva
com excelentes resultados como os expostos em
outros trabalhos®?, deixando técnicas mais agressivas
de ressecgOes parciais ou laringectomias totais como
ultima opgao™?e,

Por outra lado, o tratamento quimioterapico sé foi
util no caso de PMI recorrente ou com transformacgao
maligna??, 13, e a terapia com esteroides ou radioterapia
como unico tratamento, foi pouco eficaz sem poder
controlar a doenga®*°,

A transformac¢do maligna do tumor é muito frequente
em casos de PMI com multiplas ressecgdes cirurgicas
num curto periodo de tempo, o que somado ao alto
potencial de recorréncia do tumor deve ocasionar um
seguimento apertado destes pacientes, realizando
controis periédicos com endoscopia e provas
complementares de imagem.

CONCLUSAO

Em conclusdo, o PMI da laringe é um tumor benigno,
raro, que se deve diferenciar dos tumores malignos
da laringe. O nosso paciente depois de 18 meses de
seguimento endoscopico em consulta desde a ultima
cirurgia encontra-se livre de recurrencia. Na nossa
opinido, apesar do controlo conseguido mediante
cirurgia conservadora, devido ao seu potencial de
malignidade e a sua taxa de recorréncia é fundamental
um seguimento apertado dos paciente com PTI
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