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” Resumo

Doente de 33 anos, sexo feminino, com histéria de disfonia com 5 meses de
evolugdo associada a dispneia progressiva. Ao exame objetivo apresentava
nddulo com 3 cm de didmetro, localizado anteriormente e a esquerda da
cartilagem tiroidea, consisténcia elastica, movel com a degluticdo e ndo pul-
satil. Foi realizada excisdo cirlrgica da leso através de laringectomia parcial
esquerda. O estudo anatomo-patoldgico revelou um sarcoma de células fusi-
formes, mixoide e ndo classificavel, de grau intermédio. O objetivo deste ar-
tigo é apresentar um caso clinico raro de "sarcoma fusiforme da laringe".
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W Abstract

A 33-year-old female presented with a 5 month history of dysphonia and
progressive dyspnea. Physical examination revealed a nodule with 3 cm in
diameter, located anteriorly and to the left of the thyroid cartilage, elastic
consistency, mobile with swallowing and non-pulsatile. Surgical excision of
the lesion was performed through a left partial laryngectomy. Pathology
revealed a unclassified myxoid spindle cell sarcoma, intermediate grade. The
aim of this article is to present a rare clinical case of "spindle cell sarcoma of
the larynx".
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CLINICAL CASE - CASO CLINICO

” INTRODUCAO

A maioria das neoplasias malignas da laringe
sdo de origem epitelial, sendo as formas mais
comuns o carcinoma de células escamosas e o
adenocarcinoma. Os sarcomas da laringe sdo
tumores de origem mesenquimal sendo extre-
mamente raros, representando menos de 1%
de todas as neoplasias malignas da laringe. ®-?
0 tipo de sarcoma da laringe mais comum é o
condrosarcoma. O grupo dos sarcomas de cé-
lulas fusiformes é constituido pelo fibrosarco-
ma, tumor maligno da bainha do nervo perifé-
rico, leiomiosarcoma, sarcoma miofibroblastico,
sarcoma sinovial e sarcoma “NOS"(not otherwi-
se specified). @

O objetivo deste trabalho é apresentar um caso
clinico raro de “sarcoma de células fusiformes
da laringe” e fazer uma revisdo de literatura
sobre este tipo raro de tumor laringeo.

» CASO CLINICO

Doente de 33 anos, sexo feminino, raca cauca-
siana, referenciada a consulta externa de Otorri-
nolaringologia (ORL) por disfonia com 5 meses
de evolugdo associada a dispneia progressiva. A
doente negava odinofagia, disfagia, otalgia, he-
moptises ou perda de peso. Sem histéria de
habitos tabagicos ou alcodlicos. Sem antece-
dentes pessoais ou familiares relevantes. Ao
exame objetivo apresentava nodulo com 3 cm
de didmetro, localizado anteriormente e a es-
querda da cartilagem tiroidea, consisténcia
elastica, mével com a degluticdo e ndo pulsétil.
A laringoscopia demonstrou abaulamento a
nivel da corda vocal esquerda com extenséo
infraglética e ligeira parésia da corda vocal es-
querda.

A Ressonancia Magnética (RM) do pescoco con-
firmou a existéncia de volumosa lesdo expansi-

va cervical antero-lateral esquerda com 5,5 cm
de maior didmetro, subjacente aos musculos
infrahioideus, anterior e superiormente a glan-
dula tiroideia, prolongando-se superiormente
entre a cartilagem cricoide e a cartilagem tiroi-
de a esquerda, e estendendo-se medialmente,
com aparente expressdo submucosa na corda
vocal esquerda, a qual se encontra abaulada
(Figura 1). As caracteristicas da lesdo na RM
eram compativeis com adenoma pleomérfico.
A Tomografia Computorizada (TC) Toraco-Ab-
dominal-Pélvica ndo demonstrou alteracdes
relevantes. A citologia da bi6psia aspirativa re-
velou poder tratar-se de um adenoma pleo-
moérfico de glandula salivar.

Foi realizada excisdo cir(rgica da lesdo através
de laringectomia parcial fronto-lateral esquer-
da (Figura 2).

0 estudo andtomo-patoldgico do Centro Hospi-
talar do Porto diagnosticou um sarcoma de cé-
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CASO CLINICO - CLINICAL CASE

FIGURA 2 - Exciséo cirlrgica: Laringectomia parcial fronto-lateral esquerda.

lulas fusiformes, mixoide e n&o classificavel, de
grau intermédio. Este diagndstico foi confirma-
do pelo Professor Christopher Fletcher (Depart-
ment of Pathology, Brigham and Women'’s Hos-
pital — Harvard Medical School, Boston, USA). O
tumor foi classificado de acordo com o "Ameri-
can Joint Committee on Cancer (AJCC)"e 0 “In-
ternational Union Against Cancer (UICC)" &9
em T2b NO M0 G2, estadio IIA (Figura 3).
Devido a existéncia de margens cirdrgicas po-
sitivas foi realizada revisdo cirdrgica com alar-
gamento de margens. A doente mantém vigi-
lancia regular, encontrando-se sem patologia
hé 3 anos.

” DISCUSSAO

Os sintomas do sarcoma laringeo sdo inespe-
cificos, sendo o mais comum a disfonia, mas
também podem estar presentes a dispneia,
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dor, disfagia ou tu-
mefacdo do pesco-
¢o, dependendo da
localizacdo do tu-
mor e do seu ta-
manho. Usualmen-
te, tem inicio e progressdo insidiosa, sendo um
importante diagndstico diferencial para massas
submucosas laringeas. A etiologia dos sarco-
mas laringeos é ainda obscura e a relacdo com
varias formas de irritacdo crénica (ex. tabaco,
alcool) nunca foi comprovada. Atinge principal-
mente homens com mais de 50 anos. &7

Os exames de imagem (Tomografia Computo-
rizada/Ressonancia Magnética) sdo Uteis para
avaliar pré-operatoriamente a extensdo do tu-
mor e a sua relacdo com as estruturas adjacen-
tes. O diagnostico preciso é feito por bidpsia e
um estudo anatomo-patoldgico completo. @2
A cirurgia é o tratamento de elei¢do, sendo a
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FIGURA 3 - (A) Imagem de HE em pequena ampliacdo que mostra tumor moderada-
mente celular com crescimento expansivo, com matriz mixoide e proeminentes vasos no
estroma; (B) Imagem de HE em pequena ampliagdo que mostra invasdo da cartilagem
pelo tumor; (C) Imagem de HE com ampliagdo intermédia que mostra tumor com células
fusocelulares, com atipia citoldgica e ocasionais figuras de mitose; (D) Imagem de HE com
grande ampliagdo que evidencia a matriz mixoide.

preservacdo da laringe possivel se diagnostica-
dos precocemente. A radioterapia pos-opera-
toria esta indicada em casos de lesGes de alto-
grau, margens cirdrgicas positivas e lesdes
recorrentes. Nao existe evidéncia da eficacia da
quimioterapia neste tipo de tumores. *% No
caso clinico apresentado, dado que a doente
apresentava uma lesdo de grau intermédio e
que durante a cirurgia de revisdo se consegui-
ram margens livres, foi decidido néo realizar
radioterapia.

Dado a raridade dos sarcomas da laringe, ndo
existem dados seguros sobre a sua sobrevida.
No entanto, na maioria das séries de sarcomas
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de tecidos moles da cabega e pescoco a sobre-
vida varia entre 32% e 75% aos 5 anos, sendo
determinada principalmente pelo controlo local
relativamente ao grau e margens cirlirgicas, e
desenvolvimento de metasteses a distancia. 710
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0 caso clinico relatado é demonstrativo que, em
primeiro lugar, as lesdes mesenquimais da la-
ringe sdo de dificil diagndstico clinico, porque
os sintomas sdo inespecificos. Em segundo lu-
gar, um diagndstico definitivo pode ser desa-
fiante, uma vez que os diagndsticos diferenciais
sdo diversos, sendo o estudo anatomo-patolé-
gico essencial. Em terceiro lugar, até mesmo no
caso de uma excisdo local completa, podem
ocorrer recidivas sendo essencial o follow-up
continuo destes doentes. 4
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NEWS - NOTICIAS

4 OPINIZSO POSITIVA DO CHMP PARA USO DO RIVAROXABANO, 15 MG/1XDIA, NO TRATAMENTO DE DOENTES COM FIBRI-
LHACAO AURICULAR QUE NECESSITEM DE ANTICOAGULACAO ORAL E DE INTERVENCAO CORONARIA PERCUTANEA COM

COLOCAGAO DE STENT

No passado dia 21 de Julho, o Comité dos Medicamentos para Uso Humano (CHMP) da Agéncia Europeia de Medicamentos (EMA) emitiu uma opinido po-
sitiva sobre a utilizacdo de 15 mg, 1xdia, do novo anticoagulante oral (NOAC) inibidor do Factor Xa, rivaroxabano, em associacdo com um antiagregante
plaquetario (inibidor da P2Y12), para o tratamento de doentes com fibrilhacdo auricular ndo valvular que necessitem de anticoagulacdo oral e de intervencdo
coronaria percutanea (PCI) com colocagdo de stent. A deciséo final da Comisséo Europeia esta prevista para o final deste ano.

A opinido positiva do CHMP baseia-se em dados do estudo de fase Illb PIONEER AF-PCI, publicado no “The New England Journal of Medicine”, em dezembro
de 2016, que demonstrou que 15 mg/1xdia de rivaroxabano, em associacdo a terapéutica antiplaquetaria tnica, reduziram significativamente a taxa de he-
morragia clinicamente significativa em 41% (reducdo do risco relativo, equivalente a uma redugdo de risco absoluto de 9,9%) em comparagdo com um anta-
gonista da vitamina K (AVK), em associacdo a terapéutica antiplaquetaria dupla (DAPT), ap6s 12 meses de tratamento aleatorizado. O regime de tratamento
com rivaroxabano revelou taxas semelhantes para o endpoint exploratorio de eficacia de morte cardiovascular, EM, AVC e trombose de stent em comparagéo
com o regime de tratamento com AVK. No entanto, o estudo ndo foi desenhado para obter significdncia estatistica em relacdo a eficacia e, portanto, ndo pode
ser tirada qualquer conclusdo em relacdo eficacia estes resultados.

0 PIONEER AF-PCl é o primeiro estudo aleatorizado de um NOAC nesta populacio de doentes. E uma mais-valia para a extensa investigacio do rivaroxaba-
no, medicamento da Bayer, que, no momento da sua conclusdo, devera incluir mais de 275 mil doentes em estudos clinicos aleatorizados e estudos de pra-
tica clinica.
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