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Resumo

Introdugdo: O sarcoma granuldcitico (SG) ¢ uma manifestacdao
extramedular rara de leucemia mieloide aguda (LMA). E
habitualmente observa no contexto de doeng¢a avangada ¢ nao
controlada, mas também pode consistir na primeira manifestacdo da
doenga sem envolvimento da medula 6ssea ou sangue. O SG
habitualmente manifesta-se como uma massa de tecido mole ou 6sseo
em locais extracraniano como 0sso, periosteo, ganglios linfaticos. O
envolvimento da regido da cabeca e pescogo € incomum.

Caso clinico: Doente de 23 anos, sexo feminino como queixas de
obstrugdo nasal e hipoacusia bilateral com cerca de 1 més de evolugao.
Ao exame fisico apresentava otite média efusiva serosa bilateral,
associada a massa volumosa na nasofaringe ¢ adenopatias cervicais
(3cm de maior didmetro) indolores e de consisténcia mole bilaterais na
area II, III e IV. A biopsia revelou quadro imuno-histolégico
compativel com sarcoma granulocitico. A doente foi encaminhada para
o IPO do Porto, tendo iniciado tratamento com quimioterapia (QT).
Aos 3 meses de seguimento apresentou reducdo parcial da massa da
nasofaringe e das adenopatias cervicais e surgimento das primeiras
alteragdes hematoldgicas.

Discussao: O SG primdrio ¢ uma patologia rara com uma incidéncia de
2 casos por milhdo em adultos. Os sintomas de apresentacdo sdo

frequentemente devido ao efeito de massa do tumor ou por disfuncao
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de orgdo. O diagnostico ¢ realizado por biopsia do tumor. O tratamento consiste principalmente em QT

sistémica associada ou ndo a radioterapia ou transplante de células-tronco hematopoiéticas.

Palavras-chave: Sarcoma Granulocitico, Leucemia mieloide aguda, Nasofaringe

Abstract

Introduction: Granulocytic sarcoma (GS) is a rare extramedullary manifestation of acute myeloid leu-
kemia. It is usually seen in the context of advanced disease, but can also be the first manifestation of the
disease without the involvement of bone marrow or blood. The SG usually manifests as a mass of soft tis-
sue or bone in extracranial sites like bone, periosteum, lymph nodes. The involvement of the head and
neck is unusual.

Case report: A 23 year-old female with complaints such as nasal obstruction and bilateral hearing loss
with about 1 month of evolution. Physical examination revealed bilateral otitis media with effusion, asso-
ciated with a large mass in the nasopharynx and painless and bilateral cervical lymphadenopathy (3cm lar-
ger diameter) with elastic consistency in the area II, III and IV. The biopsy revealed immuno-histological
picture compatible with granulocytic sarcoma. The patient was referred to the IPO of Porto, having started
treatment with chemotherapy (CT). At 3 months of follow-up showed partial reduction of the mass of the
nasopharynx and the emergence of the first hematological changes.

Discussion: The primary SG is a rare pathology with an incidence of 2 cases per million in adults. The
presentation of symptoms are often due to the mass effect of the tumor or organ dysfunction. The diagno-
sis is made by biopsy of the tumor. Treatment consists mainly of systemic chemotherapy with or without

radiotherapy or transplantation of hematopoietic stem cells.
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Introduccion

O sarcoma granulécitico (SG) é um tumor extramedular de células granuldciticas imaturas?.
Originalmente descrtito em 1811 por Burns, foi designado por cloroma devido a sua cor esverdiada que
resulta do elevado conteudo de mieloperoxidase" %. Habitualmente, surge como manifestagdo
extramedular de leucemia mieloide aguda, mas menos frequentemente pode ser observado de decurso de
sindromes mielodisplasicos, leucemia mieloide cronica e outras doencas mieloproliferaticas' .

O SG ¢ observado mais frequentemente no contexto de doenca avangada e ndo controlada, mas
também pode consistir na primeira manifestagdo da doenca sem envolvimento da medula 6ssea ou san-
gue', sendo nesta forma designada por SG primario ou isolado. O SG pode ocorrer em qualquer idade e
em qualquer local do corpo, sendo as localiza¢gdes mais comuns o sistema nervoso central, tecidos subcu-
taneos e o sistema genitourinario® *. O envolvimento da regido da cabeca e pescoco e em particular da na-

sofaringe ¢ incomum.
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Caso Clinico
Doente de 23 anos, sexo feminino, recorre ao Servigo de Urgéncia por obstrucao nasal e hipoacusia

bilateral com cerca de 1 més de evolugdao. Apresentava como antecedentes pessoais miocardite € consumo
de cocaina inalada. Referia habitos tabagicos desde os 14 anos com carga tabagica acumulada de 15
unidades macgo/ano. Ao exame fisico apresentava otite média efusiva serosa bilateral, associada a
volumosa massa na nasofaringe (Figura 1) e adenopatias cervicais bilaterais na area II, IIl e IV (3 cm de
maior didmetro) indolores, de consisténcia mole e ndo aderentes aos planos cervicais profundos (Figura 2).

No mesmo episodio foi realizada biopsia da neoformacdo da nasofaringe cujo exame anatomo-
patologico revelou tratar-se inicialmente de um sarcoma de Ewing. O recurso a estudo de imuno-
histoquimica (positivo para mieloperoxidase, CD 117, CD 68, CD99 e Bcl2 e negativo para TdT) permitiu
posteriormente rever o diagndstico anotomo-patologico como um sarcoma granuldcitico (Figura 3). A
doente realizou tomografia computarizada que revelou volumosa massa de partes moles localizada no
cavum faringeo com espessamento mucoso associada a multiplas adenomegalias submandibulares
jugulocarotideas e cervicais posteriores. Os restantes exames laboratoriais como hemograma, bioquimica e
mielograma foram normais.

A doente foi encaminhada para o Instituto Portugués de Oncologia (IPO) onde foi proposta para
quimioterapia. Ao 3° més de seguimento apresentou reducdo parcial da massa da nasofaringe das
adenopatias cervicais e surgimento das primeiras alteragdes hematoldgicas compativeis com leucemia
mieloide aguda (LMA).

Figura 1: Nasofibroscopia. Lesdo vegetante de coloracao esver-

diada na parede posterior da nasofaringe.

Figura 2: Fotografia de frente e de perfil da doente. Vizualizam-se as volumosas adenopatias cervi-
cais bilaterais nas areas II, IIl e IV.
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Figura 3: Exame Anatomo-Patologico. A esquerda com coloragdo H&E apresenta neoplasia maligna de
pequenas células, redondas e azuis compativel com envolvimento da mucosa por leucemia mieloblastica
aguda. A direita exame imuno-histoquimico positivo para mieloperoxidade.

Discusion

O sarcoma granulocitico ¢ uma condi¢do infrequente na pratica clinica, que ocorre entre 2,5 a 9,1%
dos doentes com LMA *. Habitualmente surge no contexto de progressio de LMA (73% dos doentes), mas
pode consistir uma manifestagdo inaugural da doenga, na auséncia de alteragdes hematologicas — sarcoma
granulocitco primario. Os locais mais frequentemente envolvidos sistema nervoso central, tecidos
subcutaneos e o sistema genitourinario®. Na cabeca e pescogo, o local mais frequentemente envolvido é a
orbita seguido pelos espagos epidurais’. O envolvimento da nasofaringe é raro, tendo apenas sido
identificados, numa revisdo recente entre o ano 2000 e 2013, apenas 13 casos a nivel mundial 4,

O diagnostico diferencial de neoformacdes na nasofaringe ¢ vasto, incluindo carcinoma
nasofaringeo, linfoma de células T Natural Killer, Sarcoma de Ewing, Doenca de Castleman, entre outras.
Assim o reconhecimento precoce do SG entre estas outras lesdes apresenta importancia clinica uma vez
que pode conduzir a um atraso na instituicdo da terapia adequada. As manifestacdes clinicas sdo
habitualmente inespecificas, sendo a obstrugdo nasal e a hipoacusia o motivo que mais frequentemente leva
estes pacientes a procurarem observagio médica®.

O diagndstico anatomopatoldgico de SG em contexto de LMA ¢ relativamente facil, mas no SG
primério a taxa de erro no diagnéstico inicial varia entre 25-75%'">7. Os doentes sdo frequentemente
erroneamente diagnosticados com outras doencas linfoproliferativas como linfoma nao-Hodjkin, linfoma
histiocitico, mieloma, sarcoma de Ewing™’. E também recomendado que as amostras sejam enviadas para
estudo de imunohistoquimica, citometria de fluxo e analise molecular'. Na literatura os marcadores mais
uteis para diagnostico sao®:

CD13 e CD 68: marcadores de células monociticas e macrofagicas;
Mieloperoxidase e CD 117: marcadores de diferenciagdo mieloide;
Lisozima: marcador de linhagem monocitica;
CD 43: marcador de células mieloides, células T e precursores de células B;
CD 34 e TdT: marcadores expressos em células imaturas.
Apesar do importante contributo da analise anatomopatoldgica, o diagndstico final, por vezes, so ¢

estabelecido apos o surgimento de alteragcdes hematologicas compativeis com LMA.
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Os doentes com sarcoma granulocitco primario apresenta um melhor progndstico face aos que
apresentam envolvimento sistémico" ®. No entanto, devido ao elevado indice de progressdo para LMA (88
-100%) pelos doentes com SG primario, estd recomendado tratamento sistémico tal como nos doentes com
LMA. Estudos recentes indicam que a combina¢do de quimioterapia usada na LMA em associagdo com
recessdo local da lesdo constituiu um tratamento inicial adequado’. Outras opgdes como quimioterapia em
alta doses seguida de transplante de células. A quimioterapia em alta doses seguida de transplante de
células tronco afigura-se como opg¢ao terapéutica apos recidiva da doenga. A radioterapia pode ser usada
apos a quimioterapia inical para melhor controlo local da doenga'®.

Em conclusdo, o sarcoma granulocitico ¢ uma entidade rara na nasofaringe, sendo necessario um

elevado nivel de suspei¢do para o estabelecimento atempado do seu diagnostico.
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