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exames admissionais mostraram Hb 9,3 mg/dL, creatinina 0,9
mg/dL, cdlcio 8,4 mg/dL, albumina 3,2 g/dL, 2 microgloulina
5,94 mg/L, IgA 2.697 mg/dL, IgM 35,7 mg/dL, IgG 469 mg/dL
e proteintria de 24 horas de 301 mg. Feito doppler arte-
rial que excluiu doenca arterial periférica e inventario ésseo
que nao mostrou lesdes osteolitica. O paciente foi diagnosti-
cado com Mieloma Multiplo IgA/Kappa, ISS III, e foi tratado
com Bortezomibe, Ciclofosfamida e Dexametasona (VCD),
além de medidas para vasculite e analgesia com morfina. No
momento, o paciente segue internado, com quadro estavel,
em programacao de iniciar o 2° ciclo de VCD. Discussdo: O FR
estéd associado a diferentes etiologias, podendo ser primario ou
secundario, e é mais comum nas doengas autoimunes como
ES, LES e sindrome de Sjogren. Raramente, o FR pode ser uma
manifestacdo paraneopldsica de alguns tumores como carci-
nomas, sarcomas e neoplasias hematoldgicas. A prevaléncia
de FR em pacientes com MM é incerta e geralmente associada
a crioglobulinemia e/ou a sindrome de hiperviscosidade. A fre-
quéncia de crioglobulinemia do tipo I em pacientes com MM
ainda é desconhecida, com poucos relatos de casos na liter-
atura e a fisiopatologia estd relacionada a vasculite induzida
pela formacdo de imunocomplexos. Ja a sindrome de hiper-
viscosidade pode ser vista em cerca de 4% dos casos de MM,
com envolvimento de imunoglobulinas de grande peso molec-
ular como IgM e concentrac¢des elevadas de paraproteinas. No
MM do tipo IgG ou IgA, devido ao baixo peso molecular das
imunoglobulinas, este quadro é incomum. Neste caso, apés
ampla investigacdo, o FR e a vasculite foram atribuidos ao
MM. Conforme observado em outros relatos de casos, ha uma
expectativa de melhora clinica do paciente com a quimioter-
apia. Conclusdo: Destacamos que o FR pode estar presente em
gamopatias monoclonais e a pesquisa de paraproteina com
EFP e IMF deve fazer parte da propedéutica diagnéstica nestes
pacientes.
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Objective: We aim to describe the importance and the rea-
sons to front-line ASCT ineligibility in young MM patients in
a tertiary center in Sdo Paulo - Brazil. Methods: We retrospec-
tively reviewed the medical charts of patients, aged between
18 and 69 years, with symptomatic MM diagnosed between
January/2001 and july/2017. Baseline clinical features, follow-
up data and reason for ASCT ineligibly were collected. Results:
We collected data from 481 patients, with 434 remaining after
exclusion. Median age was 58 years (27-69 years), 54.6% were
males. The proportion of patients at International Staging Sys-

tem (ISS) Il was 38.6%. 22 (5.1%) were treated with proteasome
inhibitor containing regimens. 212 (48,8%) patients underwent
front-line ASCT. The two main reasons for ASCT ineligibil-
ity were: poor clinical conditions and insufficient depth of
response. Median survival for patients the underwent and did
not undergo front-line ASCT and for entire cohort was 122, 37
and 68 months respectively. Multivariate analysis identified
four prognostic factors that impacted on survival: ISS score,
performance status, front-line ASCT and depth of response.
Discussion: Increasing access to new drugs can help to achieve
a better depth of response and early diagnose can prevent
deterioration of clinical status that renders makes patients
ineligible to ASCT, an important part of myeloma treatment.
Conclusion: Improving accessibility to ASCT can ameliorate
quality of life and survival in MM patients.
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Introducdo: As doencas autoinflamatérias sistémicas
(SAIDs) sdo disturbios do sistema imunoldgico inato car-
acterizados por inflamacao grave, febre e uma propensao
para serosite, artrite e erupcdes cutdneas. A sindrome de
Schnitzler (SS) é uma rara doenca adquirida incluida nas
SAIDs, cujos critérios diagnésticos essenciais incluem exan-
tema urticariforme e gamopatia monoclonal IgM ou IgG. E
também necessario o preenchimento de dois (se IgM) ou trés
(se IgG) dos quatro critérios menores que incluem febre recor-
rente acima de 38°C sem qualquer outra causa, alteracoes de
estrutura 6ssea visivel em métodos de, infiltrado de neutrdfi-
los em derme na bidpsia de pele e leucocitose e/ou proteina
Creativa elevada. Neste trabalho, apresentamos o caso de um
paciente com uma sindrome inflamatéria marcada por febre
recorrente associado a gamopatia monoclonal semelhante a
Sindrome de Schntzler, mas que néo fecha critérios por nédo
possuir acometimento cutdneo. Caso clinico: Paciente mas-
culino, caucasiano, 64 anos, com antecedentes patolégicos de
diabetes mellitus, hipertensdo arterial sistémica e obesidade,
mantém acompanhamento conservador com a Hematolo-
gia desde 2015 devido gamopatia monoclonal de significado
indeterminado IgG Kappa com pico monoclonal na eletro-
forese de proteinas de 0,62 g/dL, na ocasido sem critérios
diagnésticos de mieloma. Paciente retorna em consulta com
queixa de febre intermitente, sem foco aparente e que cessa
espontaneamente com retorno apds cerca de 7 dias. Além
de febre, o paciente se queixava de artralgia principalmente
em pés e joelhos, e mialgia proximal recorrente, nem sem-
pre coincidindo com o periodo febril. Foi realizada extensa
investigacdo de febre de origem obscura, sendo excluidas
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causas infecciosas e reumatolégicas. Foi inclusive realizado
painel de altera¢des genéticas para sindromes febris, sem se
chegar a um diagnéstico. Como paciente apresentava quadro
febril, sem etiologia, associado a gamopatia monoclonal, o
diagnéstico de variante de Sindrome de Schnitzler foi feito,
mesmo sem acometimento cutdneo. Prova terapéutica foi
iniciada com prednisona 20 mg ao dia, sendo associado a
Colchicina na dose de 4 mg. Paciente apresentou remissao
com tratamento nao sendo necessario uso de anticorpo mono-
clonal. Discussao: Terré et al. discute o caso de cinco pacientes
com clinica muito semelhante a do paciente de nosso caso:
febre recorrente de origem obscura associado a gamopatia
monoclonal sem fechar critérios para Sindrome de Schnit-
zler. Ele sugere tratar-se de uma nova sindrome, denominada
por eles de sindrome MGARF (gamopatia monoclonal, artral-
gias e febre recorrente) que, assim como a SS, estaria incluido
no grupo das gamopatias monoclonais de significado infla-
matério (MGIS). O tratamento em casos sem grande impacto
na qualidade de vida dos pacientes e com provas inflamatérias
ndo muito elevadas incluem colchicina, anti-inflamatdrios
nao esteroidais e corticéides. Casos mais severos se benefi-
ciam do uso de anticorpo monoclonal anti-IL1. A menor parte
dos pacientes atingem remissao a longo prazo, com reicidivas
ao se tentar suspender as medica¢oes. Nosso paciente apre-
sentou boa remissao com uso de colchicina e corticéide em
doses baixas. Conclusdo: Apresentamos o caso de um paciente
com clinica sugestiva de sindrome MGARF conforme descrito
por Terré et al. Por ser uma doenga pouco descrita devido a sua
raridade, mais estudos e relatos de caso sdo necessarios para
melhor entendimento de sua fisiopatologia e tratamento.
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Objectives: In the phase 3 CANDOR study (n = 466) of
patients with relapsed or refractory multiple myeloma
(RRMM), a statistically significant improvement in
progression-free survival (hazard ratio = 0.63; 95% confi-
dence interval [CI]: 0.46, 0.85; p = 0.0014) was observed in the
carfilzomib, dexamethasone, and daratumumab (KdD) arm vs

the carfilzomib and dexamethasone (Kd) arm. Here, we report
a secondary endpoint of CANDOR, evaluating health-related
quality of life (HRQoL). Material and methods: HRQoL was
assessed using the Global Health status (GHS)/Quality of Life
(QoL) domain of the European Organisation for Research and
Treatment of Cancer Quality of Life Questionnaire (EORTC
QLQ-C30), which was completed on day 1 of cycle 1 and every
28 &amp;plusmn; 7 days through the first follow-up visit.
The GHS/QoL was scored from 0 to 100, with higher scores
indicating better QoL. The scores were compared between
the KdD and Kd arms using a restricted maximum likeli-
hood&amp;ndash;based mixed-effects model for repeated
measures under the assumption of missing data at random. A
minimally important difference of 5 points between arms was
prespecified. An exploratory time-by-time sensitivity analysis
of covariance (ANCOVA) was used to evaluate the treatment
effect on the GHS/QoL score among patients who remained
on treatment until the specified visit (cycle 3 and every 3
cycles thereafter). Results: GHS/QoL completion rates from
baseline to cycle 26 (study ongoing) for randomized patients
who remained on treatment were &amp;gt;81% for both the
KdD and Kd arms; the median extent of missing GHS/QoL
data was 5.3% for the KdD arm and 12.1% for the Kd arm.
KdD was associated with higher GHS/QoL scores relative to
Kd, starting at cycle 7, and this was maintained until cycle 26
(by mixed-effects model; overall least squares mean estimate
difference [95% CI], 0.06 [&amp;ndash;2.39, 2.50]; p = 0.96).
At cycle 18, the mean difference between arms approached
the prespecified clinically meaningful difference of 5 points
(by ANCOVA,; difference [standard error], KdD &amp;ndash;
Kd: 4.06 [2.45]). In an exploratory analysis of patients who
remained on treatment at each cycle, a higher number of
patients reported an improvement of &amp;ge;10 points in
GHS/QoL score from baseline in the KdD vs Kd arm, with the
greatest difference observed at cycle 7 (odds ratio for KdD/Kd
[95% CI], 2.37 [1.29,4.34]), cycle 9 (2.96 [1.46, 6.03]), cycle 13
(2.44 [1.15, 5.17]), and cycle 16 (2.77 [1.27,6.07]). Discussion:
Higher GHS/QoL scores were reported for patients in the KdD
vs Kd arm, suggesting that this treatment can potentially offer
both clinical benefit and improved QoL for RRMM patients
with complex disease management needs. Conclusion: In
addition to the superior clinical benefit observed with KdD vs
Kd, HRQoL was maintained with the KdD triplet regimen. A
higher number of patients treated with KdD vs Kd reported
an improvement of &amp;ge;10 points in baseline GHS/QoL
score. Clinicaltrials.gov: NCT03158688.
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