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sobre o tratamento, algumas literaturas sugerem toraco-
centese terapéutica, insercdo de dreno tordcico e regimes
de quimioterapia mais agressivos. Conclusdo: O derrame
pleural mielomatoso é uma condi¢do clinica que implica
pior prognéstico e deve entrar no diagnéstico diferencial de
pacientes com quadro clinico sugestivo, sobretudo naque-
les com histérico de mieloma multiplo. Mais estudos sao
necessarios para a construcdo de um consenso terapéutico,
o que justifica a exposicdo do tema aos profissionais na area
da saude.
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A gamopatia monoclonal de significado indeterminado
(GMS]I) é condicdo frequente na populacdo acima de 50 anos
e aumenta com a idade. Por muitos anos, foi considerada
alteracdo benigna e isenta de repercussao clinica. Porém,
sabe-se atualmente que pode relacionar-se a manifestacoes
clinicas variadas incluindo altera¢bes renais, reumatoldgi-
cas, neuroldgicas e cutaneas, dentre outras. Assim, tem-se o
conceito de gamopatia monoclonal de significado clinico. A
gamopatia monoclonal de significado renal (GMSR), descrita
em 2012, corresponde a cerca de 10% das GMSIs e rep-
resenta entidade subdiagnosticada. Relatamos o caso de
uma paciente que ilustra as dificuldades no diagnéstico e
manejo terapéutico da GMSR na pratica clinica. Paciente
feminina, 32 anos, iniciou em 2018 quadro clinico de pur-
pura, parestesias e dor em extremidades com piora no frio.
Investigacdo inicial evidenciou presenca de crioglobulinas e
componente monoclonal IgG Kappa em imunofixacdo sérica,
recebendo o diagnéstico de crioglobulinemia tipo 1. Bidp-
sia de pele foi compativel com vasculite leucocitoclastica.
A paciente recebeu inicialmente glicocorticoide, metotrex-
ate e azatioprina, sem resolucdo do quadro. Em janeiro de
2020 apresentou anasarca associada a proteinudria subne-
frética e dismorfismo eritrocitario, recebendo pulsoterapia
com metilprednisolona e ciclofosfamida e a seguir rituximabe

e micofenolato, com melhora parcial do quadro clinico. Dois
meses apds, houve progressido da proteinuria para niveis
nefréticos (6 g/24h), além de sedimento urindrio ativo, piora
da anasarca e da funcao renal. Avaliada pela Hematologia
que realizou investigacao medular, sendo evidenciados 10%
de plasmécitos, a maioria Kappa, em biépsia de medula éssea
e 6,8% no aspirado, sendo 1,5% destes anémalos e clonais pela
imunofenotipagem. Complementacio diagnéstica para neo-
plasia plasmocitaria mostrou: componente monoclonal de 150
mg/L em eletroforese de proteinas urindrias, imunofixa¢oes
sérica e urindaria positivas para IgG Kappa, auséncia de compo-
nente monoclonal sérico, cadeias leves livres normais, célcio
normal, creatinina sérica de 2,2 mg/dL, hemoglobina de 9,7
g/dL e auséncia de lesdes 6sseas por tomografias de baixa
dose. Realizada biépsia renal, com achado de glomerulonefrite
membranoproliferativa com depésitos de IgG Kappa, com-
pativel com glomerulonefrite crioglobulinémica. Concluiu-se
que a paciente apresentava GMSR associada a crioglobuline-
mia tipo 1, sendo entdo indicado tratamento direcionado a
neoplasia plasmocitaria subjacente. Diferente dos outros tipos
de crioglobulinemia, a do tipo 1 esta relacionada a distir-
bio hematolégico clonal. No caso relatado, por se tratar de
discrasia plasmocitédria, o tratamento de escolha deve ser
baseado em agentes com agdo anti-células plasmaticas. Isso é
reforcado, nesse caso, pela auséncia de resposta e progressao
da doenca apds uso de diversos esquemas imunossupres-
sores. O diagnéstico de GMSR representa um desafio na prética
clinica. A abordagem conjunta de diferentes especialistas, a
suspeita clinica precoce e a realizacdo de bidpsia renal sdo
fundamentais para abreviar o diagnéstico, permitindo a rapida
instituicdo do tratamento direcionado a desordem hematolég-
ica de base, poupando o paciente de tratamentos adicionais e
evitando progressdo da lesao renal.

https://doi.org/10.1016/j.htct.2020.10.429

428
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL ENTRE n
PLASMOCITOMA PLASMABLASTICO, s

PLASMOCITOMA SARCOMATOIDE E
LINFOMA PLASMABLASTICO: RELATO DE
CASO

L.ES. Dias, I.S.E. Pimentel, D. Silva, A.LLD.D.
Santos, D.C.O.S. Lopes, EP.S. Santos, L.L.C.
Teixeira, A. Ribeiro, M.N. Kerbauy

Hospital Israelita Albert Einstein (HIAE), Sdo
Paulo, SP, Brasil

Introducdo: Plasmocitoma plasmabléstico é doenca rara e
desafiadora, tanto pela dificuldade diagnéstica quanto pela
escassez de recursos terapéuticos eficazes. Dentre os prin-
cipais diagnésticos diferenciais, estdo mieloma multiplo e
linfoma plasmabléstico, com grande sobreposicdo de carac-
teristicas morfolégicas e imuno-histoquimicas entre estas
entidades. Objetivo: Descrever diagnéstico desafiador de
paciente com plasmocitoma plasmablastico variante sarco-
matdide e as estratégias terapéuticas utilizadas. Relato de
caso: Mulher de 75 anos, com antecedentes de diabetes e
hipertensao, apresenta quadro de dor em regido inguinal dire-
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ita, associada a alteragao da forca motora em membro inferior
direito, sudorese noturna e perda ponderal de 10 kg hé 1 ano.
Exames de imagem evidenciaram massa retroperitoneal, cuja
primeira bidpsia foi compativel com neoplasia plasmablastica
de caracteristica indiferenciada e material amiloide no tecido,
com vermelho do congo positivo. Descartados amiloidose
e mieloma multiplo por ndo haver acometimento medu-
lar ou lesdo de érgdo alvo. Devido a evolugdo de 1 ano,
incompativel com o comportamento agressivo esperado para
neoplasia plasmablastica, realizada segunda biépsia da lesdo
retroperitoneal, desta vez evidenciando infiltracdo por neo-
plasia maligna indiferenciada, pleomoérfica, com padrdo de
células plasmablasticas com maultiplos focos de necrose,
sugestiva de plasmocitoma extradsseo com padrao plas-
mablastico (CD38+, Cadeia leve Ig kappa+, Cadeia leve Ig
Lambda +, CD20-, ALK1-, FISH EBV negativo). A doenca foi
refratdria a radioterapia local e prednisona na dose de 1 mg/kg.
Iniciada terapia de 2% linha com Bortezomibe, Ciclofosmida e
Dexametasona, também sem resposta. Frente a refratariedade
da doenca a ambos tratamentos instituidos, foi realizada ter-
ceira bidpsia da lesdo, com resultado de neoplasia pouco
diferenciada com areas sarcomatoides (CD10+, ciclina D1 +,
CD56 +, CD68+, CD20-, CD138+). Iniciada terapia de 3% linha
com Daratumumab-VMP (bortezomib, melfalano, prednisona)
e tentado talidomida, porém suspensa ap6s 10 dias de uso por
neuropatia periférica. Realizado 3 ciclos de quimioterapia com
Daratumumab -VMP, novamente sem resposta. Por tratar-se
de doenca primariamente refrataria, foi suspenso o trata-
mento quimioterdpico e oferecidos cuidados paliativos, com
priorizacdo de conforto e bem-estar. Discussdo: Os plasmoc-
itomas extradsseos geralmente sdo indolentes e altamente
sensiveis a radioterapia. Os linfomas plasmablasticos, por sua
vez, sdo entidades raras, relacionados a imunossupressao,
com sobrevida mediana de alguns meses. A paciente do caso
apresenta plasmocitoma extramedular plasmabldstico vari-
ante sarcomatoide, com caracteristicas de imaturaridade e
associa¢do com prognéstico adverso. Conclusao: O nosso atual
entendimento de plasmocitoma plasmabléstico é baseado em
relatos de caso. Descrevemos o desafio diagndstico e terapéu-
tico de paciente idosa com neoplasia rara e pouco responsiva
ao tratamento. £ necessario desenvolvimento de novos trata-
mentos mais eficazes para que possa haver maiores chances
de resposta e consequentemente melhora da qualidade de
vida destes pacientes.
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Objectives: CANDOR, a randomized phase 3 study, showed
significantly improved progression-free survival (PFS) and
overall response rate (ORR) for twice-weekly carfilzomib, dexa-
methasone, and daratumumab (KdD) at 56 mg/m? (TW KdD56)
vs. carfilzomib and dexamethasone (Kd) in relapsed or refrac-
tory multiple myeloma (RRMM), with a 37% risk reduction
in disease progression or death. The benefit of once-weekly
carfilzomib (K) at 70 mg/m? for the same triplet, KdD (OW
KdD70), in RRMM was shown in the nonrandomized MMY1001
study. We performed robust cross-study comparisons to inves-
tigate how TW KdD56 compares with OW KdD70. Material and
methods: For alignment, the primary analysis set for this com-
parison included individual data from CANDOR patients (pts)
previously exposed to bortezomib and an immunomodulatory
drug and all pts in MMY1001. The propensity score method
allowed reliable cross-study comparison, controlling for base-
line prespecified covariates such as age, creatinine clearance,
performance status, prior treatment exposure/refractoriness,
and time from initial diagnosis and relapse. Propensity score
adjustment based on inverse probability of treatment weight-
ing (IPTW) was implemented on efficacy endpoints, while
safety was evaluated side by side. Results: The unadjusted
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