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exames admissionais mostraram Hb 9,3 mg/dL, creatinina 0,9
mg/dL, cálcio 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 proteinúria de 24 horas de 301 mg. Feito doppler arte-
rial que excluiu doença arterial periférica e inventário ósseo
que não mostrou lesões osteolítica. O paciente foi diagnosti-
cado com Mieloma Múltiplo 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 estável,
em programação de iniciar o 2◦ ciclo de VCD. Discussão: O FR
está associado a diferentes etiologias, podendo ser primário ou
secundário, e é mais comum nas doenças autoimunes como
ES, LES e síndrome de Sjögren. Raramente, o FR pode ser uma
manifestação paraneoplásica de alguns tumores como carci-
nomas, sarcomas e neoplasias hematológicas. A prevalência
de FR em pacientes com MM é incerta e geralmente associada
a crioglobulinemia e/ou a síndrome de hiperviscosidade. A fre-
quência de crioglobulinemia do tipo I em pacientes com MM
ainda é desconhecida, com poucos relatos de casos na liter-
atura e a fisiopatologia está relacionada à vasculite induzida
pela formação de imunocomplexos. Já a síndrome 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 concentrações elevadas de paraproteínas. No
MM do tipo IgG ou IgA, devido ao baixo peso molecular das
imunoglobulinas, este quadro é incomum. Neste caso, após
ampla investigação, o FR e a vasculite foram atribuídos ao
MM. Conforme observado em outros relatos de casos, há uma
expectativa de melhora clínica do paciente com a quimioter-
apia. Conclusão: Destacamos que o FR pode estar presente em
gamopatias monoclonais e a pesquisa de paraproteína com
EFP e IMF deve fazer parte da propedêutica diagnóstica 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 São 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) III 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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Introdução: As doenças autoinflamatórias sistêmicas
(SAIDs) são distúrbios do sistema imunológico inato car-
acterizados por inflamação grave, febre e uma propensão
para serosite, artrite e erupções cutâneas. A síndrome de
Schnitzler (SS) é uma rara doença adquirida incluída nas
SAIDs, cujos critérios diagnósticos essenciais incluem exan-
tema urticariforme e gamopatia monoclonal IgM ou IgG. É
também necessário o preenchimento de dois (se IgM) ou três
(se IgG) dos quatro critérios menores que incluem febre recor-
rente acima de 38◦C sem qualquer outra causa, alterações de
estrutura óssea visível em métodos de, infiltrado de neutrófi-
los em derme na biópsia de pele e leucocitose e/ou proteína
C reativa elevada. Neste trabalho, apresentamos o caso de um
paciente com uma síndrome inflamatória marcada por febre
recorrente associado a gamopatia monoclonal semelhante a
Síndrome de Schntzler, mas que não fecha critérios por não
possuir acometimento cutâneo. Caso clínico: Paciente mas-
culino, caucasiano, 64 anos, com antecedentes patológicos de
diabetes mellitus, hipertensão arterial sistêmica 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 proteínas de 0,62 g/dL, na ocasião sem critérios
diagnósticos de mieloma. Paciente retorna em consulta com
queixa de febre intermitente, sem foco aparente e que cessa
espontaneamente com retorno após 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 período febril. Foi realizada extensa
investigação de febre de origem obscura, sendo excluídas
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