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RESUMO:

INTRODUCAO: A leucemia de células plasmaticas (LCP) é uma desordem
linfoproliferativa muito rara. Seu diagnostico € realizado com a presenca de > 20% de
plasmacitos no sangue periférico ou > de 2000 plasmdcitos/mm3 com imunofenotipagem
confirmando clonalidade. A leucemia de células plasmaticas pode ser primaria, quando
ocorre sem 0 antecedente de mieloma multiplo (MM) ou secundéria quando é uma
evolucdo rara e agressiva do MM, tendo uma proporcao de 60% e 40% respectivamente.
A expectativa de vida sem tratamento € de aproximadamente de 12 meses. A maior
incidéncia ocorre na sexta década de vida em homens e afrodescendentes. As principais
manifestagdes sdo: insuficiéncia renal, comprometimento da medula 6ssea e suas séries
(anemias, plaquetopenia e citopenia), efusdo pleural e comprometimento neuroldgico.

OBJETIVOS: Relatar caso de LCP Primaria, sua evolucdo e complicagdes e elucidar a
Leucemia de células plasmaticas através da literatura

METODOLOGIA: Para o desenvolvimento deste trabalho foram consultados as
planilhas e o livro de registros durante estagio da disciplina do curso de medicina.

DESCRICAO DO CASO: 59 anos, mulher, apresentou queixa de nauseas, vomitos,
adinamia, prostracao e sangramento em cavidade oral além de petéquias e equimoses ao
exame fisico. Foram realizados hemogramas que revelaram bicitopenia e leucocitose. No
terceiro dia de internacdo a paciente evoluiu com insuficiéncia respiratoria aguda, com
presenca de infiltrado pulmonar, sendo tratada com antibioticoterapia, houve também
insuficiéncia renal aguda e eliminacdo de banda monoclonal 1gG em urina de 24 horas.
A imunofenotipagem de sangue periférico revelou a presenca de 70% de células com
aberracdes fenotipicas e expressdo de marcadores de linhagem plasmocitaria. Ao quinto
dia apresentou hemorragia alveolar com consequente piora, insuficiéncia respiratéria e
instabilidade hemodin&dmica evoluindo a 6bito no sexto dia.

CONCLUSAO: A LCP é uma patologia agressiva e rara, podendo levar o paciente a
Obito em poucos dias. E indispensavel reconhece-la, diagnostica-la e saber manejar as
suas complicacbes para uma melhor qualidade de vida e melhora da sobrevida do
paciente.



LEUCEMIA DE CELULAS PLASMATICAS: UM RELATO DE CASO
1. INTRODUCAO:
A leucemia de células plasmaticas (LCP) é uma neoplasia hematologica rara
sendo responsavel por 2% a 3% de todas as discrasias plasmocitarias. O diagndstico é
confirmado quando ha presenca células plasmaticas clonais excedendo 2x109/ L e/ou
maior do que 20% do diferencial de leucécitos no sangue periféricol-2.

Clinicamente a LCP pode ser subdividida em dois tipos, a LCP primaria (LCPp)
e a LCP secundaria (LCPs), a qual é decorrente da transformacdo leucémica em um
contexto de mieloma mdltiplo existente. A forma priméaria perfaz cerca de 60-70% dos

casos e a secundaria 30-40%3%4.

Este relato de caso aborda uma paciente com LCPp que teve inicio agudo e rapida
evolucdo dos sintomas, incluindo sintomas classicos de neoplasia de células plasmaticas
como insuficiéncia renal aguda em progressdo e sintomas variantes. A analise
hematoldgica e citometria de fluxo sdo imprescindiveis para firmar o diagndstico,
principalmente quando se tem dados clinicos ndo conclusivos e morfologia celular

atipica®.
2. OBJETIVOS:

O objetivo do trabalho é relatar um caso clinico de leucemia de células plasmaticas

primaria concomitante a revisdo de literatura do tema.

3. METODOS:

Para o desenvolvimento do estudo de caso, em acordo com a “Resolugdo 510 de 2016”
foram coletadas informacdes referentes a paciente, atraves da analise de planilhas e do
livro de registro do estdgio da disciplina de hematologia da faculdade Centro
Universitario Sdo Camilo, por parte dos alunos enquanto orientados pelo professor e

orientador da disciplina.

A revisdo da literatura ocorreu por meio das informacdes obtidas através da base de
dados PubMed, onde foram encontrados 110 artigos dos quais foram selecionados seis,
devido ao fato de estarem de acordo com o objetivo do trabalho, permitindo melhor

abordagem do tema, bem como fomentar a discusséo.



Os descritores utilizados para a pesquisa foram: plasma cell leukemia case report.
Foram incluidos artigos em inglés e em portugués, publicados no periodo de 2013 a 2018
(Gltimos 5 anos), tanto gratuitos, quanto ndo gratuitos, estando de acordo com os aspectos
éticos referentes a producao de pesquisas cientificas. Foram excluidos artigos que fugiam
do tema, ou abordavam peculiaridades, como alteragdes cromossdmicas e desfechos

especificos da doenga.

4. RELATO DO CASO:

Mulher de 59 anos apresenta nauseas, vomitos nos ultimos 15 dias, associado a
fraqueza e cansaco, além de pequenos sangramentos em cavidade oral, esquimoses e
petéquias em dorso e tdrax. Negou febre, sudorese ou linfodomegalia, além de demais
comorbidades, relata retirada de cisto ovariano. Negou possuir alergias, habitos e vicios,

negou usar medicamentos.

Ao exame fisico apresentou-se em regular estado geral, consciente e orientada em
tempo e espaco, aniquitérica, acianotica e afebril, hipocorada ++/4, com petéquias em
conjuntiva e desidratada ++/4. Na orofaringe apresentou petéquias/purpuras em palato
mole. Observou-se petéquias em tronco, abdémen e nos membros inferiores, as

panturrilhas estavam livres.

Apresentou nos hemogramas, durante o periodo de internagcdo, diminuicdo de
hemoglobina (variando de 8,1 — 6,9), leucocitose (flutuando entre os valores de 42500 —
29400), plaguetopenia (oscilando de 21 — 65mil) e EAS com proteinuria e cilindros
hialinos. A paciente relatou melhora clinica apos iniciar prednisona e realizar transfusdo
de plaguetas. Exame fisico abdominal e renal ndo apresentavam nenhuma alteracao digna

de nota.

No segundo dia de internacdo, a paciente apresentou edema facial e tosse seca, negou
dispneia e hiporexia, todavia com queda do estado geral. Ao exame fisico evidenciou:
regular estado geral, consciente e orientada no tempo e espaco, anictérico, aciandtica e
afebril, hipocorada 3+/4+, hidratada, edema palpebral e facial, além de petéquias em
palato mole e abdome. Aparelho respiratorio apresentava: murmdrio vesicular positivo
bilateralmente com estertores crepitantes finos em base. O abdémen era plano, sem
visceromegalias, ruidos hidroaéreos positivos. Nos MMII’s houve piora do edema, sem
sinais de TVP.



Suspeitou-se de leucemia aguda devido leucocitose e bicitopenia (anemia normocitica
normocrdmica) e plaquetopenia, além de apresentar insuficiéncia renal aguda com

clearence creatina: 40.2ml/min.

No terceiro dia de internacdo na enfermaria, a paciente iniciou quadro de insuficiéncia
respiratoria hipoxémica, associado a infiltrado pulmonar, sendo administrado
antibioticoterapia de amplo espectro. No mesmo dia foi constatado piora da insuficiéncia
renal aguda. A analise imunofenotipica de sangue periférico revelou a presenca de 70%
de celulas com fendtipo aberrante e expressao dos marcadores de linhagem plasmocitaria
CD38 e CD138.

Ao quinto dia paciente evoluiu com hemorragia alveolar sendo transferida paraa UTI,
apresentando piora do quadro com instabilidade hemodinamica e piora do quadro
respiratério. No sexto dia de internacdo, paciente apresentou Hemorragia alveolar com
broncoespasmo refratario ao tratamento, evoluindo para parada cardiorrespiratdria que

ndo apresentou resposta a intervencao da equipe e consequentemente obito.

5. DISCUSSAO DA LITERATURA:

A LCP é uma rara condi¢cdo onco-hematoldgica, extremamente agressiva com duas
formas de apresentacdo, sendo elas, a forma primaria e a secundaria. A primaria
apresenta-se como uma leucemia aguda. Em ambas as formas. o tratamento envolve
quimioterapia associando inibidores de proteossoma, imunomoduladores e corticoide,
sendo descrito alguns esquemas na literatura, todavia, sem muito sucesso. Sao exemplos
dessas drogas: Bortezomibe, Talidomida, Lenalidomida, Ciclofosfamida e
Doxorrubicina®. O transplante autélogo de medula 6ssea esta indicado para pacientes
elegiveis, em geral com menos de 65 anos (embora muitos centros ja ndo considerem a
idade isolada, e sim o status funcional, para realizar esse procedimento) e que
apresentaram resposta com tratamento anterior. Apesar de algumas literaturas néo
avaliem o real impacto na sobrevida global, o transplante prolonga a sobrevida livre de

doenca e/ou a sobrevida livre de progresséo.

A epidemiologia demonstra que a LCPp apresenta-se mais comumente em pacientes
na sexta década de vida, ja a LCPs costuma ter sua maior taxa de incidéncia em
pacientes na sétima década de vida*®. A prevaléncia ocorre discretamente em negros e
em homens "8, no caso a paciente somente se enquadra no perfil epidemioldgico da

idade, fugindo do restante.



A LCPp possui em seu espectro de apresentacdo: anemia, leucocitose,
trombocitopenia e hepatoesplenomegalia; sendo uma apresentagdo tipica de leucose
aguda, no caso relatado observavamos que todos estes sinais estavam presentes na
paciente, exceto pelo ultimo. As citopenias resultam na diminuicdo dos niveis de
linfécitos T CD4 e de neutroficos, as quais associadas a hipogamaglobulinemia funcional
(visto que a proteina M ndo possui funcdo bioldgica) culminam na disfuncdo da
imunidade celular, inata e humoral deixando os pacientes susceptiveis a infeccoes, sendo

este 0 maior motivo de procura do paciente ao pronto socorro.’®

Os agentes infecciosos mais comuns nas fases precoces da doenca S&0 0S
microorganismos encapsulados, como o Streptococcus pneumoniae e o Haemophilus
influenzae (reflexo da hipogamaglobulinemia). Infec¢6es por gram negativos também sao
comuns. Além do quadro infeccioso, células plasmaticas no diferencial do leucograma,
aumento dos niveis de LDH e beta-2 microglobulina sdo resultados que tem alta
sugestividade de LCP. Ja na LCPs podemos ter ao diagnostico as manifestacdes clinicas
semelhantes ao MM como hipercalcemia, disfuncéo renal, anemia, lesdes Osseas liticas
com dor 6ssea e alteracdes neuroldgicas. O diagndstico da LCP ocorre quando no sangue
periférico hd presenca de > 20% de plasmdcitos no sangue periférico ou > de 2000
plasmocitos/mm3 com imunofenotipagem confirmando clonalidade. Ao se levantar a
hipbtese diagnostica de LCP a investigacdo perpassa pela eletroforese de proteinas
séricas, imunofixacdo, imunofenotipagem de sangue periférico e se houver necessidade,
biopsia de medula 6ssea ou mielograma e imunofenotipagem de sangue medular*”°. Os
achados da eletroforese de proteinas séricas e da urina de 24h, geralmente, demonstram
a producdo de imunoglobulinas monoclonais com imunofixacdo das seguintes
imunoglobulinas 1gG (33%), IgA (20%), IgD (3%) ou IgE (1%)*®. A biopsia pode
evidenciar a substituicdo das células responsaveis pela hematopoese normal pelas células
plasmaticas clonais. A imunofenotipagem, como ja visto anteriormente, € um exame
fundamental para o diagnostico, entre 0s seus marcadores temos tipicamente a expressao

de CD138 e de CD38, os quais estavam presentes na paciente do caso.*’

Devido a escassez de material de relevancia na literatura, e ao realizar-se a busca
literdria sobre o tema em outros relatos de casos e outros pequenos estudos, tem-se
utilizado o tratamento do MM para a LCP. O esquema quimioterapico se baseia em
Bortezomibe, estando presente na maior parte dos esquemas de quimioterapia paraa LCP,

tendo melhores resultados na LCPp10. Além disso, pode-se realizar transplante autélogo



de células hematopoiéticas se o paciente for elegivel, porém, devido a um hiato na
literatura, ndo ha um protocolo estabelecido para a realizacdo do transplante, o
aconselhavel é a individualizagdo de cada caso**?.

A

Imagem (A) demonstra morfologia convencional de LCP evidenciando infiltracdo de
medula 6ssea. Imagem (B) mostra célula plasmatica circulante. Imagem (C) nos revela

os frequentes envolvimentos extra medulares (Infiltrado hepatico).*

6. CONCLUSAO:

A LCP é uma neoplasia hematoldgica rara e agressiva, principalmente na sua forma
priméria. A utilizacdo de quimioterapicos e transplante autélogo, com o uso de drogas
ainda em estudo séo opcdes de tratamento atuais e vem aumentando a sobrevida de
pacientes com LCP, quando iniciados precocemente, entretanto a sobrevida ainda

continua sendo baixa.

E indispensavel o diagndstico precoce da doenca, assim como também o inicio do
tratamento, para que o desfecho ndo seja dramatico e com baixa sobrevida em curto prazo.



Como o tratamento da LCP ndo possui um protocolo exato, com 0S poucos
medicamentos especificos, os pacientes ndo obtém tantos beneficios com os tratamentos

disponiveis. Sendo assim, fomenta-se a busca cientifica sobre o tema, com maiores niveis

de evidéncias e alternativas farmacoldgicas.***.
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