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Plasmocitoma cutaneo difuso
primario: quando uma
abordagem clinico-patolégica
correta € fundamental para a
saude do paciente -

Prezado Editor,

Uma mulher de 76 anos apresentava varias placas arroxe-
adas nos brags (“g. 1), na regido deltoide, nos cotovelos,
no punho, na regido mamaria e nas pernas. Aslesdes eram
dolorosas ao toque, mas sem prurido. Clinicamente, havia
suspeita de eczema. Foi solicitada uma bidpsia de pele do
bragp esquerdo.

O exame histolégico das se@es coradas com hematoxi-
lina e eosina indicou presen@ de aglomerados difusos de
células atipicas em forma oval, com citoplasma abundante,
ndcleos excéntricos, cromatina com aspecto de mostrador
do relégio e, asvezes, nucléolos proeminentes, in“ltravam-
-se na derme média e profunda (“g. 2). Figuras mitéticas
foram observadas. As células neoplasicas eram morfolo-

Como citar este artigo: Broggi G, Martino E, Cala“ore V, Calta-
biano R. Primary diffuse cutaneous plasmacytoma: when a correct
clinico-pathologic approach is mandatory for the patientss health.
An Bras Dermatol. 2019;94:767-9.

Trabalho realizado no AOUPoliclinico-Vittorio Emanuele, Cata-
nia, ltalia.

gicamente semelhantes as células plasmaticas maduras.
Portanto, foi feito um painel imuno-histoquimico especi-
“co: elas eram difusamente positivas para CD79a, CD138,
CD56,MUM-1e EMAe totalmente negativas para CD20.Estu-
dosimuno-histoquimicos para cadeias leves kappa e lambda
evidenciaram expressdo monoclonal de cadeias leves de
imunoglobulina kappa (“g. 3).

Figura 1  Mdltiplas placas cuténeas arroxeadas, dolorosas,
sem prurido e localizadas no bragp esquerdo.
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Figura 2 O tumor era composto de aglomerados de células
ovais com citoplasma abundante, nucleos excéntricos e croma-
tina com aspecto de esmostrador de relégioss (Hematoxilina &
eosina; 200x ).

Figura 3  Estudosimuno-histoquimicos evidenciaram expres-
sdo monoclonal de cadeias leves de imunoglobulina kappa
(Imunoperoxidase; 200x ).

Para completar o processo diagnéstico, foi feita uma
biopsia da medula 6ssea, negativa para localizacdo de
mieloma multiplo (MM)- menos de 10%de células plasma-
ticas; semrestricdo clonal. Naoforam observadasproteinas
Bence-Jonesna urina. O hemograma e a analise bioquimica
do sanguerevelaram valores normais de hemoglobina, cre-
atinina sérica e calcio sérico. A eletroforese de proteinas
séricas evidenciou um pico da cadeia leve lambda.

Uma vez con“rmada a auséncia de doen@ em outras
localizagdes, foi feito o diagndstico clinico-patolégico de
plasmocitoma cutaneo difuso primario (PCDP). Conside-
rando o amplo comprometimento cutaneo, a paciente foi
submetida a um tratamento sistémico: bortezomibe na dose
de 1,3 mg/m 2 por via subcutaneanosdias 1, 8, 15e 22, mel-
falano administrado por via oral na dose de 14mg nos dias
1, 2, 3 e 4 e dexametasona na dose de 20mg nos dias 1, 2,
8, 9, 15, 16, 22, e 23 (VMP). Apbésnove ciclos, a tomogra“a
computadorizada por emissaode positrons com "uorodeoxi-
glucose evidenciou o desaparecimento completo das lesdes
de pele e auséncia do pico da imunoglobulina G lambda na
eletroforese de proteinas séricas.

A paciente completou o tratamento sem efeitos adversos
e, até o momento, apds um ano e oito mesesde acompa-
nhamento, nenhuma recorréncia foi detectada.

O PCDPé uma doen@ rara' que surge primariamente
na pele; portanto, pode ser considerado um plasmocitoma
cutaneo extramedular localizado (PEM)e néo deve ser con-
fundido com plasmocitoma cutaneo secundario (PCS) no
contexto de MM? De acordo com uma revisdo sistematica
recente, apenas 68 casosde plasmocitomas cutaneos pri-
marios (PCP)foram relatados na literatura, a maioria dos
guais eram lesbesisoladas.®

O PCDP geralmente surge como nodulos cutaneos
azul-arroxeados com predilecdo por face, tronco e
extremidades.'?  Histologicamente, um padrdo de
in“‘ltrac,do difusa ou nodular pode ser observado nos
PCP; as células neoplasicas podem apresentar diferentes
estagios do processode maturagdo das células plasmaticas,
desde caracteristicas bem diferenciadas a caracteris-
ticas pleomoér‘cas (semelhantes aos plasmoblastos).*®
PCPs com caracteristicas semelhantes a plasmoblastos
sdo compostos de células neoplasicas com maior razéo
nuclear/citoplasmatica, = cromatina ‘“namente dispersa
e nucléolos mais proeminentes.* O epidermotropismo
geralmente esta ausente nas PCPs?

O principal fator progndstico é a apresentag@o clinica
(lesBes Unicas ou miultiplas), ° mas também é importante
considerar o desempenho do paciente e as comorbidades
que podem prejudicar a adesdoao tratamento. Emsuarevi-
sAosistematica, Tsanget al.® mostraram que a Gnica variavel
clinica associadaa sobrevida livre de recorréncia (SLR)e a
sobrevida global (SG)foi o nUmero de lesdes (Unicas ou mul-
tiplas); em particular, essesautores observaramuma grande
diferenca na sobrevida mediana e na SLRentre pacientes
com lesBes Unicas e aqueles com lesbes mdltiplas. > Nesse
ultimo subconjunto de pacientes, quimioterapia sistémica é
necessariadevido ao alto indice de evolugdo para MMe ao
mau prognostico.*

O diagnéstico diferencial de PCPinclui MM com PCS,
plasmocitoma extramedular com envolvimento cuténeo
secundario, outros linfomas cuténeos de células B, em par-
ticular linfoma de zona marginal (LZM) com diferenciagédo
acentuada de células plasmaticas e doen@s infecciosas
como infecddes por Borrelia.

E fundamental enfatizar que as células plasmaticas neo-
plasicas nas PCPgpodem ser citologicamente indistinguiveis
das reativas em doen@s infecciosas, 0 que pode ser uma
possivel armadilha diagnostica para os patologistas. Por-
tanto, a avaliagdo imuno-histoquimica da expressdo mono
ou policlonal das cadeias leves de imunoglobulina, * combi-
nada com a auséncia de histérico sugestivo de infeccdo ou
identi“cac,ao de agentes causais, é essencial para o diagnos-
tico de malignidade.®

O MMraramente envolve a pele e, devido a ausénciade
caracteristicas histoldgicas distintivas, adistingcdo entre SCP
em MMe PCPs6 é possivel por meio de exames clinicos e
laboratoriais. ?

Finalmente, o PCDPé uma doen@ rara que requer uma
ampla abordagem multidisciplinar, fortemente recomen-
dada para se obter o diagndstico de PCPeeverdadeiroes e
assim escolher o tratamento ideal.

Suporte “nanceiro

Nenhum.

Contribuides dos autores

Giuseppe Broggi: Aprova@o da verséo “nal do manuscrito;
concepd@o e planejamento do estudo; elaboracdo e redacdo
do manuscrito.

Enrica Martino: Concep@o e planejamento do estudo;
elaboracdo e redagio do manuscrito.



CARTAS CASCCLINICO

769

Valeria Cala“ore: Obtenddo, andlise e interpretacdo dos
dados; participagao intelectual em conduta propedéutica
e/ou terapéutica de casosestudados.

Rosario Caltabiano: Aprova@o da versado “nal do manus-
crito; revisdo critica do manuscrito.

Con’itos de interesse

Nenhum.

Referéncias

1. Malissen N, Fabre C, Joujoux JM, Bourquard P, Dandurand M,
Marque M, et al. Multiple primary cutaneous plasmacytoma. Ann
Dermatol Venereol. 2014;141:364-8.

2. KazakovDV, BelousovalE, Miiller B, Palmedo G, SamtsovAYV, Burg
G, et al. Primary cutaneous plasmacytoma: a clinicopathological
study of two caseswith along-term follow-up and review of the
literature. J Cutan Pathol. 2002;29:244-8.

3. TsangDS, Le LW, Kukreti V, SunA. Treatment and outcomes for
primary cutaneous extramedullary plasmacytoma: a case series.
Curr Oncol. 2016;23:e630-46.

4. Requenal, Kutzner H, Palmedo G, Calonje E, RequenaC, Pérez
G, et al. Cutaneous involvement in multiple myeloma: a clini-
copathologic, immunohistochemical, and cytogenetic study of 8
cases. Arch Dermatol. 2003;139:475-86.

5. Rongioletti F, Patterson JW, Rebora A. The histological and
pathogenetic spectrum of cutaneous diseasein monoclonal gam-
mopathies. J Cutan Pathol. 2008;35:705-21.

Giuseppe Broggi ©) & | Enrica Martino ‘= ®,
Valeria Cala“ore =P
e Rosario Caltabiano " @

aDepartamento Gian Filippo Ingrassia, Seéo de Patologia
Anatdmica, Universidade de Catania, Catania, Italia

b Divisdo de Hematologia, Azienda Ospedaliera
Universitaria Policlinico Vittorio Emanuele, Catania, ltalia

Autor para correspondéncia.
E-mail: giuseppe.broggi@gmail.com (G. Broggi).
Recebido em 30 de novembro de 2018; aceito em 1 de abril
de 2019
Disponivel 14 de dezembro de 2019

https://doi.org/10.1016/j.abdp.2019.04.002

2666-2752/ © 2019 Sociedade Brasileira de Dermatologia.
Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Este & um artigo Open
Accesssob uma licenca CCBY (http://creativecommons.org/
licenses/by/4.0/ ).

Necrobiose lipoidica
perfurante: boa resposta ao
adalimumabe

Prezado Editor,

Anecrobiose lipoidica (NL) é dermatose granulomatosarara,
de origem ainda desconhecida, frequentemente relacio-
nada ao diabetes mellitus (DM).*? A forma perfurante da
necrobiose lipoidica (NLP)é ainda mais infrequente e afeta
principalmente adultos entre 30 e 60 anos, particularmente

mulheres. A lesdo clinica consiste em placas coalescen-
tes, de varios didmetros, na classica localizacdo da NL.
A presen@ de plugs queratoticos, que deixam pequenas
depressdesno tecido quando removidos, é caracteristica. 2
Histologicamente, ha a elimina¢do do material necrobidtico

pelo canal folicular, além dos granulomas ssem palicadase

com necrobiose do colageno.

Relatamos o caso de um paciente masculino de 65 anos,
que referia surgimento de papulas e placas inicialmente no
antebrago direito havia um ano e, trés meses depois, na
regido escapular e perna direita, com pustulas, edema e
eritema até terco proximal de perna direita, acompanha-
das por discreto prurido e desconforto no local. Paciente
com hipertenséo arterial e transtorno depressivo, em uso
de losartana, "uoxetina e diosmina. Ex-tabagista, negava

Como citar este artigo: Nunes de Mattos AB, Brummer CF,
Funchal GDG,NunesDH. Perforating necrobiosis lipoidica: goodres-
ponseto adalimumab. An BrasDermatol. 2019;94:769-71.

Trabalho realizado no Hospital Universitario Polyodoro Ernani
de SaoThiago, Universidade Federal de Santa Catarina, Florianépo-
lis, SC,Brasil.

etilismo e demais comorbidades. Ao exame dermatolégico,
apresentava placas eritematosas, in‘ltradas, de aspecto
anular, com éreas ulcerada e “brina em seu interior, em
ambas as pernas, pé direito e brag direito (“g. 1). Exames
soroldgicos negativos, glicemia de jejum dentro da norma-

Figura 1  Placaseritematosas, in‘ltradas, de aspecto anular,
com ulceragdes, na perna e pé direitos.
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