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Plasmocitoma  cutâneo  difuso
primário:  quando  uma
abordagem  clínico-patológica
correta  é  fundamental  para  a
saúde do  paciente � ,��

Prezado Editor,

Uma mulher  de 76 anos apresentava várias placas arroxe-
adas nos braços  (“g.  1),  na região  deltoide,  nos cotovelos,
no punho,  na região  mamária  e nas pernas. As lesões eram
dolorosas ao toque,  mas sem prurido.  Clinicamente,  havia
suspeita de eczema.  Foi solicitada  uma biópsia de pele  do
braço  esquerdo.

O exame histológico  das seções coradas com hematoxi-
lina  e eosina indicou  presença  de aglomerados difusos de
células atípicas  em forma  oval,  com citoplasma  abundante,
núcleos excêntricos,  cromatina  com aspecto de mostrador
do relógio  e,  às vezes, nucléolos proeminentes,  in“ltravam-
-se na derme  média  e profunda  (“g.  2).  Figuras mitóticas
foram  observadas. As células neoplásicas 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  patient•s  health.
An Bras Dermatol.  2019;94:767---9.

�� Trabalho  realizado  no AOU Policlinico-Vittorio  Emanuele, Cata-
nia,  Itália.

gicamente  semelhantes às células plasmáticas maduras.
Portanto,  foi  feito  um painel  imuno-histoquímico  especí-
“co:  elas eram  difusamente  positivas para CD79a, CD138,
CD56, MUM-1 e EMA e totalmente  negativas para CD20. Estu-
dos imuno-histoquímicos  para cadeias leves kappa e lambda
evidenciaram  expressão monoclonal  de cadeias leves de
imunoglobulina  kappa (“g.  3).

Figura  1  Múltiplas  placas cutâneas arroxeadas, dolorosas,
sem prurido  e localizadas no braço  esquerdo.
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Figura  2  O tumor  era  composto de aglomerados de células
ovais com citoplasma  abundante,  núcleos excêntricos  e croma-
tina  com aspecto de ••mostrador  de relógio••  (Hematoxilina  &
eosina; 200× ).

Figura  3  Estudos imuno-histoquímicos  evidenciaram  expres-
são monoclonal  de cadeias leves de imunoglobulina  kappa
(Imunoperoxidase;  200× ).

Para completar  o processo diagnóstico,  foi  feita  uma
biópsia da medula  óssea, negativa  para localização  de
mieloma  múltiplo  (MM) ---  menos de 10% de células plasmá-
ticas;  sem restrição  clonal.  Não foram  observadas proteínas
Bence-Jones na urina.  O hemograma e a análise bioquímica
do sangue revelaram  valores normais de hemoglobina,  cre-
atinina  sérica e cálcio  sérico.  A eletroforese  de proteínas
séricas evidenciou  um pico  da cadeia leve  lambda.

Uma vez con“rmada  a ausência de doença  em outras
localizações,  foi  feito  o diagnóstico  clínico-patológico  de
plasmocitoma  cutâneo  difuso  primário  (PCDP). Conside-
rando o amplo  comprometimento  cutâneo,  a paciente  foi
submetida  a um tratamento  sistêmico:  bortezomibe  na dose
de 1,3  mg/m 2 por  via  subcutânea nos dias 1,  8,  15 e 22,  mel-
falano  administrado  por  via  oral  na dose de 14 mg nos dias
1,  2,  3 e 4 e dexametasona na dose de 20 mg nos dias 1,  2,
8,  9,  15,  16,  22,  e 23 (VMP). Após nove ciclos,  a tomogra“a
computadorizada  por  emissão de pósitrons  com ”uorodeoxi-
glucose evidenciou  o desaparecimento  completo  das lesões
de pele  e ausência do pico  da imunoglobulina  G lambda  na
eletroforese  de proteínas  séricas.

A paciente  completou  o tratamento  sem efeitos  adversos
e,  até  o momento,  após um ano e oito  meses de acompa-
nhamento,  nenhuma recorrência  foi  detectada.

O PCDP é uma doença  rara1 que surge primariamente
na pele;  portanto,  pode ser considerado um plasmocitoma
cutâneo  extramedular  localizado  (PEM) e não deve ser con-
fundido  com plasmocitoma  cutâneo  secundário (PCS) no
contexto  de MM.2 De acordo com uma revisão sistemática
recente,  apenas 68 casos de plasmocitomas cutâneos pri-
mários (PCP) foram  relatados  na literatura,  a maioria  dos
quais eram  lesões isoladas.3

O PCDP geralmente  surge como nódulos cutâneos
azul-arroxeados com predileção  por  face,  tronco  e
extremidades. 1,2 Histologicamente,  um padrão de
in“ltrac¸ão  difusa  ou nodular  pode ser observado nos
PCP; as células neoplásicas podem apresentar  diferentes
estágios do processo de maturação  das células plasmáticas,
desde características  bem diferenciadas  a caracterís-
ticas  pleomór“cas  (semelhantes aos plasmoblastos).4,5

PCPs com características  semelhantes a plasmoblastos
são compostos de células neoplásicas com maior  razão
nuclear/citoplasmática,  cromatina  “namente  dispersa
e nucléolos mais proeminentes. 4 O epidermotropismo
geralmente  está ausente nas PCPs.5

O principal  fator  prognóstico  é a apresentação  clínica
(lesões únicas ou múltiplas), 3 mas também  é importante
considerar  o desempenho do paciente  e as comorbidades
que podem prejudicar  a adesão ao tratamento.  Em sua revi-
são sistemática,  Tsang et  al. 3 mostraram  que a única  variável
clínica  associada à sobrevida livre  de recorrência  (SLR) e à
sobrevida global  (SG) foi  o número  de lesões (únicas ou múl-
tiplas);  em particular,  esses autores  observaram uma grande
diferença  na sobrevida mediana e na SLR entre  pacientes
com lesões únicas e aqueles com lesões múltiplas. 3 Nesse
último  subconjunto  de pacientes,  quimioterapia  sistêmica  é
necessária devido  ao alto  índice  de evolução  para MM e ao
mau prognóstico.1

O diagnóstico  diferencial  de PCP inclui  MM com PCS,
plasmocitoma  extramedular  com envolvimento  cutâneo
secundário,  outros  linfomas  cutâneos de células B, em par-
ticular  linfoma  de zona marginal  (LZM) com diferenciação
acentuada de células plasmáticas e doenças  infecciosas
como infecções  por  Borrelia .

É fundamental  enfatizar  que as células plasmáticas neo-
plásicas nas PCPs podem ser citologicamente  indistinguíveis
das reativas  em doenças  infecciosas,  o que pode ser uma
possível armadilha  diagnóstica  para os patologistas.  Por-
tanto,  a avaliação  imuno-histoquímica  da expressão mono
ou policlonal  das cadeias leves de imunoglobulina, 4 combi-
nada com a ausência de histórico  sugestivo de infecção  ou
identi“caç ão  de agentes causais, é essencial para o diagnós-
tico  de malignidade. 5

O MM raramente  envolve  a pele  e,  devido  à ausência de
características  histológicas distintivas,  a distinção  entre  SCP
em MM e PCP só é possível por  meio  de exames clínicos  e
laboratoriais. 2

Finalmente,  o PCDP é uma doença  rara  que requer  uma
ampla  abordagem multidisciplinar,  fortemente  recomen-
dada para se obter  o diagnóstico  de PCP ••verdadeiro••  e
assim escolher o tratamento  ideal.
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Necrobiose  lipoídica
perfurante:  boa  resposta  ao
adalimumabe � ,��

Prezado Editor,

A necrobiose lipoídica  (NL) é dermatose  granulomatosa rara,
de origem  ainda desconhecida, frequentemente  relacio-
nada ao diabetes  mellitus  (DM).1,2 A forma  perfurante  da
necrobiose lipoídica  (NLP) é ainda mais infrequente  e afeta
principalmente  adultos  entre  30 e 60 anos, particularmente
mulheres.  A lesão clínica  consiste em placas coalescen-
tes,  de vários diâmetros,  na clássica localização  da NL.
A presença  de plugs queratóticos,  que deixam  pequenas
depressões no tecido  quando removidos,  é característica. 2

Histologicamente,  há a eliminação  do material  necrobiótico
pelo  canal folicular,  além  dos granulomas ••em  paliçada••
com necrobiose do colágeno.

Relatamos o caso de um paciente  masculino de 65 anos,
que referia  surgimento  de pápulas e placas inicialmente  no
antebraço  direito  havia um ano e,  três  meses depois,  na
região  escapular e perna  direita,  com pústulas,  edema e
eritema  até  terço  proximal  de perna  direita,  acompanha-
das por  discreto  prurido  e desconforto  no local.  Paciente
com hipertensão  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, Nunes DH. Perforating  necrobiosis lipoidica:  good res-
ponse to  adalimumab.  An Bras Dermatol.  2019;94:769---71.

�� Trabalho  realizado  no Hospital  Universitário  Polyodoro Ernani
de São Thiago,  Universidade Federal de Santa Catarina,  Florianópo-
lis,  SC, Brasil.

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

Figura  1  Placas eritematosas,  in“ltradas,  de aspecto anular,
com ulcerações,  na perna  e pé direitos.
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