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

Prezado Editor,

Uma mulher de 76 anos apresentava varias placas arroxe-
adas nos bracos (fig. 1), na regidao deltoide, nos cotovelos,
no punho, na regiao mamaria e nas pernas. As lesdes eram
dolorosas ao toque, mas sem prurido. Clinicamente, havia
suspeita de eczema. Foi solicitada uma bidpsia de pele do
braco esquerdo.

0 exame histoldgico das se¢des coradas com hematoxi-
lina e eosina indicou presenca de aglomerados difusos de
células atipicas em forma oval, com citoplasma abundante,
nucleos excéntricos, cromatina com aspecto de mostrador
do relogio e, as vezes, nucléolos proeminentes, infiltravam-
-se na derme média e profunda (fig. 2). Figuras mitoticas
foram observadas. As células neoplasicas eram morfolo-

* Como citar este artigo: Broggi G, Martino E, Calafiore 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, Italia.

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

Figura 1  Multiplas placas cutaneas arroxeadas, dolorosas,
sem prurido e localizadas no braco esquerdo.
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Figura 2 O tumor era composto de aglomerados de células
ovais com citoplasma abundante, nlcleos excéntricos e croma-
tina com aspecto de ‘‘mostrador de relégio’’ (Hematoxilina &
eosina; 200x).

Figura 3  Estudos imuno-histoquimicos evidenciaram expres-
sao monoclonal de cadeias leves de imunoglobulina kappa
(Imunoperoxidase; 200x).

Para completar o processo diagndstico, foi feita uma
biopsia da medula dssea, negativa para localizacao de
mieloma maltiplo (MM) - menos de 10% de células plasma-
ticas; sem restricao clonal. Nao foram observadas proteinas
Bence-Jones na urina. O hemograma e a analise bioquimica
do sangue revelaram valores normais de hemoglobina, cre-
atinina sérica e calcio sérico. A eletroforese de proteinas
séricas evidenciou um pico da cadeia leve lambda.

Uma vez confirmada a auséncia de doenca em outras
localizacoes, foi feito o diagnostico clinico-patologico de
plasmocitoma cutaneo difuso primario (PCDP). Conside-
rando o amplo comprometimento cutaneo, a paciente foi
submetida a um tratamento sistémico: bortezomibe na dose
de 1,3mg/m? por via subcutanea 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 20mg nos dias 1, 2,
8,9, 15, 16, 22, e 23 (VMP). Apos nove ciclos, a tomografia
computadorizada por emissao de pdsitrons com fluorodeoxi-
glucose evidenciou o desaparecimento completo das lesoes
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 meses de acompa-
nhamento, nenhuma recorréncia foi detectada.

O PCDP é uma doenca rara' que surge primariamente
na pele; portanto, pode ser considerado um plasmocitoma
cutaneo extramedular localizado (PEM) e nao deve ser con-
fundido com plasmocitoma cutaneo secundario (PCS) no
contexto de MM.? De acordo com uma revisao sistematica
recente, apenas 68 casos de plasmocitomas cutaneos pri-
marios (PCP) foram relatados na literatura, a maioria dos
quais eram lesoes isoladas.?

O PCDP geralmente surge como nddulos cutaneos
azul-arroxeados com predilecao por face, tronco e
extremidades.? Histologicamente, um padrdo de
infiltracao difusa ou nodular pode ser observado nos
PCP; as células neoplasicas podem apresentar diferentes
estagios do processo de maturacao das células plasmaticas,
desde caracteristicas bem diferenciadas a caracteris-
ticas pleomoérficas (semelhantes aos plasmoblastos).*?>
PCPs com caracteristicas semelhantes a plasmoblastos
sdo compostos de células neoplasicas com maior razao
nuclear/citoplasmatica, cromatina finamente dispersa
e nucléolos mais proeminentes.” O epidermotropismo
geralmente esta ausente nas PCPs.”

O principal fator prognostico é a apresentacado clinica
(lesbes Unicas ou mdltiplas),® mas também é importante
considerar o desempenho do paciente e as comorbidades
que podem prejudicar a adesao ao tratamento. Em sua revi-
sao sistematica, Tsang et al.> mostraram que a Unica variavel
clinica associada a sobrevida livre de recorréncia (SLR) e a
sobrevida global (SG) foi o nUmero de lesdes (Unicas ou mal-
tiplas); em particular, esses autores observaram uma grande
diferenca na sobrevida mediana e na SLR entre pacientes
com lesbes Unicas e aqueles com lesées multiplas.® Nesse
ultimo subconjunto de pacientes, quimioterapia sistémica é
necessaria devido ao alto indice de evolucdo para MM e ao
mau prognostico.’

O diagnostico diferencial de PCP inclui MM com PCS,
plasmocitoma extramedular com envolvimento cutaneo
secundario, outros linfomas cutaneos de células B, em par-
ticular linfoma de zona marginal (LZM) com diferenciacao
acentuada de células plasmaticas e doencas infecciosas
como infeccdes por Borrelia.

E fundamental enfatizar que as células plasmaticas neo-
plasicas nas PCPs podem ser citologicamente indistinguiveis
das reativas em doencas infecciosas, 0 que pode ser uma
possivel armadilha diagndstica para os patologistas. Por-
tanto, a avaliacao imuno-histoquimica da expressao mono
ou policlonal das cadeias leves de imunoglobulina,* combi-
nada com a auséncia de historico sugestivo de infeccao ou
identificacao de agentes causais, € essencial para o diagnos-
tico de malignidade.®

O MM raramente envolve a pele e, devido a auséncia de
caracteristicas histologicas distintivas, a distincao entre SCP
em MM e PCP s6 é possivel por meio de exames clinicos e
laboratoriais.?

Finalmente, o PCDP é uma doenca rara que requer uma
ampla abordagem multidisciplinar, fortemente recomen-
dada para se obter o diagnostico de PCP ‘‘verdadeiro’’ e
assim escolher o tratamento ideal.
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Necrobiose lipoidica
perfurante: boa resposta ao
adalimumabe™**

Prezado Editor,

A necrobiose lipoidica (NL) é dermatose granulomatosa rara,
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 lesao clinica consiste em placas coalescen-
tes, de varios diametros, na classica localizacdo da NL.
A presenca de plugs queratoticos, que deixam pequenas
depressdes no tecido quando removidos, é caracteristica.’
Histologicamente, ha a eliminacdo do material necrobidtico
pelo canal folicular, além dos granulomas ‘‘em palicada’’
com necrobiose do colageno.

Relatamos o caso de um paciente masculino de 65 anos,
que referia surgimento de papulas e placas inicialmente no
antebraco direito havia um ano e, trés meses depois, na
regidao 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 hipertensdo arterial e transtorno depressivo, em uso
de losartana, fluoxetina 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 Universitario Polyodoro Ernani
de Sao Thiago, Universidade Federal de Santa Catarina, Florianopo-
lis, SC, Brasil.

etilismo e demais comorbidades. Ao exame dermatoldgico,
apresentava placas eritematosas, infiltradas, de aspecto
anular, com areas ulcerada e fibrina em seu interior, em
ambas as pernas, pé direito e braco direito (fig. 1). Exames
sorologicos negativos, glicemia de jejum dentro da norma-

Figura 1 Placas eritematosas, infiltradas, de aspecto anular,
com ulceracdes, na perna e pé direitos.
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