PLASMOCITOMA OVARIANO EM PORTADORA DE MIELOMA
MULTIPLO: RELATO DE CASO
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Resumo: A ocorréncia de plasmocitomas extramedulares é incomum e pode ocorrer de forma isolada ou no contexto do
mieloma multiplo. Este artigo visa relatar um caso de plasmocitoma ovariano, dada a raridade deste achado e comparar
com outros poucos casos descritos na literatura. Relata-se o caso de paciente do sexo feminino de 58 anos, com histéria
de dor abdominal e em membro inferior esquerdo, cuja tomografia computadorizada evidenciou massa pélvica bilateral
e lesdo osteolitica em fémur esquerdo. Foi submetida a laparotomia com ooforectomia esquerda e salpingo-
ooforectomia direita. Imuno-histoquimica sugere mieloma multiplo/plasmocitoma e linfoma plasmabldstico. Exames
evidenciaram imunoglobulina monoclonal IgG/kappa e mielograma confirmou o diagndstico de mieloma
multiplo.Foram encontrados nove casos de plasmocitoma ovariano publicados na literatura, de pacientes com quadro de
dor ou massa abdominal, submetidos a ressec¢cdo de tumor pélvico. Detectou-se imunoglobulina monoclonal em cinco
destes casos, sugerindo mieloma mdltiplo associado.O tratamento da paciente foi realizado com esquema CTP,
diferente do relatado nos demais casos, com marcadores clinicos e laboratoriais evidenciando excelente resposta.
Palavras-chave: Plasmocitoma. Mieloma Miuiltiplo. Ovério. Dor abdominal. Ooforectomia.

Abstract: The occurrence of extramedullary plasmacytomas is uncommon and can happen in solitary form or in the
context of multiple myeloma. This article aims to report a case of plasmacytoma of the ovary, given the rarity of this
finding, and compare with a few other cases described in the literature. We report the case of a female patient of 58
years with a history of abdominal and left lower limb pain, whose CT scan showed bilateral pelvic mass and osteolytic
lesion in the left femur. She underwent laparotomy with left oophorectomy and right salpingo- oophorectomy.
Immunohistochemistry suggested multiple myeloma / plasmacytoma and plasmablastic lymphoma. Laboratory tests
presented monoclonal immunoglobulin IgG / kappa and myelogram confirmed the diagnosis of multiple myeloma.
Nine cases of ovarian plasmacytoma were found in the literature, that describes patients with pain or abdominal mass
underwent resection of a pelvic tumor. Monoclonal immunoglobulin was detected in five of these cases, suggesting
concomitant multiple myeloma. The treatment of the patient was performed with CTP scheme, different from the other
reported cases, with clinical and laboratory markers showing excellent response.

Key words: Plasmacytoma. Multiple Myeloma. Ovary. Abdominal pain. Ooforectomy.
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INTRODUCAO

O Mieloma Miltiplo (MM) € uma

neoplasia de células B, progressiva,
caracterizada pela proliferacdo desregulada e
clonal de plasmdcitos na medula dssea. As
consequéncias fisiopatolégicas do avango da
doenca incluem destruigdo Ossea, faléncia
renal, supressdo da hematopoese € maior risco
de infec¢des (RAJKUMAR 2014; FANNING,

2013; PAULA E SILVA et al, 2009).

O acometimento extramedular pelo
MM, na forma de plasmocitomas, é incomum.
Decorre da proliferacio de plasmdcitos
geralmente

em superficies

(RAJKUMAR 2014), preferencialmente no

mucosas
trato respiratério superior. Plasmocitomas
podem se apresentar como lesdes tunicas e
solitarias (Plasmocitoma solitdrio) na medula
0ssea ou em sitios extramedulares ou no

contexto do MM (FANNING, 2013).
DESCRICAO DO CASO

Paciente OFS, 58 anos, sexo feminino,

com histdria de fratura de fémur com correcao
cirdrgica em outro servico em 2011, sem
relato de investigacdo para possivel causa
secunddria na época. No inicio de 2013
iniciou quadro de fraqueza e dor em membro
inferior esquerdo e dor abdominal. Realizou
tomografia computadorizada (TC) de abdome
em julho de 2013 que evidenciou massa
tumoral em cavidade pélvica comprometendo
anexos bilateralmente, medindo 12 x 7,3 cm

em seus maiores eixos (FIGURA 1).

A paciente foi entdo encaminhada ao
servico de Cirurgia Oncoldgica do Hospital
Luxemburgo, no qual foi avaliada em agosto
de 2013. Ao exame apresentava lesdao
endurecida, em coxa esquerda proximal, de
cerca de 15 cm de extensdo , além de dor a
palpacdo profunda em hipogéstrio e fossas

ilfacas, sem massas abdominais palpéveis.

Foi entdo indicada a realizacio de
laparotomia exploradora. Ao inventdrio da
cavidade evidenciou-se massa em ambos 0s

ovarios, de cerca de 5 cm de didmetro cada.

FIGURA 1 — Massa pélvica em TC de abdome

Fonte — Fotografia de TC de abdome obtida em nosso servico
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Procedeu-se entdo com realizacio de

ooforectomia esquerda e ooforectomia com
salpingectomia direita. Paciente evoluiu bem

e recebeu alta hospitalar no 2° dia de pos-

operatorio.
O estudo anatomopatolégico dos
ovarios revelou, em ambos, alteracdes

indicativas de neoplasia pouco diferenciada

constituida de células de aspecto linfo-

plasmo-histiocitéide atipicas. A  imuno-
histoquimica sugeriu neoplasia maligna
hematopoiética de alto grau, padrao

plasmobldstico com expressdo monotipica
para cadeia leve de imunoglobulina kappa,

interrogando-se Mieloma Muiltiplo/

Plasmocitoma e linfoma plasmabldstico

FIGURA 2 — Foto das 1aminas com marcadores de
imunohistoquimica

_—

13
"

Fonte - Fotograﬁa de exame obtida em nosso servigo

o

Paciente foi entdo encaminhada

o

Oncologia Clinica a qual deu seguimento

investigacao diagnéstica. Exames

evidenciaram anemia, calcio e creatinina
normais, avaliacdo urindria negativa para

proteinas  monoclonais, eletroforese de
proteinas com pico monoclonal em beta2 e
imunofixagdo sérica com padrdo monoclonal

IgG/kappa. TC de membro inferior esquerdo
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evidenciou lesdo osteolitica em fémur
proximal (FIGURA 3) e TC de térax mostrou
seis nédulos pulmonares, bilaterais, com o
maior medindo 5,3 cm e duas estruturas
osteobldsticas nos corpos de T8 e TI10
(FIGURA 4). Estudo radiol6gico de demais
grupos Osseos sem alteragdes. Submetida a
bidpsia de medula dssea que evidenciou 13%
de plasmdcitos, confirmando-se finalmente o

diagnéstico de Mieloma Miiltiplo IgG/kappa.

Em outubro de 2013 foi entdo iniciado o

tratamento com CTD (ciclofosfamida,

talidomida, dexametasona), com grande
melhora do quadro de dor em coxa esquerda e
da anemia, além de queda do pico em beta2, o
que indica excelente resposta ao tratamento.
Atualmente encontra-se no 7° ciclo de
tratamento e estd em protocolo para realizacao

de transplante aut6logo de medula 6ssea.

DISCUSSAO

0] Mieloma Muiltiplo (MM)
corresponde a 1 por cento de todos os
canceres e a pouco mais de 10 por cento das
neoplasias  malignas

Unidos

hematolégicas

(FANNING,

nos
Estados 2013).
Estatistica semelhante foi encontrada em

trabalhos europeus. A idade média de
surgimento do MM € de 66 anos, sendo rara

em pessoas abaixo dos 50 anos de idade.

O MM consiste na proliferacdo de um
clone tinico de plasmécito na medula dssea e,

menos comumente, em sitios extramedulares,

Trés Coragdes, v. 12, n. 1, p. 366-372, jan./jul. 2014



FIGURA 3 — Lesdo osteolitica em fémur esquerdo
proximal em TC de bacia

células estas que secretam imunoglobulina

Fonte — Fotografia de exame obtida em nosso servigo
Clinicamente pode cursar com dor O&ssea,
fraturas patoldgicas, astenia, perda de peso,
anemia, piora da funcio renal, hipercalcemia
e infeccoes (RAJKUMAR, 2014; FANNING,
2013; PAULA E SILVA et al, 2009).

Plasmocitomas existem em trés formas

clinicas: Plasmocitoma medular solitario,

extramedular solitirio e

Nas

Plasmocitoma

Mieloma Muiltiplo. duas primeiras

formas, sdo encontrados tumores Unicos
sem outras

infiltrado de

compostos por plasmdcitos,

evidéncias de MM, como
plasmdcitos maior que 5 por cento do total,
anemia, hipercalcemia, aumento de escorias
renais e elevagdo de niveis séricos ou
urindrios de

(FANNING, 2013; SHAKUNTALA et al,

imunoglobulina monoclonal

2013). Utiliza-se o termo ‘“plasmablastico”

quando sdo encontrados mais de 30 por cento
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de blastos no estudo histolégico do tumor

(FANNING, 2013).

Plasmocitomas extramedulares (PEM)
sdao encontrados em cerca de 7 por cento dos
pacientes portadores de MM no momento do
diagndstico, como no caso relatado, e cerca de
6 por cento dos pacientes desenvolverao PEM
ap6s o diagndstico (FANNING, 2013). Estes
se desenvolvem, em cerca de 90% dos casos,
trato

no

(SHAKUNTALA et al,

respiratorio

2013),

superior
e mais
raramente em pele, pulmdes, baco, figado,
trato gastrointestinal, rins, linfonodos, dentre
outros tecidos moles, como ovdrios
(RAJKUMAR, 2014; SHAKUNTALA et al,
2013). A paciente em questdo apresentava
comprovadamente plasmocitomas ovarianos
e, possivelmente, plasmocitomas pulmonares,

dois sitios raros de acometimento.

Em relacdo aos nove casos de

plasmocitoma ovariano até entdo publicados

na literatura, o primeiro caso data de 1930 e
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pouca informagdo foi disponibilizada pelo
relato; o dltimo caso publicado data de 2012.
A idade de diagndstico variou entre 12 e 63
anos, porém, sete deles ocorreram em maiores
de 35 anos. Os sinais e sintomas que

instigaram  investigacdo adicional foram
principalmente dor abdominal e/ou massa
abdominal palpével ao exame fisico — no caso
de nossa paciente apenas dor estava presente.
Ocorreu envolvimento bilateral dos ovérios
em um caso, assim como no nosso relato,
unilateral direito em quatro casos, unilateral
esquerdo em dois casos e unilateral ndo
especificado em um caso. O didmetro da
massa ressecada foi igual ou superior a 12 cm
em todos os casos descritos. Eletroforese de
proteinas foi realizada em seis dos nove
relatos, tendo sido identificada
imunoglobulina monoclonal em cinco destes,

sugerindo Mieloma Miiltiplo associado.

Quanto ao tratamento adjuvante, este é
descrito somente nos ultimos dois casos,
ambos publicados em 2012, tendo sido
em um deles

realizado com esquema

quimioterdpico DECP e o outro com
carboplatina. No primeiro caso, relata-se
haver MM associado, porém ndo constam
dados a respeito do seguimento e resposta ao
tratamento instituido. No segundo caso,
descreve-se um caso PEM ovariano em sua
forma isolada e ha o relato de excelente
resposta ao tratamento com carboplatina, com

um seguimento de 24 meses livre de doenca.
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No caso da paciente aqui descrita,
considerando a presenca de PEM no contexto
de MM, optou-se por terapia de indugdo com
o esquema CTD (ciclofosfamida, talidomida,
dexametasona) seguido de transplante
autélogo de medula 6ssea (TAMO), esta
ainda ndo realizada até o momento. Terapia
de altas doses combinada com o TAMO
proporciona uma resposta superior € maior
sobrevida quando comparado com a
quimioterapia padrdo em pacientes
diagnéstico recente de MM (MORGAN et al,

2012).

com

CONCLUSAO

Até o momento ndo ha consenso sobre

terapia  adjuvante  pds-operatéria  em
plasmocitoma extramedular de ovdrio. Os
dados relacionados a  progressio e
sobrevivéncia sdao muito escassos € sdo
recolhidos a partir de relatos de casos. No
caso descrito o tratamento instituido se
baseou na doenca de base, o Mieloma
Muiltiplo, e ndo especificamente na ocorréncia

de plasmocitomas extramedulares.

Em todos os casos descritos foi

realizada a  resseccdo  cirurgica do
plasmocitoma ovariano e em alguns seguiu-se
com quimioterapia adjuvante. No caso da
paciente em questdo ressecou-se a massa e,
firmado o diagnéstico de MM, seguiu-se com
terapia com CTP, produzindo bons resultados

até o momento. Nota-se, porém, a necessidade
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de mais estudos para defini¢do terapéutica nos forma solitiria como na associada ao

casos de plasmocitoma ovariano, tanto em sua Mieloma Muiltiplo.
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