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Caso Clinico




Identificacao: Paciente do sexo masculino, 66 anos, pardo, casado, aposentado,
natural e residente de Campos dos Goytacazes.

Queixa principal: “dores na coluna”.

HDA: Paciente encaminhado pelo reumatologista, relatando quadro de dores em regiao
lombossacra iniciada ha aproximadamente 5 anos, de moderada intensidade sem irradiacao,
com piora progressiva, pior ao fim do dia e apds esforgos fisicos, melhorando parcialmente
com uso de nimesulida. Relata também, que iniciou no ultimo més, quadro de edema em
regiao de face e couro cabeludo sempre ao amanhecer, sem prurido ou sinais flogisticos,
sem melhora com uso de corticoides ou anti-histaminicos, com resolugcao espontanea no
decorrer do dia. Negava emagrecimento, febre, sudorese noturnas ou outros sintomas
constitucionais

HPP:

- HAS ha 20 anos

- Cirurgias: ulcera duodenal, doenca hemorroidaria

- Nega alergias e internagdes recentes

Medicacoes de uso continuo:

- Losartana 100 mg/dia; indapamida; AAS; atorvastatina.



Historia Social:

- Nega tabagismo, etilismo e uso de drogas ilicitas.

Histéria familiar:

- Mae faleceu por neoplasia de vesicula biliar (colangiocarcinoma).




Exame Fisico:

- Paciente acordado, lucido e orientado no tempo e no espaco, normocorado,
hidratado, anictérico, aciandtico, afebril e eupneico.

- ACV: RCR 2T, bulhas normofonéticas, sem sopros, FC: 88 bpm. PA:130x80 mmHg.

- AR: MV presentes, sem ruidos adventicios, SatO2: 99% em ar ambiente.

- ABDOME: atipico, com peristalse presente, flacido e indolor a palpacao superficial e
profunda, sem visceromegalias palpaveis e espaco de Traube timpanico.

- MMII: Sem edemas, panturrilhas Ilivres e pulsos pediosos palpaveis.







Exames Complementares:

Referéncia: Resultados: Valor de referéncia:
HEMOGLOBINA 15,8 g/dL 13-16

HEMATOCRITO 46 % 38-50%
VCM/HCM 82/28 80-100 fL/26-34 pg
LEUCOCITOS 7.240 / mm3 4.000-11.000/mm3
PLAQUETAS 161.000 / mm3 150.000-450.000/mm3
UREIA 45 mg/dL 13-43 mg/dI
CREATINIA 1,1 mg/dL 0,6-1,3 mg/dl
SODIO 138 mmol/L 135-145 mEq/L
POTASSIO 4,1 mmol/L 3,5-4,5 mEq/L
CALCIO 8,4 mg/dL 8,5-10,5 mEq/L
LDH 322 U/L 120-146 U/L
B2 MICROGLOBULINA 1,97 ng/mL -
ALBUMINA 3,8 g/dL 3,5-5,0 g/dL
GLOBULINA 2,6 g/dL 2-4 g/dL

ELETROFORESE DE PROTEINA Pico monoclonal 0,4g/dL =
SERICAS

IMUNOFIXAGAO Monoclonal IgG/Lambda -
PROTEINURIA 24H 60mg/24h <150 mg/24h




Exames Complementares:

Ressonancia de coluna lombar e cervical: auséncia de infiltracao oOssea
neoplasica, espondilodiscoartropatia cervical com estenose foraminal em C3-
C4 e C4-C5. Abaulamentos discais difusos em L1-L2, L3-L4 e L4-L5, sem sinais
de compressao radicular ou estenose foraminal ou do canal vertebral.

Ressonancia de corpo inteiro: nao ha sinais de lesdoes oésseas focais
agressivas, sem infiltracao medular e sem sinais de fraturas vertebrais
benignas ou malignas.

Aspirado de medula 6ssea com imunofenotipagem: 2,25% de plasmocitos com
fenotipo anémalo.




HIPOTESES DIAGNOSTICAS




HIPOTESES DIAGNOSTICAS

@ AMILOIDOSE AL
DEPOSITO DE CADEIAS LEVES

@ SINDROME DE POEMS
POLINEUROPATIA
ORGANOMEGALIA
ENDOCRINOPATIAS

PICO MONOCLONAL
ALTERACOES CUTANEAS

2 GAMOPATIA MONOCLONAL DE SIGNIFICADO INDETERMINADO




® HIPOTESES
DIAGNOSTICAS

/2 GAMOPATIA MONOCLONAL DE SIGNIFICADO INDETERMINADO

PRESENCA DE PROTEINA MONOCLONAL SERICA<3 G/DL
MEDULA OSSEA COM <10% DE CELULAS PLASMATICAS MONOCLONAIS
AUSENCIA DE LESOES CARACTERISTICAS MIELOMA MULTIPLO (CRAB)

AUSENCIA DE BIOMARCADORES DE MIELOMA ATIVO:
PLASMOCITOS 260% NA MO
RAZAO CADEIAS LEVES LIVRES SERICAS =100
>2 LESOES FOCAIS NA RM




HIPOTESES DIAGNOSTICAS

ANGIOEDEMA ADQUIRIDO POR DEFICIENCIA DE C1-INIBIDOR ASSOCIADO A
GAMOPATIA MONOCLONAL

INICIO GERALMENTE APOS OS 40 ANOS
EPISODIOS RECORRENTES DE EDEMA EM:
FACE, LABIOS, LINGUA

EXTREMIDADES

TRATO GASTROINTESTINAL

SEM URTICARIA




EXAMES COMPLEMENTARES

C4 SERICO
C1Q SERICO

DOSAGEM QUANTITATIVA DE C1 INIBIDOR (C1-INH)

CADEIAS LEVES LIVRES SERICAS (FREELITE - COM CALCULO DA RAZAO K/A)
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SEGUIMENTO DO CASO




MGUS

Gamopatia Monoclonal o [ significado
indeterminado

Assintomaticos

Considerado o estagio inicial do Mieloma

Taxa de progressao de 1% ao ano




MGUS ——» SMM ——» Symptomatic
MM

Clonal PCs Clonal “malignant” PCs




MGUS Critérios

Os trés seguintes:

1- Proteina M monoclonal < 3g/dL

2- Plasmoécitos clonais na medula < 10%

3- Auséncia de sinais ou sintomas de Mieloma




MIELOMA MULTIPLO

CRAB

- Calcio (elevado)
Renal (lesao renal)
Anemia
Bone (lesoes liticas)
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. Check for updates

Special Report

Monoclonal gammopathy of clinical significance: a novel
concept with therapeutic implications
Jean-Paul Fermand,' Frank Bridoux,* Angela Dispenzieri,? Amaud Jaccard ® Robert A. Kyle? Nelson Leung,” and Giampaolo Merini#-
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Table 2. Current pathophysiological classification of the main MGCS-related disorders: cytokine mediated or MGCS
due to autoantibody activity, CAP activation, cytokine-mediated, or of unknown mechanism

Autoantibody activity
Type Il mixed

cryoglobulinemia*

C1 inhibitor deficiency
Von Willebrand disease
Bullous skin diseases

Xanthaomatosis

Cold agglutinin disease

lgM-associated
peripheral neuropathy

Rheumatoid

C1 inhibitor
WY factor

Dermoepiderrnal junclion

{collagen VII)
Various lipoproteins

Red blood cell {l)

Gangliosides

Usually g

Main organ(s) involved

Immune complex-mediated
vasculitis; skin +++,
kidney, peripheral nemve;
iy e systemic

Angioedema

Bleading

Skin

Cholesteral accumulation
in macrophages; skin
and tendons; other
localizations {hecrobiotic
xanthogranumathosis)

Coldinduced skin
manifestations +
intravascular hamolysis

Peripheral nerve;
ataxic polynauropathy
{anti-MAG)

CAMNOMAD

Reference




Avaliacao laboratorial

C1q: 6 (10-25)
Inibidor de C1 esterase: 22 (21 -39)

TRATAMENTO:
BORTEZOMIB + LENALIDOMIDA + DEXAMETASONA
X3

Inibidor de C1 esterase :35 (21-39)




MECANISMO DO ANGIOEDEMA POR DEFICIENCIA
DO INIBIDOR DE C1
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Diagnostico

GAMOPATIA MONOCLONAL DE SIGNIFICADO
CLINICO
ANGIOEDEMA ADQUIRIDO




