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QUAL O SEU DIAGNOSTICO?

Polineuropatia, Hepatoesplenomegalia,
Gamapatia monoclonal e Plasmocitoma

Polyneuropathy, hepatosplenomegaly, monoclonal
gammopathy and plasmacytoma
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Homem, 70 anos, com significativa perda de peso associada a parestesia bilateral e simétrica em pés, que
evoluiu apds quatro meses para paresia em membros inferiores e superiores.

Foram realizados exames laboratoriais e tomografia computadorizada (TC) de térax e abdome que evidencia-
ram gamapatia monoclonal, plasmocitoma em parede toracica direita, hepatomegalia, esplenomegalia, ascite (Figura
1) e derrame pleural a direita (Figura 2).

Figura 1. TC do Torax e Abdome (reconstrucao coronal):  Figura 2. TC de térax (corte axial com janela de parén-
Hepatoesplenomegalia, ascite e lesdo expansiva com quima): Derrame pleural e cissural.

densidade de partes moles, envolvendo a parede tora-

cica, acometendo o arco médio da 32, 42 e 52 costelas

direita, sugerindo plasmocitoma.
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POLINEUROPATIA, HEPATOESPLENOMEGALIA, GAMAPATIA MONOCLONAL E PLASMOCITOMA
Fernando Pessuti, Cristina Asvolinsque Pantaledo Fontes, Lucila Pessuti Ferri, Vagner Ferreira Nascimento.

Considerando-se o caso clinico, qual seria o principal diagnostico?
a) Sindrome de POEMS
b) Polineuropatia inflamatéria desmielinizante cronica
¢) Mieloma multiplo
d) Doenca de Castleman

A sindrome de POEMS decorre da discrasia de células plasmaticas. Apresenta pico de incidéncia entre a 52 e 62
década de vida e maior prevaléncia no sexo masculino.**

As principais caracteristicas sdo representadas pelo acronimo POEMS: Polineuropatia, Organomegalia, Endo-
crinopatia, proteina M (Monoclonal protein) e alteracBes na pele (Skin changes). A confirmacdo diagndstica deve
contemplar todos os Critérios Maiores Obrigatérios, ao menos um dos Outros Critérios Maiores e um dos Critérios
Menores, conforme indicado na tabela 1.

Tabela 1. Critérios diagnosticos da sindrome de POEMS.

Critérios diagnosticos

Critérios Maiores Obrigatorios
1. Polineuropatia

2. Doenga monoclonal dos plasmaocitos

Outros Critérios Maiores

1. Doenga de Castleman
2. Lesbes osseas esclerdticas

3. Elevacédo do VEGF

Critérios Menores

1. Organomegalia (hepatomegalia, esplenomegalia ou linfadenomegalia)

2. Sobrecarga de volume extravascular (edema, derrame pleural ou ascite)

3. Endocrinopatia (adrenal, tiredide, pituitaria, gonadal, paratiredide, pancreas)

4. Alteracdes da pele (hiperpigmentagao, hipertricose, acrocianose, rubor, unhas brancas)
5. Papiledema

6. Trombocitose/Policitemia

A polineuropatia é a caracteristica mais evidente da sindrome, apresentando progressao subaguda ou cronica,
iniciando-se com manifestacdes sensitivas simétricas. A organomegalia mais comum é a hepatomegalia, seguida da
esplenomegalia. Cerca de 95% desses pacientes apresentam lesdes osteoescleroticas.?

A quimioterapia com melfalano é a base terapéutica na doenca disseminada.?*
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