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Resumo

Os distdrbios plasmocitarios com localizagdo no
crénio ou sistema nervoso central, na auséncia de
envolvimento sistémico, sdo raros?. Descreve-se o
caso de um doente do sexo masculino, de 68 anos
de idade, com um quadro clinico de diplopia
aquando da levoversdo. A investigacdo imagioldgica
evidenciou a presenga de uma volumosa lesdo
ocupando espaco no clivus. Foi realizada abordagem
cirdrgica, com exérese quase total da leséo,
complementada posteriormente com radioterapia. O
exame histoldgico revelou tratar-se de um infiltrado
de células plasmocitarias com positividade para
cadeias leves capa. Na avaliagcdo sistémica detectou-
se uma imunoglobulina com caracteristicas
monoclonais de cadeia pesada gama e cadeia leve
capa ( 19G 7/ k ). A restante avaliacdo sistémica
excluiu o diagnéstico de mieloma multiplo. A
existéncia de poucos casos de plasmocitoma com
localizacéo no clivus descritos na literatura sugeriu-
nos a publicacdo do mesmo.

Palavras chave: Plasmocitoma, clivus, cranio,
tumor, neoplasia

Abstract

Plasma cell tumours rarely involve the skull and
central nervous system without evidence of a plasma
cell dyscrasia at another site'?. A 68-year-old man
presented with left-sided diplopia. Radiological
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studies showed a huge mass in the clivus. The
patient was treated with near total resection of the
lesion followed by radiotherapy. Histological analysis
showed a plasmacytoma for kappa light chains. A
small  peak 1gG-k was noted on
immunoelectrofixation, but no evidence of myeloma
was found on complete blood count, skeletal survey
and bone marrow examination. The few cases
described in literature of plasmacytoma of the clivus
suggested interest in the publication of this case.

Key words: Plasmacytoma, clivus, skull, tumour,
neoplasm

Introducéo

A descricao naliteraturade plasmocitomas solitarios com
localizagdo craniocerebral, produtores de umaimunoglo-
bulina com caracteristicas monoclonais, na auséncia de
qualquer evidénciaclinica, radiol 6gica ou laboratorial de
envolvimento sistémico € infrequente!?. A realizagdo do
diagndstico pré-operatério de plasmocitomacom localiza-
¢do no clivus é dificil devido, por um lado, ainexisténcia
de caracteristicas imagiol 6gicas especificas e, por outro,
ao facto de a apresentagdo imagiol dgica das mesmas le-
sOes ser sobreponivel ade outras de naturezatumoral bem
mais frequentes.

Casoclinico

Descreve-se o caso de um doente do sexo masculino, de
68 anos de idade, com um quadro de instalacéo subita de
diplopiaaquando da levoversdo. Tratava-se de um doen-
te saudavel até quatro anos antes da apresentacéo da re-
feridasintomatol ogia, alturaem queiniciou queixas de ce-
faleias, ndo acompanhadas de naliseas, vomitos, ou foto-
fobia. Osantecedentesfamiliareseramirrelevantes. Ao exame
neurolégico apresentava diplopia com as caracteristicas
acima descritas, ndo sendo observadas outras anomalias.
A tomografiaaxial computadorizada (TC) craniocerebral
evidenciou a existéncia de uma lesdo osteolitica ao nivel
do clivus, com envolvimento das superficies superior e
inferior do 0sso, sem invasdo da dura-mater, captante de
contraste de forma difusa e homogénea (Fig. 1). A resso-
nancia magnética nuclear (RMN) encefélica confirmou a
localizagdo de uma les&o, com fraca captacdo de Gadoli-
nium DTPA , de hipersinal heterogéneo em T2, envolven-
do o clivus e com extensdo ao condilo occipital direito
(Fig.2). A angiografia cerebral pré-operatdria evidenciou
proximidade da lesdo com as car6tidas intrapetrosas, em-
bora sem atingimento das mesmas.

Foi realizada biopsiatransnasal daleséo, que foi incon-
clusiva. Através de umaabordagem transfacial com técni-
cade"“degloving” facial emicrocirurgia, foi efectuadares-
sec¢do quase total damassa. N&o se registaram complica-
¢0es pos-operatorias. O exame histoldgico revelou tratar-
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Fig. 1- TC créanio-cerebral - Lesdo osteolitica no clivus, envol-
vendo as superficies superior einferior do 0sso, seminvasdo da
dura-méter, captante de contraste de forma difusa e homogénea.

se de um infiltrado de células plasmacitérias cujo estudo
imunocitogquimico foi positivo para cadeias |eves capa.

Daavaliagéo sistémica efectuadarefere-se que o hemo-
gramafoi normal e avelocidade de sedimentagdo eritroci-
téria encontrava-se elevada (65 mm, naprimeira hora). A
electroforese das proteinas do soro e 0 doseamento das
imunoglobulinas séricas (IgA, IgE, 1gG, IgM) foram nor-
mais. Os niveis séricos de beta 2 — microglobulina, desi-
drogenaseléactica(DHL), calcio efosfatase al calinaforam
normais, assim como os de creatininae ureia. A electroi-
munofixag&o das proteinas do soro evidenciou umaimu-
noglobulina com caracteristicas monoclonais, de cadeia
pesada gama e cadeialeve capa. O doseamento de protei-
nas na urina de 24 horas foi normal e insuficiente para
efectuar a electroforese das mesmas. A electroimunofixa-
¢do das proteinas no mesmo produto foi negativa para
imunoglobulina com caracter monoclonal. O mielograma
foi normal (com 2% de plasmadcitos) e abiopsiade medula
Osseafoi negativaparamieloma. O estudo radiografico do
esqguel eto ndo demonstrou a existéncia de lesdes liticas.

O tratamento foi completado com radioterapia da base
docranio.

Registou-se uma evolugdo favoravel, com desapareci-
mento da sintomatol ogianeurol 6gica. A reavaliacéo imagi-
oldgica (TC e RMN) documentou francareducao damassa
tumoral (Fig.3).

Discussao

O plasmocitomasolitario constitui um distdrbio plasmo-
citério que surge com raridade no cranio ou nas estruturas
nele contidas. Existem duas formas de plasmocitomasoli-
tario craniocerebral: o plasmocitoma primario com origem
no créanio e o plasmocitomaextramedul ar intracraniano com
origem na dura-mater ou, mais raramente, no cérebro? A
localizagdo mais frequente dos plasmocitomas solitérios
ao nivel do cranio sdo os 0ssos parietais e dabase. A dura-
méter constitui alocalizag@o mais frequente do plasmoci-

Fig. 2- RMN encefélica - Lesdo envolvendo o clivus, com exten-
sd0 ao condilo occipital direito, de hipersinal em T2, comfraca
captacao de gadolinium DTPA.

toma cranio-cerebral, ndo originario no 0sso, envolvendo
secundéria e ocasionalmente o calvario e o parénquima
cerebral2®, Raramente, o plasmocitoma solitario surge no
tecido cerebral*2.

O plasmocitoma solitario cranio-cerebral constitui uma
entidade compl etamente diferente dos disturbios de célu-
las plasméticas que envolvem as mesmas estruturas por
um processo de mielomamuiltiplo disseminado (estes Ulti-
mos muito mais frequentes). O estabel ecimento do diag-
nostico diferencial entre as duas entidades € extremamen-
teimportante, sobretudo devido ao facto deaprimeiracons-
tituir uma entidade benigna, potencialmente curavel, e a
segundarevestir-se, habitualmente, de pior prognostico*4.
Umavez realizado o diagndstico de plasmocitoma, torna-
seimperioso efectuar umaavaliacgéo sistémicaqueincluira
estudo da medula éssea por aspirado e biopsia, despiste
da existéncia de uma proteina monoclonal naimunoelec-
troforese das proteinas do soro e urina e estudo radiogré
fico do esqueleto, no sentido de excluir distdrbios plasmo-
citérios com envolvimento sistémico.

O plasmocitomasolitério do 0sso, incluindo, obviamen-
te, o plasmocitoma solitério do cranio, caracteriza-se por:
demonstracdo radioldgica de uma leséo Unica; presenca
de células neopl asicas no exame histol 6gico dalesdo; va-
lor inferior 5% de plasmdcitos namedula éssea; no caso
de se encontrar presente uma proteinamonoclonal no soro,
o doseamento deveraser inferior a2,0 g/dl; teste de urina
negativo para proteina de Bence-Jones’. Embora o plas-
mocitoma craniocerebral ndo se encontre associado a do-
encgaextracraniana, pode ocasional mente ser detectadauma
imunoglobulina com caracteristicas monoclonais no soro
ou na urina?®.

O plasmocitoma créanio-cerebral € um tumor radio-sensi-
vel, que podera ser tratado com radioterapia, cirurgia ou
combinacéo das duas?”. No caso descrito, foi mandato-
rio efectuar umaabordagem cirdrgica, ndo so pelo facto de
a biopsia da les&o néo ter sido conclusiva, ndo existindo
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Fig. 3- RMN encefélica, apdstratamento por cirurgia eradiote-
rapia Documenta-se franca reducdo da massa tumoral.

por conseguinte um diagndstico pré-operatorio, mas tam-
bém pela dimensdo consideravel dalesdo.

Nos doentes com o diagndstico de plasmocitoma com
producéo de umaimunoglobulina com carécter monoclo-
nal, devera ser efectuada a monitorizagéo sérica do valor
daimunoglobulina, no sentido de aferir a eficaciaterapéu-

tica. Tem indicacéo igualmente arealizagdo dereavaliacdo
sistémica periddica, no sentido de despistar o eventual
desenvolvimento de uma discrasia de células plasmocita-
rias. O plasmocitomasolitario 6sseo tende aprogredir para
mieloma multiplo aproximadamente entre sete e 23 anos
ap0ls a apresentacao®.

O facto de se encontrarem na literatura poucos casos
descritos de plasmocitoma no clivus sugeriu-nos a publi-
cac&o do mesmo.
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