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RESUMO

O mieloma multiplo é uma neoplasia maligna de células B, caracterizada pela proliferacdo descontrolada e clonal de
plasmocitos. O envolvimento intracraniano € incomum. A vertigem e o desequilibrio sdo manifestacoes extrema-
mente raras e habitualmente tardias de mieloma multiplo com extensdo intracraniana. Este trabalho tem como ob-
jetivo a apresentacdo de um raro caso de um doente com 55 anos com queixas de vertigem como manifestacao
inaugural de mieloma multiplo da fossa posterior em estadio avancado, enfatizando os aspetos clinicos, diagnésticos
e terapéuticas efetuadas.
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ABSTRACT

Multiple myeloma is a malignant B cell neoplasm, characterized by uncontrolled and clonal proliferation of plasma cells.
Intracranial involvement is uncommon. Vertigo and instability are extremely rare and usually late manifestations of multiple
myeloma with intracranial extension. This study aims to present a rare case of a 55-year-old patient with vertigo complaints
as an inaugural manifestation of advanced myeloma of the posterior fossa, emphasizing the clinical, diagnostic and thera-
peutic aspects.
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INTRODUCAO

O mieloma multiplo (MM) é uma neoplasia maligna de
células B, de etiologia desconhecida, caracterizada pela
proliferacao descontrolada e monoclonal de plasmdci-
tos com invasdo da medula éssea e lesdes osteoliticas
focais. Representa 1% de todas as neoplasias malignas,
sendo a segunda neoplasia hematoldgica mais comum.*
Estima-se que a sua prevaléncia na populacdo seja de
5,6 em cada 100 000 com média de idade ao diagndsti-
code 70 anos.?

Os sintomas mais comuns sao a dor no esqueleto axial,
astenia, insuficiéncia renal e infecdes de repeticdo. Exis-
tem ainda outras formas de apresentacdes nao con-
vencionais, incluindo infecdes bacterianas recorrentes
por hipogamoglobulinemia ou hiperviscosidade sinto-
maticas com confusao, alteracdes da visdo, cefaleias e
vertigem.® A vertigem como sintoma inicial de mieloma
multiplo é excecionalmente rara.#

O envolvimento extramedular ocorre em 7% dos pa-
cientes a apresentacdo e em 6% no decorrer da doenca,
geralmente, sobre a forma de plasmocitoma isolado, no
tecido conjuntivo adjacente ao esqueleto axial.> A exis-
téncia de plasmocitomas isolados da base do cranio,
assim como a progressao intracraniana sdo extraordina-
riamente incomuns.”

O diagnostico de MM requer a infiltracdo medular por
plasmacitos e a existéncia de lesdes de érgao-alvo: ane-
mia, insuficiéncia renal, lesdes 6sseas e a hipercalcemia
e/ou presenca de imunoglobulina monoclonal no soro e/
ounaurina.?

Apesar de terapéuticas sistémicas agressivas - qui-
mioterapia, anticorpos monoclonais e transplantacao
autdloga de células estaminais da medula dssea - e tra-
tamentos locais como a radioterapia, o progndstico dos
pacientes com envolvimento do sistema nervoso central
€ extremamente reservado.®

Este trabalho documenta um caso de mieloma multiplo
intracraniano cuja manifestacdo clinica inaugural foi a
vertigem.

CASO CLINICO

Homem de 68 anos com antecedentes de obesidade,
hipertensao arterial, angina instavel com colocacdo de
stent farmacoldgico e gamapatia monoclonal de signifi-
cado incerto (MGUS), polimedicado, que recorre a con-
sulta de Otorrinolaringologia por quadro de desequi-
librio com dois meses de evolucéo e vertigem de inicio
subito. Ao exame fisico observou-se um nistagmo mul-
tidirecional e ataxia. O teste de impulso cefélico foi ne-
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gativo bilateralmente e ndo apresentou desvio vertical
bilateralmente no “alternate eye cover test”. A avaliacao
de outros pares cranianos ndo revelou alteracoes. Sem
queixas de diplopia ou sintomatologia auditiva. Realizou
videonistagmografia (VNG), destacando-se: nistagmo
evocado pelo olhar em todas as direcoes, auséncia de
nistagmo espontaneo e hiperreflexia bilateral nas pro-
vas caldricas. Pelos achados foi solicitada ressonancia
magnética (RM) cranioencefdlica que identificou uma
lesdo expansiva extra-axial osteolitica ocupando a re-
gido occipital esquerda inferior medindo cerca de 3,5
cm (Fig. 1).

Analiticamente apresentava hemoglobina de 14,2 g/dL
(referéncia: 13 a 17), creatinina 1,10 mg/dL (referéncia:
0,72 a 1,18), auséncia de elevacio de pardmetros infla-
matorios e calcio 8,9 mg/dL (referéncia: 8,8 a 10,6).

O estadiamento da lesdo demonstrou multiplas lesdes
liticas ao longo da coluna vertebral e grelha costal, com

FIGURA 1. Ressonancia magnética cranioencefélica - flair. Le-
sdo expansiva extra-axial occipital esquerda: A - Corte coronal;
B - Corte axial.



FIGURA 2. Ressonancia magnética da coluna lombo-sagrada: T1
com contraste e supressao de gordura: A - Lesbes 6sseas multi-
plas, de maior evidéncia na apéfise espinhosa de L1 (*); B - corpo
vertebral de L11 (seta).

FIGURA 3. Tomografia computorizada toracoabdominal: lesdo os-
teolitica da 87 costela direita associada a massa de tecidos moles
medindo 43 x 27 mm.

a de maior volume (3 cm) ao nivel do oitavo arco costal
direito (Fig. 2).

Realizou eletroforese de proteinas séricas que eviden-
ciou elevacao da fracao gama cuja imunofixacao permitiu
identificacdo da elevacdo da 1gG (21,2 g/L [referéncia:
7 a 16]) e aumento das cadeias leves lambda (19,61 g/L
(referéncia: 2,99 a 6,99). Mielograma com 15% plasmo-
citos. A bidpsia da maior lesdo costal confirmou diagnds-
tico de plasmocitoma (Fig. 3).

Perante o diagndstico de MM 1gG lambda de estédio
avancado com multiplos plasmocitomas, o paciente foi
submetido a protocolo de quimioterapia com ciclofos-

famida bortezomibe e dexametasona (CyBorD) em oito
ciclos, assim como radioterapia dirigida a lesao intracra-
niana da dose de 40 Gy em 20 fracdes durante quatro
semanas.

Durante o tratamento, complicado por apendicite agu-
da que obrigou a intervencao cirurgica, o estado geral
do doente foi-se degradando culminado em morte por
paragem cardiorrespiratéria ao final do oitavo ciclo do
protocolo CyBorD.

DISCUSSAO

O diagndstico de MM pode ser dificultado pela clinica
variavel e apresentacao tardia onde os sintomas clas-
sicos de hipercalcemia, insuficiéncia renal, anemia ou
lesdes dsseas nem sempre estao simultaneamente pre-
sentes. Neste caso clinico, o diagndstico foi realizado
pela presenca dos seguintes critérios do International
Myeloma Working Group?: mielograma com plasmaocitos
> 10%, diagndstico histoldgico de plasmocitoma extra-
medular e multiplas lesdes osteoliticas do esqueleto.

A dor ¢ssea € o sintoma mais comum, particularmente
naregido dorsal, ocorrendo em mais de 58% dos pacien-
tes, sendo detetadas lesdes liticas em cerca de 80% dos
pacientes a data do diagnostico.” A anemia é encontrada
em 70% e a insuficiéncia renal por depdésitos das cadeias
leves ao nivel dos tubulos coletores em 20% - 40%. A
hipercalcemia é a manifestacdo menos frequente, ocor-
rendo em 13%.2O paciente em questdo ndo apresentou
anemia, alteracoes renais ou hipercalcemia nem referiu
dor éssea apesar de multiplos focos liticos.

A MGUS, entidade definida pela presenca de imuno-
globulinas monoclonais na urina e soro, na auséncia de
lesdes alvo ou critérios para MM, precede virtualmen-
te todos os casos de MM, com risco de transformacao
maligna de 0,5% a 1% ao ano.”® O doente em causa era
seguido em Hematologia com controlo anual por MGUS
estabilizada hd 5 anos. Foi precisamente esta entidade
que apos a realizacdo da RM levantou de imediato a hi-
potese de plasmocitoma intracraniano e que despoletou
os restantes exames, culminando no diagndstico de mie-
loma multiplo. O envolvimento da base do cranio pelo
MM resulta da disseminacao 6ssea direta dos plasmo-
citomas ou de doenca extramedular via hematogenea.”

O MM com apresentacdo intracraniana, é reportado
em 3% por grandes séries e geralmente observado em
estadios avancados.” Os sintomas tipicos nestes casos
sao otalgia, cefaleia, massa retroauricular e paralisias
cranianas multiplas, sendo os pares mais afetados o |1,
1, IV e VI. No nosso caso nao se observou qualquer

GAZETAMEDICA N°4 - VOL. 4 - OUTUBRO/DEZEMBRO - 257



CASOS CLINICOS

compromisso desses pares cranianos e a sintomatologia
principal que levou o paciente & consulta foi a vertigem.

A vertigem associada ao MM pode ser atribuida tanto a
causas periféricas como centrais, consoante as estrutu-
ras envolvidas. Poderd ocorrer por eventual fendmeno
de hiperviscosidade, decorrente do componente mono-
clonal sanguineo excessivo, ou por compressao direta
dos plasmdcitos, ambas conduzindo a alteracoes isqué-
micas e consequente perda de funcao de estruturas do
ouvido interno, do tronco cerebral ou do cerebelo.'® Al-
teracdes da densidade entre a endolinfa e a cUpula sdo
também descritas como causa de vertigem periférica
em doentes com producdo excessiva de componentes
monoclonais.!* Muitas vezes, ndo é possivel uma corre-
ta distincdo entre vertigem de causa periférica e central
apenas através da histéria clinica e exame a cabeceira,
sobretudo na presenca de sintomas ténues ou auséncia
de sintomatologia neuroldgica franca. De facto, o nis-
tagmo evocado pelo olhar confirmado na VNG, assim
como a hiperreflexia das provas caldricas, juntamente
com a ataxia da marcha, apontavam para uma alteracao
central, particularmente ao nivel do cerebelo, tendo sido
posteriormente confirmada pelos exames imagiolédgicos.

Apesar da resposta ao tratamento com diminuicdo do
componente monoclonal apos varios ciclos de protoco-
lo, as intercorréncias, nomeadamente apendicectomia
em doente leucopénico com longo periodo de sépsis,
condicionou degradacao do estado geral com falecimen-
to do doente.

Este raro caso permite documentar que a vertigem ro-
tatéria de instalacdo subita pode ser a manifestacdo
inaugural e isolada de um mieloma multiplo dissemina-
do com extensao a fossa posterior. Devemos manter um
alto indice de suspeicdo mesmo perante um exame oto-
neurolodgico fruste.
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