CASO CLIiNICO

Caso clinico: Urticaria como sindrome
paraneoplasica

Urticaria as a paraneoplastic syndrome: A case report
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RESUMO

A urticaria € uma doenga complexa com etiologia multifatorial e pode constituir um episoédio inaugural para
uma condigao maligna ainda desconhecida. Descricdao do caso: Homem de 74 anos, com uma histéria com
quatro meses de evolugdo de lesdes de urticaria, migratérias, com prurido intenso, sem angioedema ou outro
sinal/sintoma associado. Do estudo realizado foi detetada uma gamapatia monoclonal completa IgG/lambda e
no mielograma realizado nao foram encontradas caracteristicas fenotipicas do mieloma multiplo. Conclusao:
Neste doente, a gamopatia monoclonal de significado indeterminado (MGUS) foi diagnosticada durante a inves-
tigacdo da urticaria. O MGUS é uma das doengas pré-malignas mais comuns e por esse motivo estes doentes
precisam de uma vigilancia mais exaustiva. A urticaria crénica associada a sindromes paraneoplasicas é relati-
vamente rara, mas é importante documentar estes casos para que haja uma investigagao direcionada a este tipo

de patologia.
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ABSTRACT

Urticaria is a complex disease with multifactorial etiology and it may be a warning of an underlying malignant condition.
Report: A 74-year-old male, with a 4-month history of intensely pruritic migratory urticarial lesions, without angioedema nor
any other signs or symptoms. In his study was detected a complete IgG / lambda monoclonal gammopathy of undetermined

significance and the myelogram did not present a characteristic phenotype of multiple myeloma. Conclusion: In this patient,
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MGUS was diagnosed during the workup of another disease. MGUS is one of the most common pre-malignant disorders and

therefore, appropriate follow-up with malignancy screening is warranted. Chronic urticaria associated with paraneoplastic syn-

dromes is relatively rare but it is important to document these cases in order to increase their awareness.
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INTRODUCAO

relagao que existe entre o estado geral de saide

do doente e a sua pele é complexa e dinamica.

As sindromes paraneoplasicas referem-se a

disturbios clinicos que ndo podem ser diretamente atribui-

dos aos efeitos fisicos do tumor primario ou metastatico e

o seu aparecimento pode ser sincrono a neoplasia, mas
também pode preceder ou suceder ao seu diagndstico'.

A urticaria é uma condigao caracterizada pelo desenvol-
vimento de papulas, angioedema ou ambos. As lesoes tipicas
tém um alo central de tamanho variavel rodeado por erite-
ma, prurido ou sensacao de ardor associados, que duram
entre 30 minutos a 24 horas. Na urticaria cronica (UC) estes
episédios ocorrem durante um periodo superior a seis se-
manas?. A UC afeta até 1% da populagio a qualquer dado
momento, sendo que cerca de 2/3 das UC sio espontineas
e aproximadamente |/3 tem autoanticorpos contra a cadeia
a do receptor de alta afinidade para IgE em basofilos e mas-
tocitos, que desencadeiam a libertagao de histamina?:3.

A urticaria pode ser o primeiro indicio de uma neopla-
sia maligna sistémica, pelo que nao devera ser um sintoma
menosprezado. E entio importante identificar a neoplasia
causal, visto que muitas delas sao neoplasias com alto grau

de malignidade e que podem ser muito agressivas*.

DESCRICAO DO CASO

Em agosto de 2016, um operario fabril reformado de

74 anos foi referenciado a consulta externa com uma

historia de lesdes maculopapulares pruriginosas, migra-
torias, sem angioedema ou outro sinal, sem fator desen-
cadeante conhecido, com 4 meses de evolugao. Negava
febre, dores musculares, astenia, anorexia ou outra alte-
ragao do estado geral.

Tinha como antecedentes pessoais dislipidemia, gas-
trite crénica e hiperplasia benigna da proéstata. Ex-fumador
desde ha 23 anos. Foi submetido a apendicectomia em
crianga, a polipectomia benigna do c6lon em 2009 e 2014.
Sem historia pessoal ou familiar de atopia. A data da
primeira consulta estava medicado com atorvastatina
I0mg/ezetimiba 10mg, tansulosina 0.4mg e omeprazol
20mg. Os antecedentes familiares eram irrelevantes.

Do estudo complementar efetuado, os testes cutaneos
por picada com aeroalergénios comuns foram negativos.
No estudo analitico, o hemograma, a velocidade de se-
dimentagao, a fungao hepatica, a fungao renal, o ionogra-
ma, a fungdo tiroideia, o estudo da coagulagao e as imu-
noglobulinas estavam dentro dos valores normais. Os
marcadores viricos (HIV e HCV) foram negativos.

Ainda do estudo complementar inicial a eletroforese de
proteinas revelou uma gamopatia monoclonal completa IgG/
lambda de significado indeterminado e por esse motivo o
doente foi referenciado a consulta de hematologia clinica.
Relativamente ao estudo dirigido efetuado por hematologia,
o mielograma nao apresentou caracteristicas fenotipicas de
mieloma multiplo nem excesso de plasmocitos; a radiogra-
fia do esqueleto nao apresentava alteragoes significativas e
a urina de 24 horas n3o tinha excrecao de cadeias leves e
nao apresentava outras alteragées. Como tal, trata-se de

um MGUS sem critérios de mieloma multiplo.
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As queixas cutineas apresentadas inicialmente foram
controladas com anti-histaminico oral (Bilastina 20mg/
dia) e logdo hidratante corporal. O doente tem-se man-
tido assintomatico com necessidade de ligeiros ajustes da
terapéutica anti-histaminérgica e mantém vigilancia se-

mestral na consulta de hematologia clinica.

CONCLUSAO

A gamopatia monoclonal de significado indetermina-
do (MGUS) ocorre em mais de 3% da populagao geral
com mais de 50 anos, com idade média de diagnéstico
aos 70 anos®. Como se trata de uma doenca assintoma-
tica, esta condigdo pode existir durante varios anos sem
ser descoberta e é muitas vezes diagnosticada em pro-
cedimentos de rotina quando os doentes sao submetidos
a uma eletroforese de proteinas como parte de uma ava-
liagdo clinica de uma variedade de sintomas e distirbios®.

As doengas dermatolégicas relatadas em doentes com
MGUS incluem liquen mixedematoso, pioderma gangre-
noso, sindrome Sezary e sindrome de Schnitzler’. A sin-
drome de Schnitzler, a mais comum, é caracterizada por
UC, febre, dor éssea ou artralgia, elevada sedimentagao
eritrocitaria e gamopatia por IgM8?. Portanto, a associa-
¢ao de gamopatia monoclonal com urticaria crénica pode
ter multiplos fenotipos®.

Neste caso, o MGUS foi diagnosticado durante a in-
vestigagdo da urticaria e torna-se dificil diferenciar se
existe uma relagdo causal ou acidental. No entanto, o
MGUS é um dos distUrbios pré-malignos mais comuns e,
portanto, o seguimento adequado com o rastreio de ma-
lignidade é justificado'?. A urticaria crénica associada a

4

sindromes paraneoplasicas é relativamente rara®, mas é

importante documentar estes casos.
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