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Gamopatias monoclonais — critérios diagndsticos e diagnosticos diferenciais
Monoclonal gammopathies — diagnosis criteria and differential diagnosis

Rosa Malena D. Fariat
Roberta O. Paula e Silva?

Introducéo

As gamopatias monoclonais constituem um grupo de desordens caracterizado pela pro-
liferacdo monoclonal de plasmdcitos, que produzem e secretam imunoglobulina ou frag-
mento de imunoglobulina monoclonal (proteina M) . Este artigo propde uma revisao dos
critérios diagndsticos das principais gamopatias monoclonais e diagnésticos diferenci-
ais, uma vez que é comum a sobreposicdo de muitas caracteristicas clinicas entre suas
variantes. A gamopatia monoclonal de significado indeterminado (MGUS) é definida
pela presenca de proteina M sérica < 3,0 g/dL e/ou urinaria < 1g/24h, infiltragédo
plasmocitaria medular menor que 10% e auséncia de danos aos 6rgaos e tecidos. O
mieloma multiplo (MM) assintomatico caracteriza-se pela presenca de proteina M, infil-
tracdo plasmocitaria na medula dssea ou em tecido biopsiado e auséncia de critérios
para MGUS, MM sintomético e plasmocitoma solitario. O MM sintomatico € uma neoplasia
plasmocitaria associada a proteina M sérica e/ou urindria, infiltragdo medular por
plasmacitos e presenca de dano organico relacionado: hipercalcemia, insuficiéncia renal,
anemia e lesdes dsseas. Se a proteina M ndo é detectada (MM néo secretor), a plasmocitose
medular precisa ser >30% ou plasmocitoma documentado por bidpsia. Se a leséo dssea
decorre de plasmocitoma solitario ou somente osteoporose, sem fratura, a plasmocitose
medular também precisa ser > 30%, para preencher critérios de MM. As gamopatias
monoclonais podem estar associadas a diversas doencas, incluindo desordens
linfoproliferativas, reumatolégicas, neuroldgicas, dermatoldgicas e infecciosas. A defini-
¢do das caracteristicas clinicas e laboratoriais de cada entidade, maligna ou benigna,
facilita o diagnéstico das gamopatias monoclonais e, como conseqiiéncia, seu manejo
clinico pelos médicos assistentes. Rev. bras. hematol. hemoter. 2007;29(1):17-22.
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mesmo tipo (kappa ou lambda). A confirmacdo dapresenca
da proteina monoclonal é essencial para diferenciar as

As gamopatias monoclonais séo um grupo de desor-
dens associadas com proliferagéo monoclonal de plasmacitos,
também conhecidas como paraproteinemias, disproteinemias
ou imunoglobulinopatias. Caracterizam-se pela producdo e
secrecao de uma proteinamonoclonal —imunoglobulina(lg)
ou um fragmento de Ig. A Ig é composta por duas cadeias
polipeptidicas pesadas da mesma classe e subclasse (1gG,
IgA, IgD, IgE e lgM) e duas cadeias polipeptidicas leves do

gamopatias monoclonais das gamopatias policlonais, uma
vez que as primeiras sao enti dades neopl asicas ou potencial -
mente neopl asicas enquanto as Ultimas resultam de proces-
sos inflamatorios ou infecciosos.

O diagnostico das gamopatias monoclonais requer a
deteccéo e quantificagdo do componente monoclonal, o
exame damedula 6ssea para verificagdo de infiltracdo plas-
mocitéria e a pesquisa de dano organico relacionado (hiper-
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calcemia, anemia, insuficiénciarena elesdes 6sseas). A e etro-
forese de proteinas em gel de agarose deve ser utilizadapara
detecgéo da proteina monoclonal e a imunofixagéo para a
caracterizacdo das cadel as pesada e leve daimunoglobulina.®
A importanciade se estabel ecerem critérios diagnosti-
cos bem definidos, com base nas manifestagdes clinicasena
propedéuticalaboratorial, tem como principais objetivos: i)
contribuir para o diagnostico e diagnésticos diferenciais das
gamopatias monoclonais; ii) fornecer informagdes sobre o
progndstico e guiar aterapéutica; eiii) monitorar aeficacia
do tratamento.? As manifestagdes cl inicas variam amplamen-
te, desde um individuo assintomatico até a associacéo de
multiplos achados, como fraqueza, dor 6ssea, fraturas pato-
|6gicas, hipercal cemia, emagrecimento, hiperviscosidade, in-
suficiénciarenal einfeccOesrecorrentes. A caracterizaggo de
cadavariante € umadas principais dificul dades encontradas
napraticaclinica. A defini¢do de cadaumadelas com énfase
nas suas principais caracteristicasclinicas elaboratoriais s8o
essenciais para umamelhor abordagem do paciente.r*#

Critérios diagnosticos das gamopatias
monoclonais

Partiremos do ponto comum, aproteinamonoclonal, e
apartir dai abordaremos as diversas variantes, privilegiando
asde maior preval éncia e relevancia clinicaem nosso meio,
como a MGUS e o MM, que nem sempre sdo de simples
diagnostico (Figural).

MGUS

A MGUS é agamopatia monoclona maiscomum, pre-
senteem aproximadamente 3% dapopul acdo acimade 50 anos,
tendo suapreval énciaaumentadacom aidade (1,7% em paci-
entes entre 50-59 anos e acimade 5% a partir dos 70 anos).

A taxade progressao daMGUS paraMM éde 1% ao
ano. Aproximadamente 25% dos pacientes portadores de
MGUS desenvolvem mielomamaltiplo, amiloidose, macro-
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Figura 1. Fluxograma diagndstico para abordagem do MM e suas
variantes

18

globulinemiaou outras doencaslinfoproliferativas, com taxa
atuarial de 16% até 10 anos, 33% até 20 anos e 45% até 25
anos.*® A proteinaM predominante éalgG (55,5%), segui-
dadalgM (20%), IgA (10%), biclonal (8%), cadeialeve (6%)
elgD (<0,5%).

A concentracdo daproteinaM, o tipo deimunoglobuling,
selgM oulgA, infiltragdo plasmocitarianameduladsseamai-
or que 5% e presenca de cadeia leve monoclonal na urina
podem ser considerados fatores de risco de progresséo para
MM. Essesdados podem ser utilizados como estratificacdo de
risco naMGUS.** Os critérios diagnésticos paraMGUS séo
apresentados no quadro 1, de acordo com o Consenso do
Grupo de Trabal ho Internacional sobreMieloma®

Quadro 1. Critérios diagnésticos para MGUS -
necessario todos os trés

1. Proteina monoclonal sérica e/ou urinaria de baixa concentragéo:
lgG sérica < 3g/dL; IgA sérica < 2g/dL
k ou A urinaria < 1g/24h

2. % plasmdcitos na MO < 10%

3. Célcio, hemoglobina e creatinina sérica normais;
auséncia de lesbes 6sseas ao RX simples ou outros métodos;
auséncia clinica e laboratorial de amiloidose, doenca de dep6sito
de cadeias leves e outras desordens linfoproliferativas

Um dos grandes desafios da prética clinica é determi-
nar a diferenciagdo entre MM e MGUS em pacientes com
comprometimento dos 6rgéos por outras patologias, como,
por exemplo: lesdo Gssea por osteoporose, lesdo renal por
hipertensdo arteria ou diabetes e hipercalcemia por hiper-
paratireoidismo.

MM assintomatico

Condi¢ao pré-clinicaque representa aproximadamente
15% dos casos de MM recém-diagnosticados. Predominano
sexo masculino e naraga negra, sendo a idade mediana dos
pacientes, ao diagndstico, 65 anos. A maioria dos pacientes
progride paraMM sintoméatico em torno de 2-4 anos. Sabe-
se que aqueles pacientes com infiltracdo plasmocitéria da
MO >10% apresentam progressao aindamaisrapida, emtor-
no de 2-3 anos. O risco de progressdo paraMM sintomatico
€ substancialmente maior que o daM GUS, apresentando uma
taxa de progressdo anual de 10%-20%. A presenca de plas-
macitos circulantes na corrente sangliinea foi demonstrada
como principal fator de risco de progressdo desta entidade.
A concentragdo de proteina M e o tipo da Ig também sdo
considerados fatores importantes para progressao.*6

O quadro 2 mostraoscritérios utilizados paradiagnés-
tico de MM assintomético, de acordo com o Consenso do
Grupo de Trabalho I nternacional sobre Mieloma.®

MM Sintomético

MM édefinido como desordem incurével caracterizada
pela proliferacéo de plasmécitos clonais, que produzem e
secretam Ig monoclonal ou fragmento de Ig monoclonal,
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Quadro 2. Critérios diagndsticos para MM assintomatico -
necessario todos os trés

1. Proteina monoclonal presente, sérica e/ou urinaria

2. Plasmdcitos monoclonais presentes na MO e/ou em tecido
biopsiado

3. Auséncia de critérios para MGUS, MM sintomatico ou
Plasmocitoma Solitario de Osso ou Extramedular

marcada por destruicao 6ssea, falénciarenal, anemiae hiper-
calcemia, freqlientemente precedidapor MGUS. A etiologiaé
desconhecida, porém a exposi¢éo a radiacles, benzeno e
outros solventes orgénicos, inseticidas e herbicidas pode
ter importancia. A incidénciaanual do MM nos Estados Uni-
dos é de 4 para 100.000 habitantes, correspondendo a 1% de
todas as neoplasias malignas e 10% das neoplasias hemato-
|6gicas. Ocorre em todas asracas e locali zagoes geogréficas,
sendo mai s freqiiente em homens que mulheres e em negros
que em brancos. A idade mediana ao diagnostico é de 66
anos, e apenas 2% dos pacientes possuem idade inferior a40
anos. O quadro 3 apresenta os critérios utilizados para diag-
nostico do MM sintomético, de acordo com o Consenso do
Grupo de Trabalho Internacional sobre Mieloma.®

Dor 6sseaéamanifestacdo clinicamaisfreqiente, pre-
sente ao diagndstico em cerca de 60% dos casos. Anemia
esta presente em 73% dos pacientes ao diagnostico, hiper-
calcemia em 13%, e creatininamaior que 2 mg/dl em 19%.
Proteina M pode ser detectada por eletroforese de proteina
séricaem 82% dos paci entes e aimunofixagdo mostra prote-
inaM em 93% dos casos. Proteinamonoclonal naurinapode
ser identificada em 78% dos casos. O tipo maisfrequiente de
proteinaM € 1gG (53%), seguidade IgA (21%), cadeialeve
(16%), 1gD (2%), biclonal (2%) e IgM (0,5%).” Alteragdes
radiol6gicas sdo detectadas em 79% dos pacientes através
de radiografias convencionais. Lesdes liticas estdo presen-
tes em 67% dos casos, e aproximadamente 20% apresentam
osteoporose, fraturas patoldgicas ou compressao medular.

Quadro 3. Critérios diagndsticos para MM sintomatico -
necessario todos os trés

1. Proteina monoclonal presente, sérica e/ou urinaria*

2. Plasmécitos monoclonais presentes na MO = 10% e/ou
plasmocitoma

3. Dano orgénico relacionado ao MM (presenca del ou mais)

[C] Célcio sérico 0,25 mmol/L > VR ou > 11,0 mg/L ou > normal

[R] Insuficiéncia renal: creatinina >2 mg/dL

[A] Anemia: hemoglobina 2 g < normal ou < 10 g/dL

[B] Lesdes 6sseas: ostedlise ou osteoporose com fraturas
compressivas*

Outros: hiperviscosidade sintomatica, amiloidose, infec¢des
bacterianas (> 2 epis6dios/ano) recorrentes*

*Se a proteina monoclonal ndo é detectada (MM néo secretor) a
plasmocitose medular precisa ser = 30% ou plamocitoma
documentado por bidpsia

**Se a lesdo 6ssea decorre de plamocitoma solitario ou somente
osteoporose, sem fratura, a plasmocitose medular precisa ser
> 30%
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Ao diagndstico, 25% dos paci entes ndo apresentam anormali-
dades radiol 6gicas, porém desenvolvem-nas durante o curso
dadoenca. A tomografiacomputadorizada e aressonancianu-
clear magnéticapodem ser utilizadas em situagdes especificas,
por possuirem maior sensibilidade e especificidade nadeteccao
das | esdes 6sseas pequenas e localizadas, umavez que aradi-
ografia convencional sd detecta ostedlise quando cerca de
30% de substancia 6ssea trabecular foi perdida.%®

O aspirado de medula 6ssea demonstra a presencga de
plasmacitos atipicos, porém o percentua varia significati-
vamente na dependénciado sitio e da qualidade do material
aspirado. Em 6% dos casos, somente a bidpsia de medula
0Ossea é capaz de demonstrar ainfiltragdo medular.2®

Formas raras do MM

MM IgDe MM IgE

O subtipo IgD corresponde a 2% dos casos de MM e
caracteriza-se por apresentar pequeno pico monoclona a
eletroforese de proteinas séricas. Clinicamente assemelha-se
a0 MM de cadeialeve, por apresentar altaincidénciadein-
suficiénciarena eassociagéo com amiloidose. O envolvimento
extramedul ar esta presente em 19%-27% dos casos. Estudos
tém mostrado que o MM IgD confere menor sobrevidaquan-
do comparado a outros tipos de MM.** O MM IgE é uma
forma muito rara de apresentacdo do MM e associa-se com
maior freqiiénciaaleucemiade células plasmocitarias.*

MM IgM

Tipo raro de MM, responsavel por apenas 0,5% dos
casos. A dor dssea é 0 sintomamais comum, o que o diferen-
cia clinicamente da macroglobulinemia de Waldenstrom. A
medula éssea € infiltrada por plasmacitos pequenos, os ni-
veisdelgG elgA policlonais sdo maisbaixos que nos outros
subtipos e ha ataincidéncia de translocacdo (11;14).1213.14

MM néo secretor

Corresponde a3% do total de pacientescom MM. Atu-
almente testes mais sensiveis para pesquisa de cadeia leve
de g mostram que muitos casos de MM n&o secretor sdo na
verdade oligossecretores. A apresentacéo deste tipo de MM
€ similar a forma secretora, porém a doenga renal néo esta
presente. A sobrevidameédiadestes pacientes parece ser maior
especiamente pela auséncia do comprometimento renal. A
principal dificuldade encontrada neste tipo de MM esta na
monitorizagdo da resposta terapéutica uma vez que néo ha
proteina M .18

Diagnosticos diferenciais das gamopatias
monoclonais

Amiloidose
Amiloidose sistémicaprimariaé umadesordem raraca-
racterizada peladeposicéo defibrilaamil 6ide (fragmento da
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cadeialeve das Ig) cujo acimulo geralmente afeta coragao,
pulmdes, rins, nervos periféricos, pele, linguaeintestino. Os
sintomas s80 vagos e caracterizam-se por fadiga, edema e
perda de peso. A suspeita diagndstica ocorre quando o paci-
ente apresenta proteina monoclonal no soro ou na urina e
mais manifestaces deinfiltraco e comprometimento de ou-
tros érgéos tais como albumindria (amiloidose corresponde
a 10% das sindromes nefréticas ndo diabéticas do adulto),
cardiopatia (50% dos pacientes apresentam problemas cardi-
acos ao diagndstico), hepatomegalia, neuropatiaperiféricae
meduladsseainfiltradapor menos de 10% de plasmécitos. A
comprovacao histol 6gicado comprometimento é fundamen-
tal e éfeita utilizando-se a coloragdo com vermelho Congo,
gue mostra o aspecto "fluorescente" da proteina amilGide,
positiva em 60% dos casos em material obtido através de
aspirado de medula 6ssea e, em 70%-80% dos casos, atraves
do aspirado de gordura subcuténea. A resposta ao tratamen-
to da amiloidose € medida pela redugéo da cadeia leve no
soro e/ou urina. !>

Plasmocitoma Solitario — Osseo (PSO) e

Extramedular (PSE)

Trata-se de lesdo Unica constituida de plasmaocitos
monoclonais, localizadano 0sso ou menos comumente como
umamassa extramedular. A maioria dos pacientes com PSO
evolui paraMM em 2-4 anos e cerca de 25% dos pacientes,
guando submetidos a ressonancia nuclear magnética, apre-
sentam outros focos de acometimento dsseo. Em contraste,
0 PSE corresponde aumales&o geralmente localizada e pos-
sui umaaltachance de curacom tratamento local. O PSO tem
maior preval énciaem homens que mulheres, com idade medi-
anade 55 anoselocalizago geramente no esqueleto axial. O
sintoma mais comum € a dor 0ssea localizada, seguido de
compressdo medular. A melhor formaparaavaliar aextensio
dalesdo é através datomografia computadorizada ou resso-
nancia magnética. A biopsia guiada por TC é fundamental
para a comprovacgdo diagnostica. A presenca da proteina
monoclonal pode ser detectadaem 27%-72% dos pacientese
osniveissdo geralmente baixos. O PSE também acomete mais
homens que mulheres nafaixaetariade 55 anos, sendo quea
maioriadas |esdes (90%) selocalizanas regides do pescoco
e da cabega, especialmente acometendo trato respiratério. A
proteina M é detectada em apenas 25% dos pacientes com
PSE. A tomografiacomputadorizada ou ressonanciamagné-
ticaénecessariaparadelinear aextensao dalesdo eabiopsia
€ importante para definir o diagnostico.'’ O quadro 4 apre-
sentaos critérios utilizados no diagndstico do plasmocitoma,
de acordo com o Consenso do Grupo de Trabalho Interna-
cional sobre mieloma.®

Macroglobulinemia de Waldenstrém (MW)

Doencalinfoproliferativacaracterizada por infiltracéo
linfoplasmocitaria da medula dssea e pela sintese de IgM
monoclonal. Responsavel por 2% das neoplasias hemato-
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Quadro 4. Critérios diagnosticos para Plasmocitoma Solitario de
Osso (PSO) e Extramedular (PSE) - necessario todos os trés

1. Plasmocitoma em um Unico sitio 6sseo ou em um Unico sitio
extramedular, confirmado por exame de imagem*

Proteina monoclonal sérica e/ou urindria ausente ou de baixa
concentracao:

lgG sérica < 3g/dL; IgA sérica < 2g/dLo:

k ou A urindria < 1g/24h
2. Plasmoécitos < 10% em MO (aspirado e biépsia)

3. Dano organico relacionado ao MM ausente

*Estudo radiolégico de ossos longos para ambos e RNM de
coluna, se possivel, para PSO

| 6gicas. Acomete paci entesidosos, com idade medianade 63
anos, mais preval ente em homens que mulheres. A sobrevida
meédia dos pacientes com MV esté entre 5-7 anos. Apesar de
possuirem alguns aspectos semelhantes, a MW néo deve
ser confundida com MM IgM 81235 A tabela 1 descreve as
principais caracteristicasdiferenciaisentre MW e MM IgM.

Sindrome de POEMS

Definida pela presenca de polineuropatia (P), organo-
megalia (O), endocrinopatia (E), proteina monoclonal (M) e
alteragBes da pele (S), seguida por outras manifestagdes me-
nos frequentes, tais como: edema, ascite e trombocitose. A
presenca de leses osteoescl eréticas € uma caracteristicaim-
portante presente em 95% dos pacientes. Os pacientes usual-
mentegpresentam MO com < de5% deinfiltracdo plasmocitaria
eraramente gpresentam hipercalcemiaouinsuficiénciarena 818

Leucemia plasmocitaria

Variante rarado MM, definida pela presenca de plas-
macitos circulantes em niimero superior a2.000/mm? e plas-
moacitose maior que 20% do total de gldbulos brancos. A

Tabela 1. Caracteristicas diferenciais entre Mieloma Miltiplo (MM)
IgM e Macroglobulinemia de Waldenstrom (MW)

MM IgM MW
Sinais e sintomas Dor 6ssea Fraqueza,
perda de peso e
neuropatia
Adenomegalia 25% 20% - 40%
Hepatoesplenomegalia 25% Comum
Hiperviscosidade Ausente Presente
Sangramento mucoso Ausente Presente
Hipercalcemia Comum Presente
Imunoglobulinas lgM lgM monoclonal
monoclonal e
supresséo
de IgG e IgA
Ostedlise Comum Rara
Disfun¢ao renal Comum Rara
MO Pequenos Células
plasmécitos linfoplasmocitarias
Imunofenétipo CD38+ clg+ PanB+ CD38 e
PanB neg clg neg
t(11;14) presente ausente
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formaprimariaocorre quando o diagnéstico inicial éfeitoem
fase leucémica, ja a secundaria corresponde a transformacao
leucémica de um MM previamente diagnosticado. As mani-
festacOes clinicas mais comuns sdo astenia, insuficiénciare-
nal, dor Gssea, esplenomegaliae hepatomegalia. Em ambasas
formas o prognostico é ruim, sobrevida média de um ano.X*°

Doenga de Depésito de Cadeia Leve

A doenca de depdsito de cadeia leve ndo amildide se
caracterizapeladeposi ¢ao daproteinamonoclona em varios
tecidos e ¢6rgéos. Diferente da amiloidose, estes depositos
nao sao corados pelo vermelho Congo e sdo vistos amicros-
copia eletronica como depdsitos amorfos nodulares. Esta
condicdo pode ocorrer associada ou ndo ao MM. Envol-
vimento renal € o maiscomum seguido pelo cardiaco e hepa
tico. O depdsito de cadeialeve no rim possui predilecéo glo-
merular mais que tubular, 0 quelevaaumaproteindriaines-
pecifica, com perdade albumina. A expressdo clinicahabitual
éproteindriaeinsuficiénciarenal 2%

Outras doengas

A presencade proteinaM séricatem sido reportadaem
pacientes portadores de diversas outras doencas, hemato-
l6gicas ou ndo, como apresentado no quadro 5. Por isso,
diante de umagamopatiamonoclonal, faz-se necessario afas-
tar causas secundérias reacionais.*

Proposta para abordagem diagnostica das
gamopatias monoclonais

O conhecimento, por parte da populagcéo médica, das
caracteristicas clinicas, epidemioldgicas e |aboratoriais das

Quadro 5. Associagdo de gamopatia monoclonal com
outras doengas

Linfomas, leucemia linféide crénica, leucemia
mieléide crbnica, doenga de von Willebrand
adquirida, sindrome do anticorpo antifosfoli-
pide, anemia perniciosa, aplasia pura de série
vermelha, mielodisplasia, policitemia vera e
doenca de Gaucher

Hematoldgicas

Artrite reumatéide, lupus eritematoso sisté-

Reumatolégicas ; o
mico e miosite

Neuropatia sensoriomotora periférica, mias-
tenia gravis, polirradiculoneuropatia cronica
inflamatéria desmielinizante e ataxia telan-
giectasia

Liguen mixedematoso, escleroderma de
Bushke, pioderma gangrenoso, xantogranu-
loma necrobiético, xantomatose plana, micose
fungdide e sarcoma de Kaposi

Neurolégicas

Dermatolégicas

Imunossupressoras AIDS e pés-transplante (associado a CMV)

Infecgdo pelo virus C, infecgéo pelo Helico-
bacter pylori, hepatite crénica ativa, cirrose
biliar primaria, angioedema adquirido tipo Il e
pés-implante de silicone

Miscelania

21

gamopatias monoclonais é fundamental, entretanto € neces-
sdria uma sistematizacéo de condutas para abordagem
diagndstica do paciente com suspeita clinica. Estudos reali-
zados no Brasil mostram que a maioria dos pacientes porta-
dores de MM, ao diagnostico, apresenta-se em fase avanca-
dadadoenca, com importante repercussdo nasobrevida -2
Assim, propomos um fluxograma (Figura 2) paraabordagem
diagnostica do paciente com suspeita clinica de gamopatia
monoclonal/MM, esperando que o instrumento seja capaz
de gerar um impacto positivo na sobrevida e qualidade de
vida dos pacientes, uma vez que facilitarda a conducdo do
diagndstico aos profissionais que realizam o primeiro atendi-
mento ao paciente, em geral um médico generalistaque tra-
balha em servicos de atencdo priméria a salide. A partir do
conhecimento clinico, tem-se a base para a realizacdo da
propedéuticacomplementar detriagem. Se osexamesdetria-
gem do paciente forem compativeis com ahipétese de gamo-
patia monoclonal/MM, o paciente deve ser encaminhado a
um servicgo especializado, onde serarealizadaa propedéutica
complementar necessariaaconfirmacéo diagndstica, avalia-
¢do prognostica, tratamento e seguimento clinico.

Concluséo
O diagnostico das gamopatias monoclonais nem sem-

pre é ssimples e exige do profissional de salide conhecimen-
tos sobre caracteristicas clinicas, critérios diagnosticos e
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Figura 2. Fluxograma para abordagem diagnéstica do paciente
com suspeita clinica de gamopatia monoclonal/MM
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prognostico de cada variante, para uma adequada aborda-
gem do paciente. Portanto, todo esforco deve ser realizado
naintencdo de serealizar o diagndstico correto, umavez que
erros diagnosticos possibilitam a progressao da doenga, in-
terferem na conduta e resultam em subtratamento ou até
supertratamento, implicando prejuizos paraavidahumana.

Abstract

Monoclonal gammopathies are a group of disorders characterized
by proliferation of monoclonal plasma cells, which produce and secrete
monoclonal immunoglobulin or fragments of monoclonal
immunoglobulin (M protein). This paper proposes to review diagnostic
criteria of the most important monoclonal gammopathies and their
differential diagnosis, because superposition of many clinical
characteristics is common between variants. The monoclonal
gammopathy of undetermined significance (MGUS) is defined by the
presence of serum M protein < 3g/dL and/or urinary M protein < 1g/
24h, bone marrow plasma cell < 10%, and absence of organ and
tissue damage. Asymptomatic multiple myeloma (MM) is characterized
by the presence of M protein, bone marrow or tissue biopsy plasma
cell infiltration, and non-compliance of the criteria for MGUS,
symptomatic MM and solitary plasmacytoma. Symptomatic MM is a
plasma cell neoplasm associated with serum or urinary M protein,
bone marrow or tissue biopsy plasma cell infiltration and related
organ or tissue damage: elevated calcium levels, renal insufficiency,
anemia and bone lesions. If no M protein is detected (nonsecretory
MM), then at least 30% monoclonal bone marrow plasma cell
infiltration and/or a biopsy-proven plasmacytoma is required for
MM diagnosis. If a solitary (biopsy-proven) plasmacytoma or
osteoporosis (without fractures) are the sole defining criteria, then at
least 30% plasma cells are required in the bone marrow for MM
diagnosis. Monoclonal gammopathies may be associated with many
different diseases, including lymphoproliferative disorders, connective
tissue disorders, neurologic, dermatologic and infectious diseases.
The clinical and laboratorial characteristics should be very well
defined in each variant, malign or benign, easily determining the
diagnosis of monoclonal gammopathies and then their clinical
management. Rev. bras. hematol. hemoter. 2007;29(1):17-22.

Key words: Monoclonal gammopathies; diagnosis; differential
diagnosis.
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