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RESUMO

JUSTIFICATIVA E OBJETIVOS: Linfoma anaplisico de gran-
des células é um tipo raro de linfoma nao-Hodgkin (LNH) ori-
ginado de linfécitos T maduros. O diagndstico ¢ feito a partir
de quadro morfolégico tipico e de um imunofenétipo de células
T positivo para CD30. As lesoes gastrintestinais sio o tipo mais
comum de linfomas extranodais primdrios, representando cerca
de 5% a 10% de todos os LNH, sendo mais comum no fenétipo
de células B. O objetivo deste relato foi descrever um caso com
envolvimento primdrio do cdlon, evoluindo rapidamente para a
fase terminal, com faléncia multipla de érgos e sistemas.
RELATO DO CASO: Paciente do sexo masculino 50 anos, ad-
mitido no servico de Clinica Médica do Hospital Santa Casa do
Rio Grande (ACSCRG) com histéria de dor abdominal inespe-
cifica hd dois meses. Havia realizado endoscopia digestiva alta e
recebeu tratamento, a0 final do qual desenvolveu lesoes cutaneas
eritematosas difusas, que motivaram sua admissao para investi-
gacdo. Febril, com abdémen levemente distendido e figado pal-
pavel. Na videocolonoscopia identificou-se placas arredondadas
de mucosa escurecida com 4 a 6 mm em meio & mucosa normal,
estendendo-se até o ileo terminal.

CONCLUSAO: O linfoma anapldsico de grandes células é raro e
infrequente em descri¢oes e revisoes. Tipo raro de LNH apresen-
ta-se com comportamento agressivo, em estdgio avancado e fre-
quentemente com localizagdo extranodal. A localizagao gdstrica é
a mais encontrada, seguida pelo intestino delgado.

Descritores: Linfoma, Linfoma col6nico, Linfoma gastrintestinal.
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SUMMARY

BACKGROUND AND OBJECTIVES: Anaplastic large cell
lymphoma is a rare type of non-Hodgkin lymphoma originated
from mature T lymphocytes. The diagnosis is made from the rec-
ognition of typical morphological features and a CD30-positive
T-cell immunophenotype. The gastrointestinal lesions are the
most common type of primary extranodal lymphomas, account-
ing for about 5% to 10% of all NHLs, being more common in
B-cell phenotype.The purpose of this report describes a case with
primary involvement of the colon, rapidly progressing to the ter-
minal phase, with the multiple organ dysfunction syndrome.
CASE REPORT: A 50-year-old man admitted to the Internal
Medicine ward at the, Hospital Santa Casa do Rio Grande (AC-
SCRG) with a history of nonspecific abdominal pain for two
months. Endoscopy had been undertaken and he received treat-
ment, at the end of which he developed diffuse erythematous
skin lesions, which motivated admission for investigation. Inves-
tigation, feverish, with slightly distended abdomen and palpable
liver. Through colonoscopy it was identified rounded plaques of
darkened mucosal with 4 to 6 mm among the of normal mucosa,
extending to the terminal ileum.

CONCLUSION: Anaplastic large cell lymphoma is rare and in-
frequent in descriptions and reviews. Rare type of non-Hodgkin
lymphoma (NHL), this disease presents itself with an aggressive
course, advanced stage, and often extranodal location. The gastric
location is the most common, followed by the small intestine.
Keywords: Colonic lymphoma, Gastrointestinal lymphoma,
Lymphoma,.

INTRODUCAO

Linfoma anapldsico de grandes células é um tipo raro de linfoma
nao-Hodgkin (LNH) originado de linfécitos T maduros (perifé-
ricos), descrito pela primeira vez por Stein e col.'. A descoberta
do antigeno CD30 e seu reconhecimento em portadores de ma-
lignidades até entao nio classificadas, levou 4 identificacdo de um
novo tipo de linfoma. Essa entidade corresponde a, aproximada-
mente, 2% de todos os LNH e acomete principalmente homens
jovens®®. A doenca apresenta-se frequentemente com compot-
tamento agressivo, manifestagbes sistémicas, estdgio avancado
e localizagao extranodal. O fenétipo de células T apresenta alta
predilecdo pelo envolvimento cutineo, e o envolvimento do trato
gastrintestinal geralmente ocorre com o fenétipo de células B
O diagndstico ¢ feito a partir do reconhecimento de um qua-
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dro morfoldgico tipico e de um imunofendétipo de células T com
positividade para CD30*°. A apresentagio predominantemente
disseminada faz com que na avaliacio inicial a procura da doenga
através de imagens seja exaustiva. O sucesso no tratamento dos
linfomas ¢ relacionado ao grau da doenca e a outros fatores prog-
nésticos, como idade, envolvimento extranodal, nivel de DHL e
performance status.

O objetivo deste estudo foi relatar um caso de linfoma anapldsi-
co de grande células T periférico com envolvimento primdrio do
c6lon, evoluindo rapidamente para a fase terminal, com faléncia
multipla de érgaos e sistemas.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 50 anos, branco, soldador, admiti-
do no servico de Clinica Médica do Hospital da Santa Casa do
Rio Grande (ACSCRG) em novembro de 2009 com histéria de
dor abdominal inespecifica havia dois meses. Relatava emagreci-
mento de 10 kg no periodo, fraqueza e anorexia. Referiu inves-
tigagao prévia do quadro clinico atual com realizagio de endos-
copia digestiva alta, a qual identificou pangastrite enantematosa
e trés lesdes ulceradas localizadas na segunda por¢io duodenal,
e Helicobacter pylori (+) em exame histopatolégico. Apesar do
tratamento realizado com claritromicina, amoxicilina e omepra-
zol, nio obteve sinais de melhora clinica. Ao final do esquema
terapéutico, o paciente desenvolveu lesdes cutineas eritematosas
difusas, que motivaram novo atendimento médico, sendo entio
admitido para investigagio.

Ao exame fisico, encontrava-se ldcido, orientado, desidratado,
emagrecido, hemodinamicamente estdvel e febril (temperatura
axilar 38° C), com abdémen levemente distendido e figado pal-
pavel a 2 cm do rebordo costal direito. A ectoscopia, evidencia-
vam-se eritrodermia e descamagio difusas. N4o havia linfoadeno-
megalias. Os demais sistemas nio exibiam alteragées.
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Figura 1 — Colonoscopia: placas arrendodadas escurecidas 4 a 6 mm.
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Exames laboratoriais revelaram: hemoglobina 13,2 g%, hemato-
crito 40%, VCM 95f1; plaquetas 86.000; leucdcitos 5.600 (5%
bastonetes, 70% segmentados, 20% linfécitos, 5% mondcitos).
Sorologias (antivirus da imunodeficiéncia humana, HbsAg e
antivirus da hepatite C) negativas. Apresentava ainda AST 72u
ALT 46u, albumina 3,1 g%, TP 23” (43%).

Durante a internago foram realizados exames de imagem (tomo-
grafias de térax, abdémen e pelve) e endoscépicos (videocolonos-
copia e endoscopia digestiva). A videocolonoscopia (Figura 1),
identificaram-se placas arredondadas de mucosa escurecida de 4 a
6 mm de extensdo em meio 2 mucosa normal, estendendo-se até
o ileo terminal, sendo realizada bidpsia.

O estudo do perfil imuno-histoquimico das lesdes col6nicas, as-
sociado ao aspecto histopatolégico e dados clinicos, foi compati-
vel com linfoma nao-Hodgkin células T periférico, CD3, CD30,
CD45 e vimentina positivos, tratando-se de linfoma de alto grau
com histologia anapldsica (Tabela 1).

Tabela 1 — Relatério de exames

CD3 ( Clone PS1-Novocastra) Positivo
CD15 ( Clone BY86-Novocastra) Negativo
CD20 ( Clone L26- Novocastra) Negativo
CD 30 ( Clone Ber-H2-9-Dako) Positivo
CD 45 (Clone RP2/18 and RP 2:22 — Novocastra)  Positivo
EMA ( Clone GP 1.4-Novocastra) Negativo
Pancitoqueratina ( AE1/AE3-Dako) Negativo
Proteina S100 (Novocastra) Negativo
Vimentina (VIM-V9-Novocastra) Positivo

A tomografia computadorizada de térax e abdomen identificou le-
sdo hepdtica, que nio foi biopsiada devido a deterioragio clinica do
paciente. Além disso, observou-se derrame pleural bilateral, liqui-
do livre na cavidade abdominal e anasarca. Nao foram identificadas
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linfoadenomegalias mediastinais.

Apés uma semana de internagio, os exames laboratoriais revela-
ram: hemoglobina 12,7 g%, hematdcrito 38%, com policroma-
tofilia discreta, leucdcitos 8.000 (7% bastio, 79% segmentados,
13% linfécitos, 1% mondcitos) e plaquetas 56.000. Nesse periodo
apresentou deterioragio clinica, com inicio de dispneia ao repouso,
hipoxemia (PaO2 64%) e sinais de sepse, sendo iniciado tratamen-
to com suporte ventilatdrio nio invasivo e antibioticoterapia (cefe-
pima 4 g/dia). No 20° dia de internagio, apresentava hemoglobina
7,5 g%, hematécrito 23%, plaquetas 33.000, policromatofilia mo-
derada, leucécitos 16.800 (6% bastoes, 81% segmentados, 12%
linfécitos, 1% mondcitos), albumina 2,2g%, AST 110u, AST
42u, TP 26” (36%). Evolui a 6bito aos 21 dias de internacao com
faléncia multipla de érgaos e sistemas.

DISCUSSAO

O linfoma primdrio do cdlon ¢ um tumor raro, comprometen-
do 0,2% a 1,2% de todas as malignidades colonicas®’. A maioria
dos linfomas gastrintestinais ¢ originada das células B, enquanto
os de células T sdo raros, exceto no intestino delgado®. A doenca
apresenta-se frequentemente com comportamento agressivo, estd-
gio avancado e localizagio extranodal. A localizagio gdstrica é a
mais encontrada (51%-86%), seguida pelo intestino delgado”!'. O
acometimento do célon como drea primdria dos linfomas gastrin-
testinais de células T sdo pouco relatados’.

Os sintomas mais comuns dos linfomas col6nicos sio a dor abdo-
minal e a perda de peso. Massa abdominal palpdvel ao exame fisico
afeta metade dos pacientes. Alguns pacientes se mantém assinto-
mdticos até a ocorréncia de abdémen agudo por perfuragio intesti-
nal. A auséncia de sintomas especificos e a raridade da obstrugao e
perfuracio intestinal contribuem para atrasar o diagnéstico, sendo
de 4 a 6 meses o tempo médio para o inicio dos sintomas®®.

Neste caso, houve inicialmente queixas inespecificas de dor abdomi-
nal e perda de peso inexplicada, com evolugio de 60 dias. A auséncia
de aspectos relevantes na sua histéria clinica pregressa, bem como si-
nais clinicos e laboratoriais inespecificos, retardou o diagndstico, fato
que condiz com os relatados da literatura. O diagndstico baseia-se
em anamnese, exame fisico, testes sanguineos (desidrogenase ldctica,
enzimas hepdticas, uréia, creatinina e hemograma), ultrassonografia,
tomografias (torax e abdémen), biépsia de medula dssea e exames
endoscopicos com bidpsia’. O caso apresentado teve seu diagnéstico
elaborado clinicamente e sem bidpsia de medula dssea. O acometi-
mento primdrio do cdlon pode ser estabelecido através dos critérios
de Dawson: (1) auséncia de linfonodomegalias periféricas ao exa-
me fisico inicial; (2) auséncia de linfonodomegalias mediastinais na
radiografia de térax; (3) contagem de leucécitos total e diferencial
dentro dos limites da normalidade; (4) aparéncia normal do figado
e do bago®. Esse tltimo critério foi expandido na era da tomografia
computadorizada (TC), com o requerimento de que linfonodos re-
troperitoniais e mediastinais estivessem ausentes®. Neste caso, esta-
vam presentes os trés primeiros critérios, porém a TC de abddémen
evidenciou lesao hepdtica tnica, a qual ndo pdde ser esclarecida face
a deterioragio da evolucio.

Linfoma nio-Hodgkin gastrintestinal é um grupo heterogéneo de
doenga, cujo prognéstico depende da drea de acometimento. O es-
tdgio clinico ¢ um dos fatores progndsticos mais importantes, com
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sobrevida significativamente melhor para doencas localizadas®.
Para os linfomas de alto grau, os indicadores progndsticos mais
importantes estao sumarizados no chamado indice prognéstico in-
ternacional (IPI) que inclui: idade acima de 60 anos, nivel elevado
de DHL sérica, performance status deteriorada, estdgio III ou IV
e envolvimento extranodal, sendo o nimero crescente de fatores
presentes relacionado a pior prognéstico®.

Devido a raridade, aos aspectos clinicos particulares e sinais radio-
graficos inespecificos, o diagndstico de linfoma do célon exige um
alto indice de suspeicio. Em grande parte devido a essa falta de sinais
especificos, os pacientes frequentemente se apresentam com doenca
avangada ao diagnéstico. Embora o trato gastrintestinal seja aco-
metido na maioria dos casos de LNH extranodal, o envolvimento
primdrio do cdlon nio ¢ frequente na literatura, assim como o seu
envolvimento estd mais associado a0 LNH de células B.

CONCLUSAO

No presente estudo, o paciente encontrava-se dentro da faixa etdria
prevalente na literatura, (média de 50-55 anos), e com dor abdo-
minal (que ¢ o sintoma mais comum), seguido de perda de peso.
Quanto a localizacio mais comum, linfomas colorretais situam-se
no ceco, provavelmente porque mais tecido linfoide estd presente
nessa regiao'"'. O caso relatado apresenta envolvimento de todos
os segmentos do célon, peculiaridade do acometimento neopldsico
extenso relacionado ao LNH de células T.
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