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RESUMO

Este artigo apresenta o relato de um caso clinico de uma paciente do sexo feminino, com 59
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anos de idade, que foi diagnosticada com Linfoma Cutaneo de Células T. O principal objetivo
deste estudo ¢é discutir a incidéncia dessa doenga e destacar a importancia do diagndstico
precoce, bem como descrever suas principais manifestacoes clinicas e complicacdes associadas.
A coleta de dados para o caso foi realizada por meio da analise minuciosa dos prontuarios

Keywords: médicos, exames laboratoriais e de imagem arquivados no Servico de Arquivo Médico e
Cutaneous. Estatistica do Hospital Escola Alvaro Alvim. O diagnostico definitivo do Linfoma Cuténeo
Lymphoma. . . . . . 1 P .

Sezary Syndrome. de Células T foi estabelecido por meio de exame imuno-histoquimico, um procedimento
T-Cell. essencial que permite direcionar de forma rapida e precisa a terapia adequada ao paciente.
T-cells.

ABSTRACT

This article presents the report of a clinical case of a 59-year-old female patient diagnosed
Recebido em:
14/02/2023

with cutaneous T-cell lymphoma. The main objective of this study is to discuss the
incidence of this disease and emphasize the importance of early diagnosis, as well as to
describe its main clinical manifestations and associated complications. Data collection
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for the case was conducted through meticulous analysis of medical records, laboratory
tests, and imaging studies archived at the Medical and Statistical Archive Service of
Hospital Escola Alvaro Alvim. The definitive diagnosis of cutaneous T-cell lymphoma
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was established through immunohistochemical examination, an essential procedure
that allows for the rapid and accurate direction of appropriate therapy for the patient.

INTRODUCAO

De acordo com o consenso da Organit
zagao Mundial de Saude, os Linfomas Cutaneos
de Células T/NK sao um grupo de doencas lin-
foproliferativas extranodais classificadas e sub-
divididas com base no seu comportamento clini-
col. Os linfécitos periféricos podem passar por

proliferacao exacerbada, levando a formacao de
linfomas. Esses tumores sao subdivididos em tipos
B e T, resultantes de um contato com antigenos
que provocam alteragdes morfologicas e distor-
¢oes fenotipicas®. Embora alguns pacientes apre-
sentem linfomas restritos a um tinico local, outros
podem manifestar-se de maneira agressiva, es-
pecialmente em casos de doenca avangada, afe-
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tando multiplos sitios, incluindo locais incomuns,
como cérebro, pulmao, ovario e glandula tireoide!.
Além dos linfonodos, sitios extranodais como a
pele também sao comumente afetados. Em tecido
cutaneo, alguns Linfomas de Células T se mani-
festam de maneira evidente e caracteristica por
meio de um infiltrado linfocitico. Vale ressaltar
que as manifestacoes clinicas cutaneas sao ini-
cialmente restritas a pele, tratando-se de uma
caracteristica dos linfomas cutaneos'.

Os Linfomas de Células T sao divididos em
dois grandes grupos de acordo com seu compor-
tamento: os de comportamento indolente (micose
fungoide classica, micose fungoide foliculotroépica,
reticulose pagetoide, cutis laxa granulomatosa,
linfoma cutaneo primario de grande célula anapla-
sica, papulose linfomatoide, linfoma subcutaneo
de célula T paniculite-simile e linfoma cutaneo
primario de pequena e média célula T CD4" pleo-
morfica) e os de comportamento agressivo (Sin-
drome de Sézary, linfoma extranodal de célula T/
NK tipo nasal, linfoma cutaneo primario agressivo
de célula T CD8* epidermotropica, linfoma cutaneo
de célula T e linfoma cutaneo primario de célula
T periférica nao especificado)'“. A micose fungoi-
de e a Sindrome de Sézary sao responsaveis por
cerca de 50% dos casos de linfomas cutaneos pri-
marios®. O diagnostico é realizado por meio de
exames histologicos e fenotipagem das células

neoplasicas, o que orienta o tratamento mais ade-
quado, juntamente com a determinagao do estagio
e do grau de envolvimento sistémico* °. Assim,
além dos tratamentos direcionados a pele, muitas
vezes € necessario administrar tratamento sisté-
mico com quimioterapia e agentes moduladores
da resposta biologica®.

Embora as manifestaces cutaneas sejam
mais comuns em homens, as mulheres também
podem apresentar essas manifestagdes. Geral-
mente, os linfomas cutaneos sao mais prevalentes
em idosos entre a quinta e a sétima décadas de
vida, sendo raramente observados em individuos
com menos de 50 anos**.

DESCRICAO DO CASO

Paciente, feminina, preta, 59 anos, ca-
sada, cozinheira, previamente higida, sem an-
tecedentes ou internacdes prévias, apresentou
eritema pruriginoso difuso no abdéomen, regiao
genital e membros inferiores, levando-a a pro-
curar atendimento médico ambulatorial. Inicial-
mente, foi prescrita terapia sintomatica com de-
xametasona topica. Ao longo de um periodo de
trés meses, observou-se uma progressao das le-
sdes, resultando em multiplas ulceracdes e cros-
tas disseminadas, com envolvimento adicional de
torax, ombro, pescoco e face conforme retratado

Figura 1. Comprovacio icogonografica do caso relatado. (A). Lesdes exantematicas com ulceragdes e crostas difusas em regides
faciais, cervicais, toracicas e membros superiores. Figura (B). Lesdes cutaneas no térax e membro superior em estagios variados

de cicatrizagdo, com areas hipocrémicas, crostas e descamacdes.
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nas Figuras 1A e 1B onde a Figura 1A exibe “Lesoes
exantematicas com ulceracdes e crostas difusas
em regioes faciais, cervicais, toracicas e mem-
bros superiores” e a Figura 1B apresenta “Lesoes
cutdneas no toérax e membro superior em esta-
gios variados de cicatrizagao, com areas hipocro-
micas, crostas e descamacoes” Devido ao desen-
volvimento de dor associada as lesdes, a paciente
procurou atendimento de emergéncia, resultan-
do em sua internagao e transferéncia para enfer-
maria clinica.

Durante o periodo de internagao, a pa-
ciente apresentou agravamento da dor, acom-
panhado de descamacdes e infeccao secundaria.
No momento da admissao, foi iniciada antibioti-
coterapia intravenosa empirica com oxacilina na
dose de 1g a cada 4 horas, além de analgesia com
tramadol na dose de 50mg a cada 8 horas. Foram
solicitados exames laboratoriais, incluindo o teste
anti-HIV, que resultou negativo para a presenca
de anticorpos especificos contra o virus. O exame
laboratorial revelou um quadro de processo infec-
cioso, caracterizado por leucocitose neutrofilica
com contagem de 35.000 leucoécitos. ApoOs trés
dias de internacao, nao houve melhora clinica sa-
tisfatéria, nem normalizacao dos marcadores in-
flamatorios, como a proteina C reativa (PCR) ape-
sar do esquema antibiotico adotado. Diante desse
cenario, optou-se pela substituicao da oxacilina
por amoxicilina com clavulanato na dose de 1,2g a
cada 8 horas, associada a pulsos de dexametasona
na dose de 40mg por 4 dias, administragao tinica
de ivermectina na dose de 18 mg e morfina para
analgesia de alta poténcia.

Em virtude da suspeita clinica de linfoma
cutaneo, foi solicitada a realizagado de uma biop-
sia de pele para a obten¢ao de amostra para estu-
do imuno-histoquimico. Simultaneamente, foram
requisitadas tomografias computadorizadas do
torax, abdomen e pelve, com o objetivo de ava-
liar a possivel disseminacao sistémica da doenga.
Os exames de imagem revelaram a presenca de
adenomegalias axilares bilaterais, com linfonodos
maiores medindo 1,50 cm a direita e 1,69 cm a es-
querda, no menor eixo axial. Além disso, foram
identificadas adenomegalias inguinais bilaterais,

com linfonodos maiores medindo 1,59 cm a direi-
ta e 1,56 cm a esquerda, no menor eixo axial.

No nono dia de internacao hospitalar,
diante da progressao continua do quadro clini-
co, foram prescritos trés ciclos de quimioterapia
seguindo o protocolo CHOEP (ciclofosfamida,
doxorrubicina, vincristina, etoposideo e predni-
sona). Além disso, foi administrado aciclovir na
dose de 200mg a cada 12 horas. O esquema an-
tibiotico anterior foi substituido por meropenem
na dose de 500mg a cada 8 horas e vancomicina
na dose de 500mg a cada 6 horas, visando a uma
cobertura mais ampla, considerando a suspeita
de infec¢ao por microrganismos multirresisten-
tes. O resultado do estudo imuno-histoquimico
estava pendente de liberacao, aguardando os
procedimentos laboratoriais necessarios para a
obtencao e interpretacao do perfil imunofenoti-
pico da paciente. Ap0s a realizagao de uma tnica
sessao de quimioterapia, a paciente desenvolveu
pancitopenia e alteracao do nivel de consciéncia,
levando a necessidade de transfusao de concen-
trado de hemacias. No entanto, ocorreu uma pio-
ra progressiva do quadro, evoluindo para choque
séptico e resultando em obito.

Os resultados do estudo imuno-histoqui-
mico e imunofenotipagem revelaram imunoex-
pressao positiva para o antigeno CD3 e negativa
para os antigenos CD20 e CD30, consolidando,
dessa forma, o diagnostico de Linfoma de Células
T. Adicionalmente, a caracteristica imunofeno-
tipica apresentada em conjunto com a natureza
agressiva do quadro clinico sugere fortemente a
presenca da Sindrome de Sézary.

O presente estudo foi conduzido de acor-
do com as diretrizes estabelecidas na Resolucao
CSN n°466/12 e recebeu aprovacao do Comité de
Etica, com base no parecer de n° 5.792.25 e CAAE
64024922.4.0000.5244. Todos os requisitos éti-
cos e regulatorios foram rigorosamente seguidos
para garantir a validade e integridade da pesquisa.

DISCUSSAO

Os Linfomas Cutaneos de Células T inte-
gram uma variedade de doengas relacionadas a
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pele no momento da apresentacao clinica, aumen-
tando a complexidade de um diagnostico precoce,
como foi o caso dessa paciente. Diante da suspeita
clinica de um linfoma, considerou-se a realizacao
de um estudo anatomopatoldgico. No entanto,
muitas vezes a histologia dessas doencas se as-
semelha entre si em estagios iniciais da doenga,
tornando-o inconclusivo para fins terapéuticos.
Sendo assim, a realizagao do estudo imuno-histo-
quimico, como foi feito, € mais assertiva.

Em estagios avangados da Sindrome de Sézary, a
corrente sanguinea do paciente ira conter células
T pleomorficas em forma e tamanho com nucleo
convoluto de aspecto cerebriforme, citoplasma
abundante, azurdfilo e sem granulos, que sao as
chamadas células de Sézary®>’. O estudo imuno-
-histoquimico, por sua vez, apresentou positivi-
dade para os antigenos CD2, CD3 e CD5, no caso
relatado, apresentou-se positivo para CD3.

Para um diagnostico definitivo da Sindro-
me de Sézary, é necessario que haja uma popula-
¢ao monoclonal na pele e no sangue, com altera-
¢oes fenotipicas (CD4/CD8 = 10 e/ou CD4 + CD7
> 40% e/ou CD4+CD26 = 30%), ou a presenca de
células de Sézary com = 1.000 células/pL>.

O tratamento pode ser dividido em tera-
pias relacionadas a pele e terapias sistémicas. As
terapias direcionadas a pele incluem agentes to-
picos, fototerapia e radioterapia. As terapias sis-
témicas incluem modificadores da resposta biol6-
gica, imunoterapias e agentes quimioterapicos. A
escolha do tratamento é baseada no estagio atual
da doenga, sendo favoraveis tratamentos direcio-
nados a pele em estagios iniciais, com o objetivo
de melhorar os sintomas e a qualidade de vida
do paciente. Entre os esquemas quimioterapicos
mais comuns estao o CHOP, CHOEP, CVP e CVP
com metotrexato (MTX) 6.

Quando restritos a pele, os linfomas cuta-
neos apresentam uma sobrevida de até 97% nos
primeiros 5 anos em pacientes com cerca de 10%
de superficie corporal afetada. No entanto, em ca-
sos de doenga com disseminacao sistémica, devi-
do ao comportamento mais agressivo, a mortali-
dade varia de 50% a 60% nos primeiros 5 anos °.

Com base nos dados apresentados, pode-

-se observar que os sintomas iniciais do linfoma
cutaneo de células T geralmente sao lesdes exan-
tematicas pruriginosas inespecificas, que possuem
alto grau de progressao e disseminacao na pele. O
diagnostico ¢ feito correlacionando a clinica com
exames histopatologicos e imuno-histoquimicos,
e o tratamento ¢ direcionado pelo contexto clinico
do paciente, ajustando-o de acordo com a evolu-
¢ao diaria.
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