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1. Introducao

O linfoma de células T Angioimunobléstico (AITL) ¢ um subtipo raro de
linfoma de células T periféricas (PTCL), que representa uma malignidade das células T
maduras, e ¢ caracterizado como um infiltrado polimérfico acompanhado por
proeminente proliferagdo de vénulas endoteliais e células dendriticas foliculares'.

O AITL corresponde a aproximadamente 1 a 2% dos Linfomas nao Hodgkin e
15% a 20% dos PTCL. Além disso, apresenta incidéncia baixa, com predile¢dao por
homens e incidéncia média entre 59 e 65 anos, acometendo individuos dos 20 aos 86

anos’. A maior parte dos pacientes se encontra em estigio avangado da doenga (89%
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estagios III ou 1V), 69% apresentam sintomas sist€émicos, 27% com envolvimento
extranodal, 60% apresentam DHL elevado e 30% hipergamaglobulinemia®. O
comprometimento do sistema nervoso central (SNC), especialmente do liquor, ¢ pouco
descrito.

O AITL apresenta um comportamento agressivo, o que dificulta seu diagnostico.
Tipicamente, a arquitetura do nddulo linfatico ¢ apagada, com poucos foliculos claros
retidos, sendo uma caracteristica tipica a extensdo do infiltrado entre a capsula do
linfonodo, com seio subcapsular dilatado, havendo entre os foliculos, uma alta
proliferagdo de endotélio vascular®. A neoplasia de células T é positiva para CD2, CD3,
CD4, CD10, CXCL-13, PD1 e também BCL-6". Assim, o diagndstico padrdo-ouro € a
bidpsia linfonodal exciosional, com uma média de sobrevida de 3 anos.

Tratamentos para AITL incluem quimioterapia citotoxica, imunomoduladores e
esteroides, sendo que o tratamento usado na maior parte dos pacientes com AITL nao

apresentou resultados satisfatorios de longos periodos de remissdo da doenga®.

2. Método

Para conducdo deste estudo foi realizada revisdo de prontudrio de paciente
atendida no servico de Oncohematologia do Hospital Regional do Vale do Paraiba,
selecionando caso especifico como forma de descrever achado raro e analisar

pontualmente resposta a tratamento.

3. Relato de caso

C.G., 40 anos, mulher, com atendimento realizado incialmente em dezembro de
2015, contendo quadro de prurido, sudorese noturna, febre, e perda de peso ha 3 meses,
bem como aparecimento e agravamento progressivo de aumento linfonodal axilar e
cervical, edema generalizado e dispneia. Ap6s realizagdo de exame fisico do pescoco,

verificou-se que a paciente possuia conglomerado linfonodal de niveis I e II a esquerda,
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de consisténcia endurecida, bem como linfonodos de até 1,5 centimetro nos niveis a
esquerda. Também apresentava linfonodos axilares, porém inferiores a 1 centimetro.

Além disso, ao ser realizado exame do aparelho respiratorio, encontrou-se
murmurio vesicular diminuido em ter¢co médio e base direita, sem ruidos adventicios,
sugestivo de derrame pleural. Por fim, no exame do abdomen, foi encontrada distensao
abdominal com hepatomegalia e ascite.

Foi realizado estudo complementar de ultrassonografia abdominal, que
demonstrou formacdes nodulares em topografia retroperitoneal e ascite de pequeno
volume. Também foram realizadas tomografias, que revelaram linfonodomegalia difusa
e infiltrado que invadia apice do pulmdo direito, com extenso derrame pleural e
hepatomegalia. Por meio de Tomografia Computadorizada por Emissdo de Pdsitrons,
verificou-se 0 aumento em atividade metabodlica nos linfonodos axilares esquerdos e
abdominais com provavel natureza neoplésica.

Foi realizada biopsia em linfonodo axilar esquerdo, do qual avaliagdo
anatomopatologica inicial aventou Linfoma de Hodgkin, sendo programada a primeira
infusdo de quimioterapia com esquema ABVD devido gravidade do caso. Porém, apos
estudo imunohistoquimico, foi constatado que o diagndstico era de Linfoma nao
Hodgking T angioimunoblastico. Ainda, foi realizada biopsia de medula 6ssea, que ndo
mostrou infiltragdo e paciente foi estadiada como IV B.

A terapia inicial foi realizada com quimioterapico, esquema CHOP em conjunto
com etoposide, tendo a paciente recebido seis ciclos até junho de 2016 com resultado
negativo de Tomografia Computadorizada por Emissdo de Positrons apds tratamento.

Encaminhada para transplante de medula dssea autdlogo em primeira remissao.

Aguardando transplante, em agosto de 2016, 2 meses apoOs término de
quimioterapia, a paciente apresentou otalgia, confusdo mental, quadro de tontura,
cervicalgia intensa, parestesia e perda de forca a esquerda,, com nauseas ¢ vomitos € um

episodio de sincope, e foi internada com suspeita de quadro de meningite. Assim, foi
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realizada ressondncia magnética de cranio (agosto/2016) que evidenciou focos de
alteracdo de sinal e espessamento do corpo caloso, sendo que o laudo indicou possivel
inflamagao, infec¢ao, doenca desmielinizante, metabolica ou linfoma.

A avaliagdo do liquor indico hiperproteinorraquia, hipolicorraquia, leucorraquia
com predominio de monomorfonucleares, sendo visualizadas células andmalas
(figura 1) e posterior imunofenotipagem revelou 43,6% de Linfocitos T (relacdo
CD4/CDS8 = 3,65); 3,5% de células NK, 5,7% de células da linhagem monocitica; 0,1%
de linfocitos B maduros e policlonais ( relagdo Kappa/Lambda = 1,54); além de 47,1%
de células que demonstravam: CD2 parcial, CD3 de superficie e intracitoplasmatico,
CD38 forte expressdo, CD45 moderada expressdo, correspondendo a células T
anomalas. Foi confirmada, entdo, hipétese de infiltragdio de SNC por Linfoma T
Angioimunobléstico e apoOs realizacdo de quimioterapia associada a esquema
HyperCVAD, com posterior transplante de medula 6ssea apods liquor negativo, e
posterior radioterapia craniana.

Apoés tratamento, a paciente apresentou remissdo de doenga e permaneceu

assintomatica até esta publicagao.

Figura 1: Imunofenotipagem do liquor com achado de angioimunoblasto.

www.scientificsociety.net

249


http://www.scientificsociety.net/

Scientific Society Journal
ISSN: 2595-8402
Journal DOI: 10.61411/rsc31879

CIENTIFICA

REVISTA SOCIEDADE CIENTIFICA, VOLUME 7, NUMERO 1, ANO 2024

Bk

4. Discussao

O Linfoma T Angioimunoblastico € um tumor agressivo e raro, o que faz com
que seu diagnostico seja em grande parte das vezes tardio e ja em fases avangadas. Os
pacientes com frequéncia demonstram sintomas B, como febre, emagrecimento e
aumento generalizado dos linfonodos, além de outros sintomas como hepatomegalia,
esplenomegalia, erup¢do cutanea polimorfica e derrame pleural, sintomas esses
considerados inespecificos. A disseminacdo da doenca € extranodal, incluindo a medula
Ossea, com maior expressdo, figado, pele e pulmdo’, com poucos casos descritos de
acometimento meningeo. Seu tratamento depende da performance status do paciente,
ndo havendo tratamento padrdo, sendo realizado em grande parte das vezes
ciclofosfamida, vincristina, doxorrubicina e prednisona (CHOP), associado ou ndo ao
etoposideo. Este tratamento € tipicamente seguido por transplante autélogo de medula
Ossea nos pacientes jovens devido altos indices de recidivas descrito™.

Além disso, a historia natural da AITL caracteriza-se por varias recaidas, com
sobrevivéncia de 30% apds 5 anos. A sobrevida livre de progressdo apos recaida ¢ de 5
meses, sendo apenas marginalmente melhor com uso de quimioterapia na recaida, se
elevando para cerca de 6 meses'. No caso da paciente relatada, que abriu a clinica com
sintomas inespecificos e recebeu inicialmente o diagndstico de Linfoma de Hodgkin, foi
possivel o diagnostico correto de AITL por meio da imuno-histoquimica. Tal
diagnostico permitiu o inicio do tratamento com a terapia padrao, quimioterapico CHOP
em conjunto com etoposide, apresentando resposta adequada e remissdo. Porém,
seguindo o curso da doenga, como ¢ descrito na maioria dos casos, a paciente
apresentou recaida, s6 que agora com sintomas neuroldgicos, pouco descritos o que
tornou o caso mais desafiador. A avaliag¢@o liqudrica por patologista experiente, seguida
de imunofenotipagem, foi de extrema importdncia para confirmagdo diagnostica e
tratamento correto. Por ser um caso raro e ndo havendo terapia padrao, foi realizada

tentativa de tratamento com quimioterapico HyperCVAD visando uso de drogas com
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infiltracio em SNC além da terapia intratecal, complementada com radioterapia
craniana ¢ transplante de medula oOssea, com surpreendente resposta positiva,
permanecendo a paciente assintomatica ap6s € com completa remissdo da doenga. O
caso nos faz repensar o quanto poderia ser importante avaliar fatores de risco iniciais
que poderiam nos levar a incluir cobertura de SNC no tratamento inicial desses

pacientes.

5. Conclusao

Diante do relato exposto, foi descrito um caso raro de AITL com
comprometimento raro e isolado de SNC apds PET negativo, com achado de células
neoplasicas em liquor e confirmagao por meio de imunofenotipagem. Por mais que ndo
haja terapia padrdo para o caso, a paciente apresentou boa resposta e remissdo da
doenga apds uso do esquema HyperCVAD, com radioterapia craniana e transplante de
medula 6ssea autdlogo, permanecendo assintomadtica apds referido tratamento, o que se
revela uma possibilidade para demais casos de AITL. Sao necessarios mais estudos de
fatores de risco que possam nos guiar na escolha do melhor tratamento inicial para esses

pacientes.
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