CARTAS - DERMATOPATOLOGIA

Doenca linfoproliferativa
cutanea primaria de células T
CD4* pequenas/médias: caso
com multiplos tumores™ **

Prezado Editor,

A doenca linfoproliferativa cutdnea primaria de célu-
las T CD4* pequenas/médias (PCSM-TCLPD, do inglés
primary cutaneous CD4+small/medium T-cell lymphopro-
liferative disorder) corresponde a 6% dos linfomas cutaneos
primarios.” Embora seja considerada de potencial maligno
incerto, tem quase sempre prognostico benigno com
tumores indolentes localmente limitados. Em virtude do
comportamento bioldgico benigno, a Organizacao Mundial
da Salude renomeou e classificou essa condicdo como dis-
tarbio linfoproliferativo em 2016, e foi sugerido ndao mais
diagnosticar essa condicdo provisoria como um linfoma bem
estabelecido.?

Relato do caso

Paciente do sexo feminino, 25 anos, foi encaminhada ao
Departamento de Dermatologia com queixa de tumores de
crescimento lento no térax, abdome e parte superior do
brago ha um ano. As lesdes eram levemente pruriginosas.
A paciente havia aplicado corticoide topico leve nas leses,
sem melhora. N&o referia historico médico ou doenca conco-
mitante. Ao exame fisico, havia nddulos eritematosos firmes
de aproximadamente 0,5-1 cm de diametro localizados nas
regides deltoidea esquerda (fig. 1A), peitoral direita (fig. 1B)
e abdominal direita (fig. 1C).

Uma biopsia por punch foi realizada no nédulo abdominal.
0 exame histopatoldgico revelou infiltrado denso e difuso na
derme papilar, composto por células linfoides T pequenas
e médias, com nlcleos pleomorficos (fig. 2). Havia apenas

algumas células grandes no infiltrado dérmico. Epidermo-
tropismo foi observado apenas em area focal. Os linfocitos
eram CD3" (fig. 3A), CD4* (fig. 3B), CD5*, CD7* (fig. 3C), CD8~
(fig. 3D), e CD30".

Foi detectada imunorreatividade com PD-1 (fig. 3E) e
Bcl-6 (fig. 3F). As células CD8* representavam populacdo
reacional menor. Infiltrado reacional de células B CD20* tam-
bém estava presente. Atividade proliferativa foi detectada
com Ki-67 em aproximadamente 10%-15% das células linfoi-
des (fig. 3G). Com base nesses achados histopatologicos e
imunopatolodgicos, o tumor foi diagnosticado como PCSM-
-TCLPD.

Em virtude da localizacao e da multiplicidade das lesoes,
e considerando também a preocupacdo estética, optou-
-se por tratamento nao agressivo neste caso. Doxiciclina
oral 100mg/dia foi administrada a paciente. A regressao
das lesdes iniciou-se na terceira semana de tratamento, e
a remissdo clinica total foi alcancada apds quatro meses.
A paciente estd em seguimento ha seis meses apos a
interrupcao da doxiciclina, e nenhuma recorréncia foi obser-
vada.

Discussao

A PCSM-TCLPD é uma condicdao com classificacdo provi-
soria com prognostico benigno. Sua apresentacdo clinica
classica € como papula, nddulo ou em placa eritema-
tosa solitaria assintomatica. Prurido, dor e ulceracao foram
ocasionalmente identificados. Lesdées mdltiplas, como no
presente caso, foram descritas na literatura.’ O curso
clinico é variavel, e as lesoes podem aumentar e dimi-
nuir. As localizacbes mais comuns sao cabeca, pescoco,
membros superiores e tronco.”’ E frequentemente obser-
vada em adultos, porém casos pediatricos também foram
relatados.® Histopatologicamente, os tumores consistem
principalmente em infiltracao densa de células T pleomor-
ficas de tamanho pequeno a médio, com atipia leve a

Figura 1
direita (C)
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(A) Infiltrado denso e difuso preenchendo a derme papilar, sem epidermotropismo proeminente (Hematoxilina & eosina,

20 x ). (B) Células linfoides de tamanho pequeno a médio, com discreto pleomorfismo (Hematoxilina & eosina, 200 x )

moderada. As células tumorais sao frequentemente acompa-
nhadas por células B, plasmocitos, histiocitos e eosindfilos. O
infiltrado tumoral pode dispor-se em faixa ou como nodulos
na derme. Epidermotropismo pode ser observado em areas
focais. As células tumorais sdo CD3*, CD4*, CD30~; e também
positivas para marcadores de células T-helper foliculares de
morte programada-1 (PD-1), linfoma de células B-6 (BCL-
6), CXCL-13 (do inglés C-X-C Motif Chemokine Ligand-13)
e coestimulador de células T induziveis (1C0S).>7-% Nao ha
critérios clinicos ou histopatologicos definitivos para o diag-
nostico de padrao agressivo do tumor.

Pseudolinfoma, linfoma cutaneo primario do centro foli-
cular, linfoma cutaneo primario da zona marginal e estadio
tumoral da micose fungoide (MF) devem ser considera-
dos clinicamente no diagnostico diferencial. Em virtude da
sobreposicao clinica e histopatoldgica, o mais dificil de dis-
tinguir do PCSM-TCLPD pode ser o pseudolinfoma. Causas
e fatores desencadeantes de pseudolinfoma, como picadas
de insetos, infeccdes, abuso de substancias e agentes estra-
nhos (tatuagem, piercing etc.) devem ser investigados. Em
relacdo a MF, a existéncia de manchas e placas relaciona-
das a diferentes estadios da doenca e o epidermotropismo
de linfocitos com ndcleos cerebriformes atipicos no exame
histopatoldgico sao usados para distingui-la do PCSM-TCLPD.

Nao existe diretriz padrao para o tratamento; as op¢oes
podem ser avaliadas de acordo com as caracteristicas indi-
viduais dos casos. Varios relatos mostraram que a resolugao

espontanea é possivel apos a biopsia; portanto, a abordagem
conservadora em vez de tratamentos agressivos € preferivel.
As modalidades consideradas bem-sucedidas no tratamento
sao esteroides topicos ou intralesionais, excisdo, radiotera-
pia e doxiciclina sistémica.”'® O progndstico é excelente,
com taxa de sobrevida doenca-especifica de 100% em cinco
anos.’
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Figura 3  Células linfoides expressando CD3 (A), CD4 (B), CD7
(C), mas negativas para CD8 (D). (E) Imunomarcacao forte com
PD-1. (F) Imunomarcacao fraca com Bcl-6. (G) Ativacao de Ki-67
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