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Introducao

Resumo Linfoma de células do manto é linfoma ndo Hodgkin, de células B, com origem
linfonodal ou extranodal, agressivo, com sobrevida média de trés a cinco anos. O comprome-
timento cutaneo é raro, secundario e sinaliza disseminacdo da neoplasia. Relatamos o caso
de paciente do sexo feminino de 69 anos de idade, diagnosticada havia um ano com lin-
foma cutaneo de células do manto por bidpsia de linfonodo e de medula dssea. Estava em
vigéncia do segundo esquema quimioterapico quando apresentou lesdes tipo placa infiltrada,
nodulos e tumoragdes no tronco e na raiz da coxa, com histopatologico e imuno-histoquimica
demonstrando a infiltracdo cutanea da variedade blastoide do linfoma.

© 2021 Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. em nome de Sociedade Brasileira de Dermatologia.
Este é um artigo Open Access sob uma licenca CC BY (http://creativecommons.org/licenses/
by/4.0/).

vida média de trés a cinco anos." Corresponde a 4% dos
linfomas diagnosticados nos Estados Unidos e entre 7% a 9%

0 linfoma de células do manto (LCM) é linfoma nao Hodg-
kin, de células B, derivado de células internas da zona do
manto de foliculos linfoides. E tumor agressivo, com sobre-
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na Europa, com maior incidéncia em pacientes com mais
de 60 anos e no sexo masculino (2:1)."% Apresenta qua-
tro variantes histologicas: de pequenas células, da zona do
manto, difusa e variante blastica, ou blastoide - esta ultima
corresponde entre 10% a 30% dos casos de LCM.%>* Ocorre
primordialmente em linfonodos e 6rgaos extranodais, como
medula 6ssea e baco. O comprometimento cutaneo é raro,
secundario, com ocorréncia em cerca de 2% dos casos, e
pode ser entendido como sentinela de disseminacao do lin-
foma e mais frequentemente associado as caracteristicas
citologicas de origem blastoide, também apontada como a
de pior prognodstico.* Nos poucos casos de acometimento
cutaneo descritos na literatura, as lesdes mais prevalen-
tes consistiam principalmente de infiltragdes subcutaneas,
nodulos e tumoragdes.*
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Figura 1

Linfoma cutaneo de células do manto. Papulas e placas eritemato-vinhosas, infiltradas, localizadas no torax superior.

Figura 2

Relato do caso

Relatamos o caso de paciente do sexo feminino de 69
anos de idade, diagnosticada havia um ano com linfoma
cutaneo de células do manto por biopsia de linfonodo e
medula dssea, apos queixa de linfonodomegalia dolorosa
generalizada associada a perda ponderal, astenia e dores
gastrintestinais.

A paciente foi submetida inicialmente ao esquema CHOP
alternado com AraC HD, com resposta completa apoés o
sétimo ciclo. Porém, apos recidiva diagnosticada no sétimo
més pos-diagnostico, houve transicao para esquema GEMOX-
-FT (gemcitabina e oxaliplatina). No entanto, poucos meses
depois, na vigéncia deste esquema, a paciente apresen-
tou, em sequéncia, lesdes eritematosas, papulas, nodulos e
lesdes em placas infiltradas localizadas no tronco e abdome
(figs. 1 e 2). Posteriormente, surgiram lesdes nodulo-
-tumorais na regido inguinal (fig. 3), associadas a recorréncia
com aumento linfonodal difuso, momento em que a Derma-
tologia foi consultada.

Ao exame, as lesdes em placas infiltradas eram eri-
tematosas, consistentes, e as lesdes noddulo-tumorais
eritemato-acastanhadas, de consisténcia firme e indolo-
res. A hipétese clinica foi de infiltracdo cutanea especifica
pela enfermidade de base, confirmada pos-biopsia de lesao
em placa infiltrada. O exame anatomopatologico corres-
pondente mostrou densa infiltracdo cutdnea da derme e

Placa infiltrada na regido escapular e papulas e placa infiltrada na mama e regiao esternal.

Figura 3  Linfoma cutaneo de células do manto. Nodulos e
tumoracdes eritemato-acastanhadas na regiao inguinocrural D.
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Figura 4

Linfoma cutaneo de células do manto. A, Infiltracdo tumoral na derme por linfocitos de pequeno e médio didmetro

(Hematoxilina & eosina, 40x). B, Maior aumento demonstrando faixa de Grenz isolando o infiltrado da epiderme (Hematoxilina &

eosina, 100x).

Figura 5
(Hematoxilina & eosina, 200x).

tecido celular subcutaneo por linfocitos de pequeno e
médio diametro, com nlcleos irregulares e acimulos de
células blasticas. O infiltrado poupava a epiderme e man-
tinha visivel zona de Grenz ocupando a derme superficial e
papilar (figs. 4 e 5). Na imuno-histoquimica observaram-se
marcacao positiva para CD20, CD5, PAX5 e Ciclina D1, e nega-
tivo para CD23, CD30, achados diagnosticos do LCM blastoide

Detalhe da infiltracdo neoplasica com acimulo de células blastoides, de nucleos grandes, irregulares e citoplasma escasso

com infiltracao cutanea (fig. 6). Com a confirmacéo histolo-
gica, o esquema quimioterapico foi novamente modificado
para ciclos de ifosfamida, etoposideo e dexametasona,
com remissdao inicial do quadro. Porém, aproximada-
mente dois anos apos o diagndstico, a paciente veio a
falecer em consequéncia da disseminacdo sistémica do
linfoma.

444



Anais Brasileiros de Dermatologia 2021;96(4):442-446

Figura 6

Discussao

O LCM esta associado a mutacdo caracterizada por
translocacao cromossomica t(11:14) (q13 32) do gene
CCND1, a qual leva a expressao aberrante da Ciclina D1,
que ndo é tipicamente expressa em linfocitos normais.??
Essa expressao aumentada da proteina Ciclina D1 leva a
desregulacao do ciclo celular normal, uma vez que a mesma
atua como um sinal positivo para a transicao da fase G1 para
a fase S da divisao celular e um estimulo as células para a
proliferacao sem controle.

Imunofenotipicamente, o LCM consiste em células tumo-
rais com marcacao para CD20+, CD5+, Ciclina D1+,
geralmente negativas para CD3, CD10, CD23, CD30 e bcl-
6.3 No estudo anatomopatologico, a morfologia tipica é
a de células linfoides monomorficas de tamanho pequeno
a médio, com contornos nucleares irregulares; na vari-
ante blastoide, observa-se acimulo de grandes células, de
nlcleos grandes e citoplasma escasso.*?

Clinicamente, o LCM se expressa inicialmente com sinto-
mas B, linfonodomegalia generalizada, infiltracao de medula
0ssea e esplenomegalia - esta ultima podendo ser de
grande repercussdo.’? Outros 6rgaos acometidos sao o trato
gastrintestinal e, mais raramente, infiltracao ocular, do
tegumento cutaneo e sistema nervoso central. Laboratori-
almente, caracteriza-se pela presenca de pancitopenia ou
apresentacao leucémica com extensa leucocitose.”? A vari-
edade blastoide do LCM ocorre em 10% a 30% e esta associada
a pior progndstico.?

Em decorréncia da baixa frequéncia de LCM com envolvi-
mento cutaneo, poucos sdo os casos descritos na literatura.
Até o ano de 2015, apenas 25 casos encontravam-se descri-
tos em relatos na lingua inglesa. Baseando-se nesses dados,
as lesdoes mais prevalentes sao tipo nédulo; porém, macu-
las, placas infiltradas, tumoragodes e infiltragdes subcutaneas
também podem estar presentes.“ ¢ As localizacbes mais aco-
metidas sdo o tronco e a face, seguido dos membros e do
couro cabeludo. Deve-se ressaltar que a presenca de lesoes
cutaneas sinaliza pior prognostico e pode ser a manifestacao
de alerta da presenca do LCM sistémico.” LCM primario da
pele é de ocorréncia extremamente rara e exige ampla e
detalhada investigacao sistémica que exclua comprometi-
mento extracutaneo para ser considerado como tal.?

Em relacédo a terapéutica, pela raridade do LCM, nao ha
ensaio clinicos randomizados que informem qual o trata-
mento mais adequado; na pratica clinica, esquemas CHOP ou
suas variacdes sdo empregadas como tratamento inicial.”°
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Linfoma cutaneo de células do manto. Marcacao por imuno-histoquimica: A, CD20; B, Cliclina D1; e C, PAX5.

Com essas iniciativas de tratamento sao observadas remis-
sdbes em curto prazo, porém, cComo no presente caso,
seguidas por recidivas e evolucao fatal. O rituximabe tem
sido proposto como alternativa em monoterapia ou associ-
ado a diferentes esquemas. O transplante de medula d6ssea
também deve ser considerado.®'°

O presente relato ilustra manifestacdes dermatologicas
e histopatologicas de linfoma B, das células do manto,
variedade blastoide, raro, agressivo e com lesbes cutaneas
multiplas indicativas de disseminagao e mal prognostico.
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