Faltou citar a tabela 1 no texto!

Surgical

Cosmetic

L] L]
Mcemxw
SOCIEDADE BRASILEIRA
DE DERMATOLOGIA

Dermatology

ISSN-e 1984-8773

APOIO CIENTIFICO:

www.surgicalcosmetic.org.br/

Linfoma cutaneo difuso de grandes células B, tipo

perna: sobre um caso tipico
Cutaneous diffuse large B-cell lymphoma, leg type - a typical case

DOI: http://www.dx.doi.org/10.5935/scd1984-8773.2022140065

RESUMO

O linfoma cutaneo difuso de grandes células B, tipo perna, compreende uma neoplasia rara, agressiva e
de mau prognoéstico. Corresponde a 10-20% dos linfomas cutaneos de células B e afeta principalmente
membros inferiores de mulheres idosas. Relatamos o caso de mulher de 81 anos, com nddulos e tumora-
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¢des dolorosos, de crescimento rapido na perna esquerda. Os achados histopatologicos e a imuno-histo-
quimica, associados a auséncia de comprometimento extracutineo no estadiamento, concluiram o diag-
noéstico de linfoma cutineo difuso de grandes células B, tipo perna. A raridade, a clinica e a epidemiologia
tipicas e a excelente resposta ao tratamento motivaram este relato.
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ABSTRACT

Cutaneous diffuse large B-cell lymphoma, leg type, is a rare, aggressive, and poorly prognostic neoplasm. It corres-
ponds to 10-20% of cutaneous B-cell lymphomas and mainly affects the lower limbs of older women. We report the
case of an 81-year-old woman with painful, fast-growing nodules and tumors in her left leg. Histopathological and
immunohistochemical findings, associated with the absence of extra-cutaneous involvement during staging, concluded
the diagnosis of cutaneous diffuse large B-cell lymphoma, leg type. The rarity of this limphoma, its typical clinic and
epidemiology, and the excellent response to treatment motivated this report.
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INTRODUCAO

Linfomas cutaneos primirios sio definidos como um
grupo heterogéneo de neoplasias malignas linfoproliferativas que
acometem a pele, sem evidéncia de envolvimento extracutineo
no momento do diagnéstico.!

Os linfomas cutaneos de células B (LCCBs) representam
de 20 a 25% de todos os linfomas cutineos primarios e sio mais
comuns no sexo feminino."?

Segundo critérios clinicos, histopatolégicos, imuno-his-
toquimicos e moleculares, os LCCBs encontram-se classificados
pela World Health Organization-European Organization for Re-
search and Treatment of Cancer (WHO-EORTC) - 2018, em:
centrofolicular e difuso de grandes células B, tipo perna;sendo que
este Gltimo representa apenas 4% de todos os linfomas cutaneos.'

A raridade deste tipo de linfoma, a clinica e a epidemio-
logia tipicas e a excelente resposta obtida ao tratamento motiva-
ram este relato.

RELATO DO CASO

Paciente feminina, caucasiana, 81 anos, procurou Ambu-
latério de Dermatologia queixando-se de “caro¢os” na perna
esquerda, de crescimento ripido, com evolu¢io de um més. Ao
exame dermatoldgico, observavam-se nodulos e tumoracdes ve-
getantes, com superficie eritémato-amarelada fibrindide e tam-
bém presenca de crostas enegrecidas (Figura 1). Constatou-se au-
séncia de linfonodomegalias ou visceromegalias. As lesdes eram
dolorosas, e a paciente negava qualquer sintomatologia sistémica.
Referia trauma prévio como fator desencadeante. Possuia insufi-

ciéncia venosa periférica e diabetes mellitus tipo Il como comor-

B

FIGURA 1: A - Perna esquerda: nddulos e tumoragdes
vegetantes, por vezes recobertos por crosta enegrecida.
B - Maior detalhe: face medial

bidades. As hipoteses aventadas foram: carcinoma espinocelular,
melanoma amelandtico, metistases cutineas e linfoma cutineo.
Foram realizadas bi6psias incisionais em dois pontos, cujo estudo
histopatologico evidenciou: epiderme ulcerada e com areas de
necrose ¢, na derme superficial e profunda, presenca de denso
infiltrado linfocitario difuso constituido por células grandes, por
vezes com nucleos de contornos irregulares ¢ abundantes figu-
ras de mitose (Figura 2). O painel imuno-histoquimico mostrou
positividade para Bel-2, CD20 e MUMI1 (Figura 3) e foi negati-
vo para CD3, CD10 e ciclina D1 (Figura 4), concluindo-se por
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' FIGURA'4: Imuno-histoq

um linfoma nido Hodgkin de células B. O Bcl-6 nio foi realiza-
do. O indice proliferativo pelo Ki-67 foi de 90%, ¢ 0 C-MYC
mostrou-se positivo em cerca de 30% das células (Figura 5).

A paciente foi encaminhada 3 Rede Hebe Camargo de
Combate ao Cancer, onde foi estadiada e o diagndstico final foi
de linfoma cutaneo difuso de grandes células B do tipo perna,
T2bNOMO (Tabela 1). Foi instituida a terapéutica com esquema
R-CHOP (rituximabe, ciclofosfamida, doxorrubicina, vincris-
tina e prednisona) e programada interveng¢io cirargica, que nio
foi realizada frente a excelente evolucdo da paciente (Figura 6).
Atualmente, apresenta apenas areas discromicas cicatriciais, en-
contrando-se em acompanhamento conjunto com a Dermato-
logia e a Oncologia.

DISCUSSAO

O linfoma cutineo difuso de grandes células B, tipo perna,
compreende uma neoplasia rara, agressiva e de mau prognostico.'”

Corresponde a 10-20% dos LCCBs e apresenta uma
expectativa de sobrevida de 50% em 5 anos.'** Afeta princi-
palmente mulheres em idade avangada (70-82 anos).'”* Clini-
camente, manifesta-se como lesdes nodulares, infiltrativas, Gni-
cas ou multiplas, que podem estar localizadas em diversos sitios

A2, < s

ositivo em 30%

stoqufrhica: C-MYCp
das células

(membros inferiores ¢ o mais comum) e de rapida progressio,
em concordincia com o observado neste caso. Sinais flogisticos
e prurido podem estar presentes.'”

O desenvolvimento de lesdes extracutineas é comum,
principalmente entre os pacientes que tém acometimento em
membros inferiores, sendo os locais mais acometidos medula Os-

TABELA 1: Classificacdo do tumor segundo o EORTC/ISCL para linfomas cutaneos primdrios que ndo sejam micose

fungoide e sindrome de Sézary

Tumor

Apenas uma lesdo de pele:

T1 T1a. O tamanho da lesio é de até 5cm de diametro

T1b. O tamanho da lesio é maior que 5cm de diametro

Duas ou mais lesdes na pele. Podem ser em tnica regiio do corpo ou regiio proxima:

T2

T2a.Todas as lesdes de pele podem ser colocadas dentro de um circulo de 15cm de didametro

T2b. O circulo necessrio para circular todas as lesoes esta entre 15 e 30cm de diametro

T2c. O circulo necessario para circular todas as lesdes da pele é maior que 30cm de diametro

Lesdes na pele em diferentes regides do corpo ou em pelo menos trés regides diferentes:

T3 T3a. Existem muitas lesdes envolvendo duas regides do corpo, distantes uma das outras

T3b. Existem muitas lesdes que envolvem trés ou mais regides do corpo

Fonte: American Cancer Society

EORTC/ISCL: European Organization for Research and Treatment of Cancer/Sociedade Internacional para Linfomas Cutdneos



Ferreira FR, Fernandes MO, Pereira MTF, Gon¢alves FR

FIGURA 6:
Areas
discrémicas
cicatriciais
apods
quimioterapia
com esquema
R-CHOP

sea, linfonodos e sistema nervoso central.!>¢

O diagnostico se faz pelos achados clinicos, histopatol6-
gicos e de imuno-histoquimica.'?

Na histopatologia, caracteriza-se por um infiltrado denso
de grandes células na derme e no tecido subcutaneo, separado da
epiderme por uma estreita faixa de coligeno denominada zona
grenz (nio observada no presente caso).>® Muitas vezes, esse in-
filtrado tende a ser mais intenso na derme profunda, chamado
padrio bottom-heavy.?
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A positividade dos marcadores Bcl-2, Bcl-6, MUMI e
FOXP1 é caracteristica desse tipo de linfoma.'” A positividade
do C-MYC parece estar relacionada a pior prognéstico.””

Outros indicadores de mau prognostico incluem: a loca-
lizagdo em membros inferiores, multiplas lesdes e idade superior
a 75 anos.’

O tratamento dos tipos mais agressivos de LCCB, prin-
cipalmente do tipo perna, inclui quimioterapia com esquema
CHOP (ciclofosfamida, doxorrubicina, vincristina e prednisona).
A associag¢io do rituximabe (R-CHOP) pode levar a melhores
resultados, conforme observado nesta paciente, e a aumento da
sobrevida."*” A excisdo cirtirgica e a radioterapia encontram-
-se entre as terapias de primeira linha para lesdes solitarias. En-
tretanto, devido as altas taxas de recidiva, mais recentemente, a
literatura recomenda que mesmo lesdes solitarias e localizadas
sejam tratadas com o esquema R-CHOP como primeira linha
seguindo-se a radioterapia com margem de seguranga e/ou a
cirurgia como terapias adjuvantes.’

Considerando o crescimento rapido, o alto indice pro-
liferativo e o progndstico reservado do linfoma cutaneo difuso
de grandes células B, tipo perna, ressaltamos a importancia do
conhecimento das suas maltiplas manifesta¢des clinicas, em es-
pecial de sua forma classica no membro inferior, que permite o
diagnéstico precoce, o tratamento adequado e impacta positiva-
mente a sobrevida destes pacientes. ®
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