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Apresentação cutânea inicial de linfomas na infância *

Initial cutaneous manifestation of lymphomas in children 
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Resumo: Os linfomas cutâneos compreendem um grupo heterogêneo de desordens linfoproliferativas que
envolvem a pele e são classificados como um subgrupo dos linfomas não Hodgkin. No período de 1981 a
2007, 100 casos de linfomas em crianças foram admitidos no Serviço de Hematologia, do Hospital das Clínicas
da Universidade Federal de Minas Gerais, sendo que nove apresentaram manifestação cutânea inicial. Três
pacientes foram classificados como linfoma cutâneo primário e seis como sistêmicos. Sete pacientes apresen-
taram linfoma de células T, um, linfoma linfoblástico B e um, imunofenótipo indefinido. Nenhum óbito ocor-
reu nos pacientes com linfoma cutâneo primário. 
Palavras-chave: Linfoma cutâneo de células T; Pediatria; Prognóstico

Abstract: Cutaneous lymphomas comprise a heterogeneous group of lymphoproliferative disorders with
skin involvement and are classified as a subgroup of non-Hodgkin lymphomas. From 1981 to 2007, 100 chil-
dren with non-Hodgkin lymphomas were admitted to the Hematology Unit of the Federal University of Minas
Gerais Teaching Hospital.  In nine of these children, the skin was involved at the onset of the disease. Three
patients were classified as having primary cutaneous lymphoma, while in six the disease was systemic with
cutaneous involvement.  In seven patients, the immunophenotype was T-cell, in one it was B-cell, and in the
remaining case the immunophenotype was indefinable. No deaths occurred in any of the children with pri-
mary cutaneous lymphoma.
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Os linfomas envolvem a pele, primária ou
secundariamente, e são classificados como um
subgrupo de linfomas não Hodgkin (LNH). Só podem
ser considerados os linfomas cutâneos primários
(LCP), quando se apresentam, inicialmente, na pele,
sem evidência de envolvimento extracutâneo ao
diagnóstico, após um estadiamento completo.1,2 Na
criança, os LNH representam 6% a 10% das neoplasias
malignas. Após o sistema gastrintestinal, a pele é o
sítio extranodal mais atingido.3,4

O objetivo deste estudo é relatar a evolução
clínica de crianças, com manifestações cutâneas de
linfoma, acompanhadas no Serviço de Hematologia,
do Hospital das Clínicas da UFMG. Em estudo
retrospectivo de 100 crianças com LNH, admitidas
naquele Serviço no período de 1981 a 2007, nove
pacientes apresentaram acometimento cutâneo ao
diagnóstico. O estudo foi aprovado pelo Comitê de
Ética em Pesquisa da UFMG.

Dos nove pacientes, quatro eram do gênero
masculino e cinco do feminino (Quadro 1). A

COMUNICAÇÃO
799



An Bras Dermatol. 2011;86(4):799-82.

800 Oliveira MC, Pereira LB, Rodrigues PC, Sampaio KC, de Oliveira BM, Viana MB

P
ac

ie
n

te
C

la
ss

if
ic

aç
ão

 e
 

S
ex

o
Id

ad
e 

ao
 

M
an

if
es

ta
çõ

es
 

A
co

m
et

im
en

to
A

co
m

et
im

en
to

O
u

tr
as

 
E

vo
lu

çã
o

im
u

n
o

fe
n

ó
ti

p
o

d
ia

gn
ó
st

ic
o

cu
tâ

n
ea

s 
li

n
fo

n
o

d
al

m
ed

u
la

 ó
ss

ea
 

m
an

if
es

ta
çõ

es

1 
N

eo
p

la
si

a 
lin

fo
id

e 
d

e 
F

4,
9

N
ó

d
u

lo
s 

n
a 

p
er

n
a

In
gu

in
al

 d
ir

ei
ta

Si
m

H
ep

at
o

m
eg

al
ia

;
R

em
is

sã
o

 c
o

m
p

le
ta

. D
o

is
 a

n
o

s
cé

lu
la

s 
lin

fo
bl

ás
ti

ca
s 

d
ir

ei
ta

 e
 n

as
es

p
le

n
o

m
eg

al
ia

d
e 

ac
o

m
p

an
h

am
en

to
.

p
re

cu
rs

o
ra

s,
 i

m
u

n
o

fe
-

p
ál

p
eb

ra
s 

su
p

er
io

r
n

ó
ti

p
o

 i
n

d
ef

in
id

o
e 

in
fe

ri
o

r 
à 

es
qu

er
d

a

2 
Li

n
fo

m
a 

lin
fo

n
o

d
al

 
F

9,
9

N
ó

d
u

lo
s 

n
a 

re
gi

ão
Pe

ri
p

o
rt

al
, p

er
ie

s-
N

ão
In

fil
tr

aç
ão

 d
a 

co
lu

n
a

N
ão

 a
lc

an
ço

u
 r

em
is

sã
o

. Ó
bi

to
d

e 
gr

an
d

es
 c

él
u

la
s 

in
te

rn
a 

e 
p

o
st

er
io

r
p

lê
n

ic
o

, p
ar

aa
ó

r-
lo

m
bo

ss
ac

ra
-il

ía
ca

;
ap

ó
s 

9 
m

es
es

 d
o

 d
ia

gn
ó

st
ic

o
.

an
ap

lá
si

ca
s 

T
 

d
a 

co
xa

 E
ti

co
, m

es
en

té
ri

-
as

 le
sõ

es
 o

st
eo

lít
ic

as
co

 e
 m

ed
ia

st
in

al
n

o
 c

râ
n

io

3 
Li

n
fo

m
a 

lin
fo

bl
ás

ti
co

 
F

1,
5

N
ó

d
u

lo
s 

em
C

er
vi

ca
l 

e 
ax

ila
r

Si
m

In
fe

cç
ão

, c
h

o
qu

e
Re

m
is

sã
o 

ap
ós

 p
ri

m
ei

ro
 c

ic
lo

 d
e

d
e 

cé
lu

la
s 

B
 

co
u

ro
 c

ab
el

u
d

o
sé

p
ti

co
, h

ep
a-

Q
T

 (
p

ro
to

co
lo

 G
B

T
L1

- L
LA

99
).

p
re

cu
rs

o
ra

s 
to

es
p

le
n

o
m

eg
al

ia
Ó

bi
to

 p
o

r 
se

p
ti

ce
m

ia
, d

u
ra

n
te

p
er

ío
d

o
 d

e 
n

eu
tr

o
p

en
ia

.

4 
Li

n
fo

m
a 

n
ão

 H
o

d
gk

in
 

F
10

N
ó

d
u

lo
s 

er
it

êm
at

o
-

Au
se

n
te

Si
m

E
sp

le
n

o
m

eg
al

ia
R

em
is

sã
o

 p
o

r 
2 

m
es

es
 a

p
ó

s 
o

lin
fo

cí
ti

co
 d

ifu
so

 p
o

u
co

vi
o

lá
ce

o
s,

 d
is

se
m

in
ad

o
s 

p
ri

m
ei

ro
 d

e 
ci

cl
o 

d
e 

Q
T.

 Ó
bi

to
d

ife
re

n
ci

ad
o

, c
él

u
la

s 
T

em
 m

em
br

o
s 

e 
fa

ce
d

u
ra

n
te

 s
eg

u
n

d
o

 c
ic

lo
 d

e 
Q

T.

5 
Li

n
fo

m
a 

cu
tâ

n
eo

 
M

12
,9

Tu
m

or
 v

eg
et

an
te

 c
om

Au
se

n
te

N
ão

Au
se

n
te

s
R

em
is

sã
o

 c
o

m
p

le
ta

 p
ó

s 
Q

T
p

ri
m

ár
io

 d
e 

gr
an

d
es

 
bo

rd
as

 i
n

fil
tr

ad
as

 n
o

(5
 m

es
es

 d
e 

ac
om

p
an

ha
m

en
to

)
cé

lu
la

s 
T

 a
n

ap
lá

si
co

br
aç

o 
di

re
ito

 (l
es

ão
 ú

ni
ca

)

6 
Li

n
fo

m
a 

cu
tâ

n
eo

 
M

8,
5

N
ó

d
u

lo
s 

er
it

êm
at

o
-

Au
se

n
te

Si
m

 
Au

se
n

te
s

R
em

is
sã

o 
ap

ós
 o

 p
ri

m
ei

ro
 c

ic
lo

si
st

êm
ic

o
 d

e 
cé

lu
la

s 
T

 
h

ip
er

cr
ô

m
ic

o
s,

 
d

e 
Q

T.
 R

ec
id

iv
a 

n
o 

 S
N

C
, 1

 a
n

o
(s

u
bt

ip
o

 n
ão

 c
la

ss
ifi

ca
d

o
)

d
is

se
m

in
ad

o
s 

n
as

 
ap

ó
s.

 N
o

va
 r

em
is

sã
o

 a
p

ó
s 

o
n

ád
eg

as
, m

em
br

o
s 

se
gu

n
d

o
 c

ic
lo

 d
e 

Q
T

 (
11

 a
n

o
s

e 
fa

ce
d

e 
ac

o
m

p
an

h
am

en
to

)

7 
Li

n
fo

m
a 

cu
tâ

n
eo

 
F

3,
3

Tu
m

o
r 

u
lc

er
ad

o
 

Au
se

n
te

N
ão

In
fil

tr
aç

ão
 n

o
 S

N
C

R
em

is
sã

o
 c

o
m

p
le

ta
 (

3 
an

o
s 

e
si

st
êm

ic
o

 d
e 

cé
lu

la
s 

T
 

n
a 

re
gi

ão
 v

u
lv

ar
 e

8 
m

es
es

 d
e 

ac
o

m
p

an
h

am
en

to
)

(s
u

bt
ip

o
 n

ão
 c

la
ss

ifi
ca

d
o

)
n

ó
d

u
lo

s 
in

fil
tr

ad
o

s 
em

 m
em

br
o

s 
in

fe
ri

o
re

s

8 
Li

n
fo

m
a 

cu
tâ

n
eo

 
M

2,
4

N
ó

d
u

lo
s 

er
it

êm
at

o
-

Au
se

n
te

N
ão

H
ip

er
te

n
sã

o
 a

rt
er

ia
l

R
em

is
sã

o
 c

o
m

p
le

ta
 (

8 
an

o
s 

e
p

ri
m

ár
io

 d
e 

cé
lu

la
s 

T
 

in
fil

tr
ad

os
, d

is
se

m
in

ad
os

5 
m

es
es

 d
e 

ac
o

m
p

an
h

am
en

to
)

d
o

 t
ip

o
 p

an
ic

u
lit

e
n

o
 d

o
rs

o
 d

as
 m

ão
s 

e 
p

és
 e

 p
la

ca
s 

er
it

êm
at

o
-

in
fil

tr
ad

as
 n

os
 p

av
ilh

õe
s 

au
ri

cu
la

re
s,

 f
ac

e,
 

tr
o

n
co

 e
 m

em
br

o
s

9 
Li

n
fo

m
a 

p
ri

m
ár

io
 

M
2,

0
Tu

m
o

r 
n

o
 jo

el
h

o
Au

se
n

te
N

ão
Au

se
n

te
s

R
em

is
sã

o
 c

o
m

p
le

ta
 (

17
 a

n
o

s 
cu

tâ
n

eo
 d

e 
cé

lu
la

s 
T

 (
n

ão
 

d
e 

ac
o

m
p

an
h

am
en

to
)

fo
i 

cl
as

si
fic

ad
o

 o
 s

u
bt

ip
o

)

Q
T:

 q
u

im
io

te
ra

p
ia

 G
B

T
L1

- 
LL

A 
99

: 
G

ru
p

o
 B

ra
si

le
ir

o
 d

e 
Tr

at
am

en
to

 d
e 

Le
u

ce
m

ia
 L

in
fo

bl
ás

ti
ca

 A
gu

d
a 

19
99

Q
U

A
D

R
O

1
:

C
la

ss
ifi

ca
çã

o
 e

 c
ar

ac
te

rí
st

ic
as

 c
lín

ic
as

 d
o

s 
p

ac
ie

n
te

s 
co

m
 a

co
m

et
im

en
to

 c
u

tâ
n

eo
 p

o
r 

lin
fo

m
a



An Bras Dermatol. 2011;86(4):799-82.

mediana de idade ao diagnóstico foi de 4,9 anos (1,5
a 12,8 anos). Os nove pacientes apresentavam lesões
na pele ao diagnóstico. As lesões cutâneas estavam
localizadas, principalmente, nos membros, seguida
pela face e couro cabeludo. Em sete crianças, as lesões
eram múltiplas e em duas eram únicas (Figuras 1A e
1B). Em quatro pacientes, havia comprometimento
medular, em um, do SNC e, em outro, presença de
linfadenomegalia. Portanto, a doença foi considerada
sistêmica, com acometimento cutâneo em seis
pacientes, e primária em três. Todos receberam
quimioterapia sistêmica que variou conforme a
apresentação e tipo histológico.

A mediana de seguimento foi de 3,4 anos (3
meses a 17,4 anos). Inicialmente, os três pacientes
diagnosticados como LCP (pacientes 5, 8 e 9)
alcançaram a remissão completa e, assim,
permaneceram até o encerramento do estudo. Das
seis crianças com doença sistêmica, três permanecem
em remissão e três faleceram, duas por complicações
do tratamento e o terceiro, portador do vírus da
imunodeficiência adquirida, em decorrência da
doença de base (caso 2). Todos os óbitos aconteceram
com a doença em atividade. 

Apresentação cutânea inicial de linfomas na infância 801

Ao contrário dos LNH sistêmicos, onde a
linhagem celular mais comum é a B, os LCP são
provenientes principalmente de células T. Os LC de
células T são um grupo heterogêneo de doenças
linfoproliferativas, caracterizadas pela expansão
clonal de células T maduras, pós-timo, que infiltram a
pele. O LCP de células B é raro em crianças, exceto
nos casos excepcionais de linfoma linfoblástico de
células B precursoras (LL-B), com manifestação inicial
de doença localizada na pele.5 Na presente casuística,
a linhagem de células T também foi a mais prevalente,
ocorrendo em sete pacientes. Somente um caso era
de linhagem B; em um caso, o imunofenótipo foi
indefinido (marcadores B e T negativos). 

Também em crianças e adolescentes, a micose
fungoide (MF) é a forma mais comum de LC,
responsável por 40% dos casos. A evolução clínica é
indolente, com lenta progressão.1,6,7 Na presente
casuística, não foi diagnosticado nenhum paciente
com MF, o que pode refletir real variação
epidemiológica ou, mais provavelmente, variação
amostral. 

O linfoma cutâneo de grandes células
anaplásicas pode ser primário de pele (caso 5) ou
manifestar-se de forma sistêmica (caso 2). Em
crianças, predomina a forma sistêmica, com
prognóstico reservado quando também acomete a
pele.8,9 O LCP de grandes células anaplásicas apresenta
o prognóstico mais favorável, e em geral, não são
detectadas alterações citogenéticas, como a
translocação t(2;5) (p23;q35) e o produto da fusão
resultante, ALK (quinase do linfoma de grandes
células anaplásico), como ocorre na forma sistêmica.
Dessa maneira, apesar de quadro morfológico
idêntico, tem sido postulado que o LCP de grandes
células anaplásicas CD 30 positivo e o linfoma de
grandes células anaplásicas sistêmico sejam doenças
distintas que diferem no comportamento clínico e na
patogênese.10 

Um paciente foi classificado como LCP do tipo
paniculite (caso 8), pois o infiltrado neoplásico
acometia, de forma difusa, o tecido subcutâneo. Trata-
se de um subtipo menos comum de linfoma cutâneo
primário de células T. 1

Em relação ao paciente com imunofenótipo B,
o tipo histológico foi linfoma linfoblástico de células
B precursoras. Como relatado na literatura, as
neoplasias de células B precursoras, geralmente, se
manifestam como leucemia linfoblástica aguda, sendo
o linfoma linfoblástico B pouco comum, ocorrendo
em pacientes jovens, do sexo feminino, com
tendência a acometer a pele e os ossos longos.5

Também a paciente desta casuística era jovem, com
comprometimento medular ao diagnóstico e
posterior evolução para leucemia linfoblástica, vindo

FIGURA 1: Manifestações cutâneas de linfomas. A - Linfoma 
cutâneo primário de grandes células T anaplásico. B Linfoma cutâ-

neo primário; de células T do tipo paniculite

A

B
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a falecer três meses após o início do tratamento. 
É interessante notar que, em três pacientes da

presente casuística, o diagnóstico inicial não foi de LC,
mas de entidades que podem assemelhar-se,
clinicamente, ao linfoma: a angiomatose bacilar
(paciente 2), a leishmaniose tegumentar americana
(paciente 5) e a mastocitose (paciente 8). Isso ressalta
a necessidade de se ter em mente o diagnóstico de LC,
mesmo em crianças, nas quais é mais raro.

Em relação ao prognóstico, os pacientes com
LCP, em geral, têm uma maior probabilidade de
sobrevida, livre de eventos, que aqueles com LCS,

ainda que possam apresentar aspectos histológicos e
imuno-histoquímicos idênticos aos da doença
sistêmica. 

Concluindo, o LNH com manifestação cutânea
primária é doença rara na infância, perfazendo cerca
de 1% dos casos de LNH em crianças e adolescentes.
Pode ser confundida com outras entidades não
neoplásicas. Embora pequena, a presente casuística
sugere que o prognóstico do LCP é, realmente,
favorável, o que não ocorre com a forma sistêmica
que, provavelmente, deve ser considerada como
pertencente ao grupo de LNH, com alto risco de
recidiva e óbito. �
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