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Sr. Editor

O sarcoma granulocitico (SG), cloroma ou tumor mie-
|6ide extramedular, € uma massa tumoral de mieloblastos ou
células mieldides imaturas que aparece em locais extra-
medulares, principalmente tecido 6sseo.! E uma variante rara
das neoplasias mieldides, conhecida antigamente por cloro-
ma, por sua coloracdo esverdeada, secundaria a expressao
de mieloperoxidase (MPO).2

A massa tumoral pode preceder ou ocorrer concomi-
tantemente com leucemia miel6ide aguda (LMA), miel6ide
crbnica, com os outros tipos de sindromes mieloproliferativas
ou mielodisplésicas.® O SG pode também ser manifestacdo
inicial ou de recaida de LMA previamente tratada, em remis-
s80, sendo acometidas com maior freqliéncia, as estruturas
Osseas (cranio, seios paranasais, esterno, costelas, vérte-
bras e pelve); ganglios linféticos e pele também sdo locais
comuns.*

O SG pode ser também a primeira evidéncia de uma
LMA e preceder sua manifestacdo na MO. Ocorre em 2% a
14% dos casos de LMA.* E mais fregiiente na LMA com
t(8;21) e nos subtipos morfolégicos FAB M, e M,

Os mieloblastos no SG expressam antigenos associa-
dos a células miel6ides, como CD13, CD33, CD117 e MPO.
Os monoblastos dos sarcomas monoblasticos apresentam
antigenos de superficie, CD14, CD116, CD115 e usuamente
reagem com anticorpos para lisozima, CD68 pela imuno-
histoquimica.

Relatamos um caso de SG com infiltragdes cuténea e
ganglionar, como primeira evidéncia de uma sindrome mielo-
proliferativa, secundério a mielofibrose primaria, diagnostico
confirmado por achados citolégicos do sangue, MO, pele e
imunohistoquimica de MO, ganglio e pele.

Paciente F.M.S., 65 anos, masculino, agricultor, proce-
dente de Santarém-PA, admitido no Servico de Hematologia
do Hospital Universitario Walter Cantidio, em setembro de
2005, com relato de prurido generalizado ha trés anos, se-
guindo-se o aparecimento de placas eritémato-descamativas
em membros superiores e inferiores, aparecimento de "mas-
sa' em regido inguinal bilateral ha 24 e aumento de volume
abdominal ha aproximadamente 12 meses. Referia inter-
namento prévio em dois hospitais terciarios, com diagnosti-
co inicial de micose fungoide e, posteriormente, sindrome de
Sézary.

Ao exame fisico, apresentava estado geral regular, hipo-
corado (2+/4+), hidratado, afebril, eupnéico, sem alteracdes
neurol dgicas. Pressdo arterial em decubito dorsal de 120 x 70
mmHg, freqliéncia cardiaca de 92 bpm, sopro sistélico pan-
cardiaco (2+/6+). Ausculta pulmonar fisiolégica. Exame ab-
dominal, figado palpavel a4,0 cm do RCD e bago a 8,0 cm do
RCE. Apresentava dois linfonodos palpaveis em regiéo
inguinal direita, dois em regido inguinal esquerda, um linfo-
nodo em cadeia cervical posterior esquerda, o maior com
didmetro de 3,0 cm, fibroelasticos, ndo fusionados, sem si-
nais flogisticos, aderidos a planos profundos. Havia lesdes
cuténeas em placas, eritémato-descamativas, pruriginosas,
em térax e membros (Figuras 1e 2). Uma primeira biépsia e
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Figuras 1 e 2. Regido dorsal e joelho mostrando placas eritémato-
descamativas

Figura 3. Corte histolégico de pele pelo HE e coloracédo positiva
para mieloperoxidase

Figura 4. Corte histolégico de linfonodo pelo HE e coloracéo
positiva para mieloperoxidase. HE: hematoxilina-eosina

imunohistoquimica de pele que revelavam infiltrado linféide
atipico, provavel micose fung6ide, ndo sendo possivel con-
firmac&o diagndstica, antigeno de proliferacdo celular Ki-67,
CD20, CD3 e CD1a positivos. A tomografia de abdome (TC)
confirmou hepatoesplenomegalia e presenca de linfonodos
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inguinais bilateralmente. Na biopsia de MO, material hiper-
celular, compativel com envolvimento medular por linfoma -
micose fungdide/Sézary, hiperplasia megacariocitica e fibrose,
com aumento da reticulina.

O hemogramamostrou Hb: 7,5g/dL, Ht: 22%, hemécias
normociticas e normocrémicas; leucécitos: 16x10%L, com
desvio escalonado até blastos; e plaquetopenia: 16x10%L.
Sorologias parasifilis, HIV 1 e 2, HTLV 1 e 2, hepatite B e C
negativas. Imunohistoquimica de pele: CD20, CD34, CD2 e
CD68 negativos e CD45RB e MPO positivos, concluindo
gue a positividade para MPO indica a origem mieléide das
células neoplésicas, confirmando o diagndstico de leucemia
miel6ide aguda/sarcoma granulocitico (Figura 3). A biépsia
de linfonodo cervical mostrou hematopoese extramedular
com grande componente de células jovens, sendo consis-
tente com SG (Figura 4). O mielograma apresentou medula
hipocelular, série eritréide com 10% de hemécias em I&gri-
mas, série mieldide 76% e 3% de blastos. Os hemogramas
seriados mostraram persisténcia de reacéo leucoeritro-
bléstica e dacridcitos. O cariétipo foi normal pela andlise de
mitoses em banda G.

O paciente foi tratado com hidroxiuréia (2,0g) ao dia,
durante cinco dias, havendo piora das lesdes cutaneas, inici-
ando-se ARA-C, subcutaneo, em baixas doses. Houve re-
gressdo total das lesbes e do prurido. O paciente encontra-
se em acompanhamento ambulatorial até o momento.

No caso descrito, evidenciamos a associagdo de SG
com sindrome mieloproliferativa, mais especificamente
mielofibrose idiopética, pois 0 paciente apresentava acentu-
ada esplenomegalia, reacéo leucoeritrobléstica, presenca de
dacriécitos e fibrose medular confirmado pela reticulina.

Envolvimento cutdneo em LMA é manifestagdo comum,
entretanto SG sem manifestagdes leucémicas € uma condi-
¢8o rara® O diagndstico pode ser dificil sem imunohisto-
quimica. Quando os sarcomas consistem de células predomi-
nantes da linhagem monocitica, séo diagnosticados erronea-
mente como linfomas malignos mesmo com imunohisto-
quimica porque freqlientemente apresentam positividade para
antigenos de células T. No caso em estudo, o paciente teve
diagnostico inicial de linfoma cuténeo T.

As manifestacbes do SG sdo semelhantes as do linfo-
ma, podendo ser facilmente confundido com linfoma malig-
no, quando ndo ha evidéncia de leucemia. Antigenos
mieléides, como a lisozima, devem ser incluidos no diag-
nastico imunohistoquimico de linfoma para excluir SG° Nes-
te caso a imunohistoquimica revelou positividade para a
MPO e os achados histolégicos de pele e ganglio linfético
foram compativeis com infiltracgo por SG. Na literatura, en-
contram-se relato de cerca de 400 casos de SG® sendo mais
freqUentes em criangas, geralmente associados a estrutu-
ras 6sseas. Quando o tumor aparece precedendo a apre-
sentacdo da leucemia miel6ide cronica, as estruturas mais
freqlientemente comprometidas sdo os ganglios linféticos,
meninges, pele, mamas e 0ssos planos. No presente caso, 0
SG foi descrito em adulto, sem comprometimento ésseo,
como a primeira evidéncia de uma sindrome mielopro-
liferativa.




Rev. bras. hematol. hemoter. 2008;30(1):61-69

Carta ao Editor

Abstract

A case of granulocytic sarcoma of skin and lymph nodes is reported
in a 65-year-old man as an initial presentation of a myeloproliferative
disorder, chiefly involving myelofibrosis. The symptoms, physical
examination, hematological findings, imunohistochemistry and
anatomopathological results and evolution of the disease are
described. As this is an unusual case, stress was placed on the
diagnostic confusion that may occur. Rev. bras. hematol. hemoter.
2008;30(1):66-68.
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