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Recidiva tardia de linfoma da zona marginal

Late relapse of marginal zone lymphoma
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O linfoma de zona marginal é um linfoma de baixo grau com curso clinico indolente e
potencial de recidiva.? Apresentamos um caso de recidiva tardia ap6s 25 anos de

aparente remissdo completa, levantando a possibilidade de recidiva de doenga
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preexistente ou desenvolvimento de novo clone neoplésico. Rev. Bras. Hematol. Hemoter.
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Introducéo

No inicio dos anos 90 foi proposta uma nova classi-
ficagdo que descrevia 0 que atualmente é conhecido como
linfoma da zona marginal, até aquele momento nomeado
linfoma monocitoide.? Atualmente, pela nova classificagéo
daOrganizagdo Mundial da Satide (2008) ele é subdivido nos
tiposMalt, nodal e esplénico. O subtipo histolégico Malt éo
mais preval ente, compreendendo 5% casos de linfomae com
algunsfatoresderisco jabem determinados. O principal deles
éainfecgdo cronicapor bactérias pouco agressivas (H.Pylori,
C. Psittaci, C. Jejuni, Borrelia Borgdorferi).>” Além das
infeccBes crénicas, a presenca de doencas autoimunes
também ja foi relacionada como fator de risco para este
subtipo.? O subtipo nodal sistémico € o menos prevalente,
com menos de 2% dos casos de linfoma.® Neste subtipo
geralmente ndo haevidénciade doencaextranodal ou doenga
esplénicaexclusiva, aém deter forteassociacdo comtireoidite
Hashimoto e sindrome Sjogren.®

Apesar da baixaincidéncia do linfoma esplénico, 2%
dos casos de neoplasias linfoides, este representaamaioria
dos casos de doenca linfoproliferativa crénica CD5 nega-
tiva.81° Sua incidéncia € maior nos individuos acima de 50

anos e ndo haprevalénciade sexo.2 Caracteristicamente, este
linfoma envolve bago e linfonodos hilares esplénicos. A
infiltracdo da medula 6ssea ocorre natotalidade dos casos e
caracteristicamente esta doenca tem carater indolente e
evolugdo lenta, com bom prognostico para a maioria dos
pacientes. Este subtipo delinfomajafoi correlacionado com
sorologia positiva para o virus C, inclusive com relatos de
caso de remissao completa da doenca ap0s tratamento para
erradicacéo do virus.**

O tratamento estaindi cado quando hasintomasclinicos
importantes e se baseia no uso de quimioterapia e/ou
anticorpo monoclonal .2 Cirurgiapode ser aindaconsiderada
em aguns casos. O progndstico mais reservado esta rela-
cionado a presencga de grandes massas, mutacdo do gene
p53 e delegdo 711314

Relato de caso

Apresentamos caso de paciente de 37 anos, sexo
masculino, natural de S&o Paulo, mecénico. Deu entrada na
Santa Casa de Misericordia de Sao Paulo em julho de 1983
com queixadefebreeperdapondera de 15 kg em um periodo
de cinco meses. No exame fisico descrito no prontuério,
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apresentava importante hepatomegalia, esplenomegalia e
aumento de linfonodos em todas as cadeias avaliadas (cer-
vical, axilar einguinal). Os exames laboratoriais da ocasi&0
ndo demonstravam anemia, leucocitose ou plaquetopenia (Hb
12,7mg/dL ; Leuco 8.700 mil/uL com 20% linfécitose plaguetas
de 210.000/uL). N&o havia outros exames de avaliacéo de
doenca disponiveis no prontuério da época. Na ocasiéo, o
pacienterealizou USG de abdome, que mostravatumoragtes
hepéticas e esplénicas, aumento de ganglios abdominais,
principalmente em hilo hepético, e aumento dos rins
bilateralmente.

Figura 1. Biopsia de linfonodo cervical excisado em 1983. Maioria
das células apresenta imunofenétipo CD20+
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Foi realizadaexcisdo delinfonodo axilar esquerdo, e 0
anatomopatol 6gico eimuno-histoquimica(Figural) revelaram
diagndstico delinfomalinfocitico pouco diferenciado (CD20+,
CD10-, CD5-, BCL2+). Naocas &0 foram reglizadosdez ciclos
de quimioterapia sistémica com ciclofosfamida 1.400 mg;
vincristina2 mg; metotrexate 30 mg e prednisona 100 mg.

O paciente permaneceu assintomatico até junho de
2007 quando evoluiu com quadro de esplenomegalia sem
sintomas si stémi cos associados. No hemograma da ocasi &o
apresentava leucocitose com linfocitose (Hb 16,4g/dl; Ht
49,2; leuco 23.3 mil/uL com 74% de linfécitos e plaquetas
373.000/uL). Além do hemograma, o DHL estava alterado
(388u/VR:1 104-278u/L) e as dosagens dasimunoglobulinas
estavam normais.

A imunofenotipagem do sangue periférico foi com-
pativel com linfoma de zona marginal esplénico (CD19+,
CD20+, CD23+, CD22+, FMC7+ e CD5-, CD10-, CD79a-,
CD38-, CD11b-) (Figura?).

O paciente realizou esplenectomia por decisdo da
equipe médica e o resultado do anatomopatol 6gico foi
também compativel morfol 6gicaeimuno-histoquimicamente
com linfoma esplénico. Apds trés meses de observagéo, o
pacientefoi reavaliado e, em exames|aboratoriais, mantinha
leucocitose com linfocitose. Na tomografia de abdome foi
encontradalesdo em regi&o dabexiga. O pacientefoi enca-
minhado para avaliag8o da urologia com confirmagdo de
diagnostico de adenocarcinomade bexiga. Atualmente esta
em tratamento de neopl asia solida com retornos periédicos
ao ambulatorio.
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Figura 2. Imunofenotipagem de sangue periférico realizada na recidiva em 2007 compativel com o diagnéstico de linfoma esplénico da zona

marginal (CD19+,CD22 positivo forte, CD5-)
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Discusséo

O linfomade zonamarginal esplénico acomete princi-
palmente individuos acima dos 50 anos com curso clinico
indolente e caracteristicamente com esplenomegalia sem
linfonodomegalias. No caso apresentado, o paciente deu
entrada no servico na quarta década de vida com quadro de
linfoma sistémico, com linfonodomegalias associadas a
hepatoesplenomegalia. Nestaocasido ndo possuialinfocitose
no sangue periférico. Houve excel ente resposta ao esguema
quimioterapico proposto e 0 paciente permaneceu em
remissdo por 25 anos. Narecidiva, aapresentacdo dadoenca
foi completamente distinta, com esplenomegalia sem
linfonodomegalias e linfocitose no sangue periférico. A
imunofenotipagem e 0 anatomopatol 6gico foram compativeis
com linfoma esplénico de zona marginal (Figura 2). Neste
momento foram revistas as |aminas do diagnostico e carac-
terizado morfol6gica e imuno-histoquimicamente como
linfomade zonamarginal noda (Figural). Naofoi encontrado
nenhum caso semelhante descrito em revisdo de literatura
realizada no banco de dados Pubmed/Database usando-se
como palavras-chaves marginal zone lymhoma com limites
paralinguainglesa e humanos e sem limites de data.

A raridade do caso esta no fato de ser encontrada uma
recidivabastante tardiade um linfomaindolente, considerado
curado na ocasido e com apresentacdo clinica distinta da
apresentacdo inicial. E vélido considerar que, concomitan-
temente, o paciente desenvol veu um carcinomauroepitelial,
e como 0 mesmo jamais foi tabagista e ndo relata casos de
tumores sdlidos na familia, a lesdo pode estar associada a
toxicidade tardia do esquema quimioterapico inicialmente
redlizado.

Abstract

Marginal zone lymphoma is a low grade lymphoma with an indolent
course and chance to relapse. We present a case of a patient who
suffered relapse after 25 years of apparently complete remission of
a low-grade non-Hodgkin lymphoma. Rev. Bras. Hematol. Hemoter.
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