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Apresentacdo cutanea inicial de linfomas na infancia’
Initial cutaneous manifestation of lymphomas in children
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Resumo: Os linfomas cutaneos compreendem um grupo heterogéneo de desordens linfoproliferativas que
envolvem a pele e sao classificados como um subgrupo dos linfomas nio Hodgkin. No periodo de 1981 a
2007, 100 casos de linfomas em criancas foram admitidos no Servico de Hematologia, do Hospital das Clinicas
da Universidade Federal de Minas Gerais, sendo que nove apresentaram manifestacio cutinea inicial. Trés
pacientes foram classificados como linfoma cutineo primdrio e seis como sistémicos. Sete pacientes apresen-
taram linfoma de células T, um, linfoma linfoblastico B e um, imunofenétipo indefinido. Nenhum 6bito ocor-
reu nos pacientes com linfoma cutineo primario.
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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.

Keywords: Lymphoma, T-cell, cutaneous; Pediatrics; Prognosis

2

Os linfomas envolvem a pele, primaria ou O objetivo deste estudo é relatar a evolugiao

secundariamente, e sao classificados como um
subgrupo de linfomas nao Hodgkin (LNH). S6 podem
ser considerados os linfomas cutineos primarios
(LCP), quando se apresentam, inicialmente, na pele,
sem evidéncia de envolvimento extracutineo ao
diagnostico, ap6és um estadiamento completo."? Na
crianca, os LNH representam 6% a 10% das neoplasias
malignas. ApGs o sistema gastrintestinal, a pele é o
sitio extranodal mais atingido.*"
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clinica de criangas, com manifestacoes cutineas de
linfoma, acompanhadas no Servico de Hematologia,
do Hospital das Clinicas da UFMG. Em estudo
retrospectivo de 100 criancas com LNH, admitidas
naquele Servico no periodo de 1981 a 2007, nove
pacientes apresentaram acometimento cutineo ao
diagnostico. O estudo foi aprovado pelo Comité de
Etica em Pesquisa da UFMG.

Dos nove pacientes, quatro eram do género
masculino e cinco do feminino (Quadro 1). A
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Apresentacdo cutdnea inicial de linfomas na infancia

mediana de idade ao diagnéstico foi de 4,9 anos (1,5
a 12,8 anos). Os nove pacientes apresentavam lesoes
na pele ao diagnostico. As lesdes cutineas estavam
localizadas, principalmente, nos membros, seguida
pela face e couro cabeludo. Em sete criangas, as lesoes
eram multiplas e em duas eram Unicas (Figuras 1A e
1B). Em quatro pacientes, havia comprometimento
medular, em um, do SNC e, em outro, presenca de
linfadenomegalia. Portanto, a doenca foi considerada
sistémica, com acometimento cutineo em seis
pacientes, e primaria em trés. Todos receberam
quimioterapia sistémica que variou conforme a
apresentacao e tipo histologico.

A mediana de seguimento foi de 3,4 anos (3
meses a 17,4 anos). Inicialmente, os trés pacientes
diagnosticados como LCP (pacientes 5, 8 e 9)
alcangaram a remissio completa e, assim,
permaneceram até o encerramento do estudo. Das
seis criangas com doenca sistémica, trés permanecem
em remissao e trés faleceram, duas por complicacoes
do tratamento e o terceiro, portador do virus da
imunodeficiéncia adquirida, em decorréncia da
doenca de base (caso 2). Todos os 6bitos aconteceram
com a doenca em atividade.

FiGURA 1: ManifestacOes cutaneas de linfomas. A - Linfoma
cutaneo primario de grandes células T anaplasico. B Linfoma cuta-
neo primdrio; de células T do tipo paniculite
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Ao contrario dos LNH sistémicos, onde a
linhagem celular mais comum é a B, os LCP sio
provenientes principalmente de células T. Os LC de
células T sio um grupo heterogéneo de doencas
linfoproliferativas, caracterizadas pela expansao
clonal de células T maduras, pos-timo, que infiltram a
pele. O LCP de células B é raro em criancas, exceto
nos casos excepcionais de linfoma linfoblastico de
células B precursoras (LL-B), com manifestagao inicial
de doenca localizada na pele.” Na presente casuistica,
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 imunofenétipo foi
indefinido (marcadores B e T negativos).

Também em criancas e adolescentes, a micose
fungoide (MF) ¢ a forma mais comum de LC,
responsavel por 40% dos casos. A evolucao clinica é
indolente, com lenta progressio."”” Na presente
casuistica, nao foi diagnosticado nenhum paciente
com MF, o que pode refletir real variagdo
epidemiolégica ou, mais provavelmente, variacio
amostral.

O linfoma cutaneo de grandes células
anaplasicas pode ser primdrio de pele (caso 5) ou
manifestar-se de forma sistémica (caso 2). Em
criancas, predomina a forma sistémica, com
prognostico reservado quando também acomete a
pele.*” O LCP de grandes células anaplasicas apresenta
o prognostico mais favoravel, e em geral, nio sio
detectadas alteragcOes citogenéticas, como a
translocacdo t(2;5) (p23;q35) e o produto da fusio
resultante, ALK (quinase do linfoma de grandes
células anapldsico), como ocorre na forma sistémica.
Dessa maneira, apesar de quadro morfolégico
idéntico, tem sido postulado que o LCP de grandes
células anapldsicas CD 30 positivo e o linfoma de
grandes células anaplasicas sistémico sejam doencas
distintas que diferem no comportamento clinico e na
patogénese."’

Um paciente foi classificado como LCP do tipo
paniculite (caso 8), pois o infiltrado neoplasico
acometia, de forma difusa, o tecido subcutianeo. Trata-
se de um subtipo menos comum de linfoma cutineo
primdrio de células T. *

Em relacao ao paciente com imunofenétipo B,
o tipo histologico foi linfoma linfoblastico de células
B precursoras. Como relatado na literatura, as
neoplasias de células B precursoras, geralmente, se
manifestam como leucemia linfoblastica aguda, sendo
o linfoma linfoblastico B pouco comum, ocorrendo
em pacientes jovens, do sexo feminino, com
tendéncia a acometer a pele e os ossos longos.’
Também a paciente desta casuistica era jovem, com
comprometimento medular ao diagnoéstico e
posterior evolugao para leucemia linfoblastica, vindo

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



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

a falecer trés meses apOs o inicio do tratamento.

E interessante notar que, em trés pacientes da
presente casuistica, o diagnostico inicial nao 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 diagnoéstico de LC,
mesmo em criancas, nas quais ¢ mais raro.

Em relagcao ao progndstico, os pacientes com
LCP, em geral, ttm uma maior probabilidade de
sobrevida, livre de eventos, que aqueles com LCS,
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