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Introdugdo: O linfoma de Hodgkin (LH) é uma neoplasia
linfoproliferativa que se origina dos linfécitos B do centro
germinativo. Apresenta incidéncia bimodal e manifesta¢es
linfonodais cervicais, axilares e toracicas e acometimento
mediastinal em 2/3 dos casos e, mais raramente, de areas
extralinfonodais. A sindrome de Evans (SE) é uma doenca
rara e de prevaléncia desconhecida, definida pela combinacédo
de anemia hemolitica auto-imune (AHAI) e trombocitopenia
imune (PTI). Na metade dos casos a etiologia é primadria,
quando ndo hd nenhuma doenca associada, mas tam-
bém pode ocorrer secunddria a doengas subjacentes, como
distarbios autoimunes, imunodeficiéncias, infecc¢des, poés
transplante de células-tronco hematopoiéticas e neoplasias,
especialmente doencas linfoproliferativas. Objetivo: Relatar
um caso de SE secunddria a LH, justificado pela escassez
de relatos na literatura devido a raridade da sindrome e
desta associacdo. Material e métodos: Coleta de dados de
prontudrio clinico e revisdo bibliografica. Relato de caso:
Paciente do sexo masculino, 30 anos, com diagnéstico de LH
em 2014, em remissdo, procurou atendimento médico em
junho de 2020 devido astenia. Ao exame fisico apresentava
palidez cuténeo-mucosa. Exames laboratoriais evidenciaram
anemia (hemoglobina 6,0) com teste da antiglobulina direta
positivo 3+, evoluindo posteriormente com plaquetopenia
(3.000 plaquetas), sendo entdo constatado SE. O paciente
apresentava histéria prévia de LH classico, subtipo escle-
rose nodular (CD15+ e CD 30+), tratado na ocasido com o
esquema ABVD seguido de BEACOPP e esplenectomia de causa
nao esclarecida. Diante de bicitopenia intensa, optado por
pulsoterapia com metilprednisolona e manutengao com pred-
nisona, com melhora parcial dos pardmetros hematimétricos,
sendo necessario o uso de imunoglobulina posteriormente.
Foi constatado linfonodomegalia cervical e retroperitoneal
em tomografia, com formacdo de conglomerados linfon-
odonais de até 2 cm. PET CT evidenciou linfonodo cervical
hipermetabdlico medindo 1,4 cm com aumento discreto do
catabolismo glicolitico difuso em todo esqueleto axial e apen-
dicular. A biépsia de linfonodo cervical e medula éssea,
sugerido LH pela presenca de células de Reed-Sternberg, con-
firmado por imunohistoquimica. Discussdo: A associacdo de
linfomas com desordens autoimunes tem sido relatada ha
tempos, porém seus mecanismos ainda nao estdo claros dev-
ido a raridade do fenémeno. A SE é um distirbio autoimune
caracterizado por desregulacdo imune e se apresenta com
sinais e sintomas de AHAI e PTIL E importante ressaltar que
a SE primadria é um diagndstico de exclusdo. Nenhum teste
isolado pode confirmar o diagnéstico, devendo este basear-se
na avaliacdo clinica-laboratorial e apds a exclusdo de causas
secundarias. O tratamento inicial para SE primdria consiste
em corticoterapia. Em pacientes com SE secundaria, o trata-

mento é direcionado para a doenca de base. A associacdo de
SE com LH ¢ infrequente, sendo mais relatado associacoes de
SE com linfoma nao Hodgkin e leucemia linfocitica crénica.
Concluséo: O diagndstico de doencas linfoproliferativas deve
ser considerado em todo paciente apresentando SE. O segui-
mento dos casos de SE também é de extrema importancia,
visto que esta condi¢do pode preceder o surgimento de lin-
foma em meses a anos.
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Introducdo: A leucemia/linfoma de células T do adulto
(ATL) consiste em doenca linfoproliferativa de células T per-
iféricas associada a infecgao pelo virus HTLV1. De curso clinico
varidvel, pode se apresentar de forma assintomadtica até for-
mas agressivas de curso fulminante. Os virus HTLV1 e 2 se
apresentam como proé-virus, cujo genoma integra-se ao DNA
de linfécitos do hospedeiro. Pode ser transmitido por via par-
enteral, sexual ou vertical. Neste trabalho é descrito resultados
do rastreio da infec¢do pelo HTLV1 entre familiares de caso
indice. Relato de caso: Mulher, 42 anos, admitida por tosse
seca, febre, perda ponderal, astenia e dor retrorbitaria com
40 dias de duracdo. No exame fisico apresentava palidez;
tomografia de térax evidenciou opacidades parenquimatosas
bilaterais e linfonodomegalias mediastinais e hilares. Tomo-
grafias de abdome e pelve foram normais. Pesquisas de
micobactérias em lavado broncoalveolar e por bidpsia trans-
brénquica foram negativas. Leucocitose (36,2 x 106/mm?3) as
custas de linfécitos maduros e atipicos (21,3 x 10%/mm?, alguns
com morfologia de “flower cells”) motivou suspeita de ATL.
Pesquisa para HTLV1 por quimioluminescéncia foi reagente
(titulo 71 - VR<1). Imunofenotipagem de sangue periférico
documentou processo linfoproliferativo crénico T (37,5% de
linfécitos T anémalos CD45+, CD3+ fraco, CD7-, CD2+, CD4+,
CD5+, CD38+ heterogéneo). Bidpsia de medula éssea revelou-
se hipercelular por infiltracdo difusa por pequenos linfécitos.
Estudos citogenéticos nédo foram realizados. Demais achados
incluiram hipercalcemia (13,3 mg/dL), disfuncdo renal (ureia
sérica 50 mg/dL e creatinina sérica 2 mg/dL) e elevacdo de
desidrogenase lactica sérica (339 U/L). Forma aguda leucémica
da ATL foi considerada e terapia baseada em zidovudina
e interferon-alfa foi instituida com melhora temporaria do
estado clinico. Paciente evoluiu com morte por pancreatite
aguda ndo-biliar e septicemia apds nove meses do inicio
do tratamento. Mediante diagnéstico, prole e conjuge de
caso indice foram convocados para estudo por sorologia


http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.htct.2020.10.353&domain=pdf
https://doi.org/10.1016/j.htct.2020.10.353
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.htct.2020.10.354&domain=pdf

HEMATOL TRANSFUS CELL THER. 2020;42(S2):S1-S567

S211

para HTLV1. Sorologia para HTLV1 e 2 de esposo foi nao
reagente. Sorologia de filha foi reagente e imunofenotipagem
revelou presenca de mais de 5% de linfécitos periféricos
CD3+/CD4+/CD25+, compativel com ATLL forma smoldering.
Permanece assintomadtica e em seguimento. Sorologia de filho
foi reagente e recusou seguimento. Discussdo: O HTLV tem
distribuicdo varidvel, maior prevaléncia no sul do Japao (10%)
e alguns paises africanos. Na América do Sul, estima-se que o
Brasil tenha o maior nimero de infectados, sendo Maranhao,
Pard, Pernambuco e Bahia os Estados de maior prevaléncia
(6,7-10/1000 habitantes). Como infec¢do negligenciada, a falta
de programa de rastreio populacional nacional implica em
seguimento de transmissao e falta de diagndstico. Provavel
mecanismo de transmissao da infeccdo do caso indice para
filhos é o vertical. Conclusdo: Consideracdo para medidas
que visem diagnéstico precoce e difusdo de conhecimento
da histéria natural da infec¢do pelo HTLV1 sdo medidas fun-
damentais para controle da infeccdo pelo HTLV1 e, assim,
minimizar complica¢des potencialmente graves da infecgdo.
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Introduction: RTXM83 was previously evaluated in a phase
3, prospective, multicenter, randomized study to compare
the efficacy, pharmacokinetics (PK), pharmacodynamics (PD),
safety, and immunogenicity profile versus reference ritux-
imab as first-line treatment of Diffuse Large B-Cell Lymphoma
(DLBCL). The study (ClinicalTrials.gov Identifier: NCT02268045)
carried out in twelve countries, including Brazil, established
that RTXM83 showed non-inferior efficacy and similar safety
and immunogenicity to the reference rituximab, which led
to its regulatory approval in Brazil in 2019. However, the
phase 3 study did not collect long-term efficacy endpoints,
as progression-free survival (PFS) and overall survival (OS).
Objectives: In addition to phase 3 study, we designed this
retrospective extension study to obtain long-term safety and
efficacy results for the rituximab biosimilar, and to gather
information from phase 3 study in the Brazilian population.
Methodology: Among 272 patients randomized in the phase
3 study, 28 are Brazilian patients from four regions of Brazil,
including the Northeast, Center-West, Southeast, and South.
The study enrolled 12 patients in the reference rituximab arm
and 16 patients in the RTXM83 arm. To investigate DLBCL
endpoints in Brazilian patients, we will perform a subgroup
analysis comprising those 28 patients previously randomized
in the phase 3 study. The analysis will include patient charac-
teristics, event-free survival (EFS), overall response rate (ORR),

and adverse events. To evaluate RTXM83 long-term safety
and efficacy endpoints, we will retrospectively collect PFS, OS,
and late adverse events during a follow-up of approximately
36 months since the date of randomization in the phase 3
study. Safety profile will include late adverse events of interest
as infections, late-onset neutropenia, progressive multifocal
leukoencephalopathy, reactivation of hepatitis, intestinal per-
foration, and secondary neoplasm. All 28 randomized patients
from 13 study sites will be eligible for this retrospective exten-
sion study once they consent to their data collection and sign
the Informed Consent Form. The source data from Brazil-
ian patients will be collected in their respective treatment
sites, which agreed to participate in this extension study.
We expect to conclude this study in early 2022. Perspec-
tives and conclusion: In developing countries like Brazil, the
use of biosimilars may result in significant health care sav-
ings and patient access to target therapies. Despite that, the
adoption of biosimilars in clinical practice is not yet widely
accepted among Brazilian physicians. Therefore, we do expect
to deliver more scientific data about rituximab biosimilar long-
term safety and efficacy endpoints, which may collaborate to
expand its use among patients with hematological diseases.
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