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pattern expression of TRBC1, without expressions of CD5,
CD7, CD16, CD25, CD28, CD30, CD57, CD45RA, cyTCL1. Dis-
cussion: The PB and BM immunophenotypes did not meet
the criteria for the diagnosis of MF. The immunophenotype
observed was compatible with monoclonal cytotoxic CD4
cells, which may correspond to a rare case of CD30 negative
Anaplastic Large Cell Lymphoma transformed from a small
cell variant of anaplastic large cell lymphoma, which has an
aggressive clinical course. Based on the few reported cases,
it can be suggested that the prognosis is the same as that
seen in other forms of cutaneous T lymphomas, in which
the predominance of small cells has an indolent clinical
course, whereas large T cell lymphomas are expected have
a more aggressive clinical course. But it is irrefutable that
the presence of markers such as Perforin and Granzyme are
related to greater cytolytic activity, which correlates with
more aggressive behavior. Therapeutic approaches for these
patients range from topical treatments in the early stages,
or intensive chemotherapy and stem cell transplantation for
more aggressive diseases. But the treatments available for
these T-cell lymphomas are not effective enough and new
treatment modalities are needed.
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Objetivos: A macroglobulinemia de Waldenstrom é um
linfoma indolente de células B raro, caracterizado por
infiltracdo linfoplasmocitaria da medula 6ssea e presenca da
imunoglobulina M monoclonal (IgM). Sua apresentagao clinica
é heterogénea, visto que se da pela soma dos sinais e sintomas
secundarios a infiltracdo de 6rgdos por células clonais, e car-
acteristicas imunoldgicas e fisico-quimicas especificas de IgM
monoclonal. Uma complicagdo comum deste linfoma é a neu-
ropatia periférica, que pode estar presente no seu diagnostico
ou posterior a ele. Material e métodos: A pesquisa foi realizada
por meio de revisdo bibliografica que versasse sobre a temética
nas bases de dados cientificas PubMed, MEDLINE e SciELO,
com critérios de inclusdo artigos publicados entre 2010 e 2020
e descritores “Waldenstrom’s macroglobulinemia and neu-
ropathy”e “Waldenstrom’s macroglobulinemia and peripheral
neuropathy”, sem restricio de idioma. Resultados: Foram
encontrados 7 artigos relacionados aos descritores; destes,
7 foram selecionados por relacionarem a macroglobuline-
mia de Waldenstrom e neuropatia periférica, contemplando
3 artigo de revisdo, 1 relato de caso e 3 artigos originais.
Discussdo: As neuropatias periféricas relacionadas com a
paraproteina IgM sdo um grupo heterogéneo de doencas
frequentemente associadas a gamopatias monoclonais IgM,

incluindo a Macroglobulinemia de Waldenstrom. A fisiopa-
tologia da associacdo entre a neuropatia periférica e a
Macroglobulinemia de Waldenstrom ainda néo é bem com-
preendida. Contudo, estudos demonstram que nestes casos,
ocorre o depédsito monoclonal de IgM em lamelas alargadas
das fibras de mielina e nos restos de mielina contidos nas
células de Schwann e macréfagos. Isso ratifica que a patogé-
nese seja um efeito direto das proteinas M no nervo periférico,
resultando no processo de desmielinizacdo. Em geral, esta
neuropatia adquirida se apresenta como sensorial, com perda
distal, desmielinizante, simétrica com a proteina M, com forca
geralmente normal, sentidos de pino e vibragdo reduzidos e
presenca de distirbios de marcha. Em relacdo ao tratamento,
existem dados muito limitados para fazer recomendacoes
definitivas. Contudo, em pacientes com Macroglobulinemia de
Waldenstrom evidente e neuropatia periférica, o tratamento
da doenca secunddria sera a abordagem da doenca primaria,
levando em consideracdo o risco de neuropatia relacionada
a terapéutica utilizada. Conclusdo: Percebe-se que existem
dados limitados para orientar a pratica clinica em pacientes
com neuropatia periférica associada a Macroglobulinemia de
Waldenstrom. Além disso, a maioria dos resultados do trata-
mento tem sido insatisfatéria. Desta forma, esta associacdo
requer investigacOes neurolégicas e hematolégicas adequadas
para diagnéstico, monitoramento e terapéutica adequados.
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Relato:Feminina, 84 anos, com histéria prévia de
hipotireoidismo, hipertensdo arterial sistémica, cardiopatia
isquémica e tabagismo é atendida na emergéncia do HCPA
por tosse e dispneia. Ao exame, apresentava linfonodome-
galias cervicais e axilares, ausculta pulmonar com roncos e
rash cutdneo em membros superiores associado a prurido.
Laboratoriais da admissdo eram Hb 13g/dL, leucocitose
24.000 (4.0 a 12.0 x 103/ul) com 5% bastdes e 3% plasmdc-
itos, plaquetas 236.000 (150 a 400 103/ul), creatinina 0,87
mg/dL (TFG 61), calcio 12 mmol/L, LHD 497, sorologias para
hepatites virais e HIV negativos, eletroforese de proteinas
com imunofixacdo - auséncia de banda monoclonal, IgG
3643. Foi testada para COVID-19 sendo negativo e tratada
com amoxicilina+clavulanato e azitromicina por infeccao de
foco respiratério. Prosseguiu-se investigacdo com Tc térax,
abdome e cervical que evidenciaram linfonodomegalias
difusas. Foi entdo submetida a bidépsia excisional de linfon-
odo cervical que confirmou com PD-1 (CD279) +, CXCL 13
+, CD3+, CD5+ CD21+, fechando diagnéstico para Linfoma
de cél T angioimunoblastico. Posteriormente realizou-se
biopsia de medula éssea que mostrou comprometimento
medular, portanto, neoplasia em estagio 4/IPI 5 alto risco.
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