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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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O performance status era 4, sendo instituido tratamento
paliativo com prednisona e ciclofosfamida. Discussdo: A
deteccdo de células plasmociticas no sangue periférico com
elevacdo de IgG em paciente idoso sugeriria a hipétese
diagnéstica de neoplasia de plasmocitos. No entanto, a
investigacdo demonstrou a presenc¢a de Linfoma de cél T
angioimunoblastico (AITL). Este é um subtipo do linfoma
de células T periférico. que representa 1% a 2% de todos
os linfomas ndo Hodgkin. A manifestagdo clinica pode ser
inespecifica, mas sintomas B (febre, sudorese noturna e perda
de peso) e linfonodomegalias permanecem manifestagoes
mais comuns. AITL pode estar associado a esplenomegalia
acentuada, e, por ser uma doenca sistémica, os infiltrados
caracteristicos podem ser vistos em outros locais de envolvi-
mento, incluindo o figado e o pulméo, erupcdo cutdnea com
prurido também pode ser um achado. Aproximadamente,
70% dos paciente terdao acometimento da medula Ossea, e,
em estdgio inicial, é incomum. As caracteristicas laborato-
riais incluem eosinofilia, hipergamaglobulinemia policlonal,
aumento da desidrogenase lactea (LDH) sérica e da velocidade
de hemossedimentacdo (VHS), bem como autoanticorpos cir-
culantes (crioaglutininas, crioglobulinas, complexos imunes,
teste de Coombs direto positivo) e fendmenos paraneoplasi-
cos de natureza imunoldgica (anemia hemolitica, vasculite
leucocitoclastica, artrite reumatoide e doenga autoimune
da tiroide). O progndstico é reservado, com sobrevida global
de aproximadamente 30% em cinco anos e sobrevida medi-
ana inferior a 26 meses para o tratamento convencional.
(CHOP/CHOEP). Conclusdo: AITL é um linfoma de células
T periférico raro que apresenta progndstico ruim mesmo
com tratamento quimioterdpico e, além disso, muitos sdo
diagnosticados ja em estagios avancados. Avaliacdo clinica
do paciente e seu performance status devem ser levados em
consideracdo para eleicdo do tratamento. No paciente em
questdo, optou-se por tratamento menos agressivo, tendo em
vista que tratamento convencional ndo traria perspectiva de
cura e acarretaria em possiveis eventos deletérios a paciente
idoso e com baixa performance.
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Introdugdo: A leucemia/linfoma de células T do adulto
(ATLL) é um tipo raro de hemopatia maligna tendo como
agente etioldgico o Virus Linfotrépico de Células T Humana
do tipo I (HTLV-1). O quadro clinico inclui lesées de pele,
hipercalcemia, elevacao de lactato desidrogenase (LDH), ade-

nomegalias, mielopatias e leucocitose com linfécitos atipicos
do tipo TCD4. Objetivo: Relato um caso de um paciente da
cidade de Macau-RN, com ATLL, apresentando lesoes de pele,
perda de peso (>13%), leucocitose e linfonodomegalia sup-
raclavicular. Descrig¢do de caso: Paciente do sexo masculino,
pedreiro, pardo de 67 anos, hipertenso, foi internado em hospi-
tal de Natal-RN, com prurido intenso, leses de exantematicas
difusas de pele ha 13 dias, associada a adinamia progressiva,
perda ponderal de peso (P: 73Kg, 63Kg -13,6%), hiporexia, febril
(37,8°C), sonoléncia insidiosa e progressiva. Exame fisico evi-
denciou linfadenomegalia palpavel em cadeia supraclavicular
direita, 1 cm, mével e indolor. Abdome dolorido & palpacdo
profunda em hipocondrio direito e fossailiaca esquerda, hepa-
toesplenomegalia moderada. No hemograma com leucocitose
r presenca de linfécitos atipicos com nucleo convolutos (Flow-
Cell), Creatinina 6,81 mg/dL, ureia 349 mg/dL, hiperuricemia
14,9 mg/dL, hipercalcemia 12,8 mg/dL, LDH 723 U/L, Fosfatase
alcalina 1.388 U/L, GGT 183 U/L. A ultrassonografia abdomi-
nal, dos rins e das vias urindrias revelaram pancreatite aguda
com sinais de saponificacao (esteatonecrose da gordura peri-
pancredtica) e nefropatia parenquimatosa aguda bilateral,
respectivamente. O ecocardiograma transtoracico identificou
esclerose valvar adrtica e mitral. A Imunofenotipagem por
Citometria de Fluxo constatou doenca linfoproliferativa de
células TCD4+ maduras, sendo o diagnéstico da ATLL confir-
mada pela soroldgica reagente para HTLV-1. A partir de entéo,
iniciou-se tratamento adequado para ATLL com reversao do
quadro clinico, seguindo atualmente em acompanhamento
ambulatorial. Conclusdes: A atuagcdo multiprofissional com
investigacdo clinica apurada associado e exames laboratori-
ais especificos tais como imunofenotipagem por citometria de
fluxo e testes sorolégicos sdo imprescindiveis para o diagnés-
tico precoce e tratamento do ATLL, uma entidade rarano RN e
que apresenta quadro alta mortalidade quando ndo diagnos-
ticada e tratada precocemente.
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Introdugdo: O linfoma plasmabléstico é um raro e agres-
sivo linfoma ndo Hodgkin que possui maior incidéncia em
pacientes infectados pelo virus da imunodeficiéncia humana
(HIV). Nestes, acomete principalmente a cavidade oral. Em
pacientes sem HIV, ha maior frequéncia de acometimento
fora da fora da cavidade oral. Devido a sua raridade e
auséncia de marcadores especificos, o diagndstico pode ser
dificil e o diagnéstico diferencial inclui outros tipos de lin-
foma ndo Hodgkin e mieloma multiplo, sobretudo quando
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