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Objetivo: Descrever um caso de Linfoma Hepatoesplénico
Gama-Delta (LHGD) com diagnéstico apés imunossupressao
cronica. Introducao: O Linfoma Hepatoesplénico Gama-Delta
é uma neoplasia muito rara e de rapida progressao, derivada
de células T citotéxicas duplo-negativas (CD4-CD8-), usual-
mente positivas para o receptor TCR gama-delta, que podem
expressar marcadores de células NK. O pico de incidéncia é
em adultos jovens do sexo masculino. Apesar de rara, ha uma
associacao conhecida com imunossupressao cronica, como
pacientes receptores de 6rgaos sélidos ou uso de azatioprina
e ifliximab em pacientes com doencas inflamatérias intesti-
nais (Pro et al., 2020). Caso clinico: Paciente masculino, 56
anos, com diagndstico de retocolite ulcerativa ha 3 anos, em
uso cronico de azatioprina, procurou servico hematologia em
setembro/2021 pois exame admissional mostrou leucopenia e
plaquetopenia discretos. Ao exame fisico apresentava esple-
nomegalia discreta, sem outras alteragoes. Fez exame de
medula éssea com imunofenotipagem que foi considerado
normal. Na época suspendeu o imunossupressor por suspeita
de ser leucopenia relacionada a droga, e fez tratamento
empirico com um curso de corticosteroide via oral (sic). O
paciente nao voltou ao servico de saude até fevereiro/2022
quando procurou hepatologista por quadro de ictericia asso-
ciada a febre, perda de peso e piora do estado geral. Ao exame
observou-se aumento da esplenomegalia, sem linfonodome-
galias ou outras massas. Hemograma com 1070 leucdcitos e
neutropenia severa (menos de 100/ul). Foi solicitado um
exame de subpopulacoes linfocitarias onde foi confirmada
neutropenia e vistos 25% de linfécitos T/NK (CD2, CD3, CD7 e
CD56 fortes), duplo-negativas (CD4 e CD8 negativos), positivas
para o receptor do TCR gama-delta. Enquanto aguardava o
resultado da bidpsia hepadtica, a avaliacao da medula 6ssea
confirmou infiltragao por células anormais de aspecto ima-
turo, positivas para CD3, CD2, CD7 e CD56 fortes, também pos-
itivas para CD16 e CD94. Apesar da duvida em se tratar de
linfoma T/NK, confirmou-se a presenca de expressao forte do
TCR gama-delta. A biépsia hepatica mostrou necrose hepatica
extensa em pontes e colestase moderada. Com a piora rapida
da neutropenia e faléncia hepatica progressiva, foi optado por
tratamento com quimioterapia intensiva. O paciente encon-
tra-se com discreta melhora clinica ha uma semana. Dis-
cussao: O linfoma hepatoesplénico de células T gama-delta é
caracterizado por uma proliferacao de células T maduras infil-
trando-se nos sinuséides do figado e bago. Clinicamente os
pacientes apresentam dor abdominal, fraqueza, hepatoesple-
nomegalia e trombocitopenia acentuada, além de sintomas
sistémicos e auséncia de linfadenopatia. Na avaliacao bioqui-
mica é possivel observar alteracoes hepdaticas como aumento
das transaminases e da fosfatase alcalina, anemia, pancitope-
nia e o aumento da LDH. As citopenias podem ser devidas a

hiperesplenismo, infiltracao da medula éssea, liberacao de
citocinas, ou ainda imuno-mediadas. Embora linfocitose seja
incomum, uma pequena populacao de linfécitos T anormais
pode ser detectada por citometria de fluxo. Foram relatados
mais de 30 casos deste linfoma envolvendo pacientes com
doenca inflamatédria intestinal desde 1996, a qual esta espe-
cialmente relacionada ao uso de terapias anti-TNF e imuno-
moduladores como azatioprina e 6-mercaptopurina.
Conclusao: Descrevemos aqui um caso raro de LHGD apds
uso cronico de azatioprina para retocolite ulcerativa, diagnos-
ticado através da andlise de sangue periférico.
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Descri¢ao do caso: Recebida amostra de medula dssea no lab-
oratdrio para realizacao de imunofenotipagem, mielograma e
caridtipo de paciente de 78 anos, sexo masculino, sem
informacoes clinicas relevantes, apenas com relato de “panci-
topenia”. Enviado hemograma que revelava: Hb: 7.6 g/dl;
VCM: 107; Leucdcitos: 2.500/mm?; Neutréfilos: 1.175/mm?,
Linfécitos: 900/ mm?, Plaquetas: 79.000/mm?. Imunofenotipa-
gem: inicialmente foi indicado painel para Sindrome Mielo-
displasica (devido achados do hemograma). Tratava-se de
medula éssea com importante componente dilucional, com
escassa representacao de precursores eritrociticos e de
células imaturas CD34pos, além de predominio de gran-
uldcitos maduros (CD11b e CD13 positivos). Foi observada
possivel populacao linfoide B suspeita (CD19pos/CD10pos/
CD45+++) com aumento da complexidade interna, que no
grafico CD45 x SSC plotava em regiao de mondcitos sendo
indicado portanto expansao do painel dirigido para Doencas
Linfoproliferativas Cronicas B. Na sequéncia, foram identifica-
das duas populacoes linfoides B maduras e anémalas distin-
tas, sendo assim caracterizadas: Populacao 1-correspondendo
a 4,3% do total celular, coexpressando CD11c, CD25, CD103,
CD123 e CD305 além do CD10 ja descrito, compativel com Tri-
coleucemia (a pesquisa de clonalidade nesta populacao foi
inconclusiva) e Populacao 2- 13,3% do total celular co-expres-
sando CD5, CD23 e CD200, com expressao mais fraca de CD20
do que observada na populacao 1, portanto com fendtipo
compativel com Leucemia Linfocitica Cronica (LLC), monoclo-
nais kappa. Mielograma: intensamente hipocelular, com pre-
dominio de linfécitos maduros (68,5% de aspecto tipico e
11,5% com prolongamentos citoplasmaticos). Caridtipo:
auséncia de células em metdfase. Somando-se as
informacodes do imunofendtipo com o hemograma e demais
dados clinicos e laboratoriais, o caso foi liberado como
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“Doenca Linfoproliferativa Cronica B Biclonal: Tricoleucemia
e Linfoma Linfocitico/Linfocitose B Monoclonal — tipo LLC”.
Conclusao: Nao é frequente a detecgao de clones linfoides B
distintos em uma uUnica amostra. Para a populacao 1, o
fendtipo foi especifico de Ttricoleucemia. Vale lembrar que
tricoleucemia entra no diagnéstico diferencial de
linfoproliferagcoes cronicas B CD10 positivas, ja que este mar-
cador pode estar presente em cerca de 10% dos casos. Ainda é
véalido considerar que nesses casos pode haver discrepancia
entre a porcentagem de células anémalas obtidas na citome-
tria em comparacao com o mielograma, visto que costuma
ocorrer hemodiluicao nas amostras de portadores de tricoleu-
cemia devido intensa fibrose medular. Para a populacao 2,
apesar do imunofendtipo descrito ser compativel com LLC,
nao havia descricao de linfocitose B persistente monoclonal >
5.000/mm?®. Portanto, seguindo critérios OMS-2016, o diag-
nostico mais acurado seria Linfoma Linfocitico, caso o
paciente apresentasse linfonodomegalias, ou caso contrério,
Linfocitose B Monoclonal tipo LLC, necessitando de correlacao
clinica para esta distingao.
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A LLA L3 (ou de células de Burkitt) tem sido definida com
forma leucémica do linfoma de Burkitt na classificagcao atual
da OMS. E uma neoplasia associada a presenca do EBV, e
recentemente alguns trabalhos tém mostrado que o virus
pode modular expressoes fenotipicas e genotipicas difer-
entes nas células tumorais. Apresentamos um caso da
forma leucémica do linfoma de Burkitt, que apresentou 2
subclones genotipicamente relacionados. Paciente mascu-
lino, 49 anos. Trauma toracico ha 3 dias sem fratura. Ao
exame fisico, mucosas descoradas ++ e esplenomegalia (5
cm). LDH 2.669 U, 4cido urico 8,79 mg, Creatinina 1,27. No CT
abdominal baco com 180 mm no maior eixo. Indice
esplénico 1728 (nl < 480). Auséncia de linfonodomegalias.
CT de térax normal. Sorologia para HIV negativa. Hb 7,7 g/L,
Leuco 12,4 x 10%/L, Blastos 40% Plaquetas 17 x 10%/L. Blastos
com morfologia de linfoma de Burkitt. Na imunofenotipa-
gem (plataforma de 8 cores — Euroflow) foram detectadas 2
populacées linféides. Uma delas teve fendtipo: CD45 Pareial
CD19*, CD20*, CD38*, CD10P¥<a! CD79b*, CD43Padl [gM
kappa (citoplasma e superficie). Negativa para CD34 e TdT.
A outra foi CD45**, CD19**, CD20", CD38 egative cpjgnesativo
CD79b, CD43 "eg3tive [g)M kappa (superficie). Negativa para
CD34 e TdT. A bidépsia de medula estava difusamente infil-
trada (90%) por células de tamanho médio. Na imunoisto-
quimca positividade para: CD20, CD79a, CD10, c-Myc, MUM

1, PAX-5, bcl-6, Ki67+ 95%. O paciente em tratamento desde
ha um més com boa resposta.
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Objetivo: Descrever um caso de infiltracao do sistema nervoso
central por células plasmadticas clonais em paciente sem
comprovacao de mieloma maultiplo (MM). Caso clinico:
paciente masculino, 52 anos, referia cefaléia holocraniana
continua e nauseas ha dois meses, associado a alteracao de
marcha e diminuicao da acuidade visual progressiva ha duas
semanas. De histéria pregressa tinha diagndstico de cancer
de reto tratado cirurgicamente, e HIV positivo em tratamento
com terapia antiretroviral, com carga viral nao detectada e
CD#4 abaixo de 500 (223/ul). Ao exame fisico apresentava pupi-
las midridticas com amaurose reduzida a esquerda e paralisia
de nervo abducente, parestesia em membros superiores com
dismetria e disdiadococinesia bilateral e diminuicao de forca
muscular em membros superiores e inferiores, além de ataxia
de marcha. Restante do exame sem alteragcoes, Glasgow 15,
sem rigidez de nuca. Exames de imagem (TAC e RNM cranio)
mostravam lesoes de aspecto infiltrativo em leptomeninges,
mais evidentes no lobo parietal direito. Exames complemen-
tares: hemograma com Hb 12,1g/dl, VG 32,6%, Leucdcitos 5410
com 3787 neutrdfilos e 974 linfécitos, Plaquetas 220.000;
funcao hepatica e renal normais. Foram realizadas 5 pungoes
liquéricas com finalidade de diminuicao de pressao intra-
craniana (que variava de 60 a 104 na abertura e 50 a 18 no
fechamento). A citologia do liquor mostrou aumento dos
leucécitos (63/ul) com 76% de células plasmaticas e 21% de
linfécitos, glicose 56 e proteina 55. O exame de imunofenoti-
pagem por citometria de fluxo confirmou a presenca da pop-
ulacao de plasmdcitos de fenétipo anormal (CD38++, CD56++,
CD45 fraco, CD117-/+) e clonal (restricao de cadeia Lambda).
Todos as amostras de liquor foram negativas para antigenos
tuberculose, criptococose, micolégico direto, cultura BAAR,
cultura de fungos e cultura de germes comuns. Os PCRs para
meningite, HSV, HSV1, HSV2, ENTEROVIRUS, VZV e CAX-
UMBA foram NAO DETECTADOS, e o VDRL néo reagente. A
eletroforese de proteinas de sangue foi normal, com auséncia
de proteina monoclonal, assim como a imunofixacdo sérica e
urindria. As dosagens de imunoglobulina eram normais, ja a
beta2 microglobulina estava alta 2771. Mielograma e imunofe-
notipagem da medula éssea nao apresentavam populacao de
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