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dosagens entre 20 ng/mL e 30 ng/mL (dosagem insuficiente);
e 7 apresentavam valores > 30 ng/mL de vitamina D. Em uma
andlise por sexo, na dosagem deficiente, 7 mulheres:1 homem;
insuficiente, 4 mulheres: 3 homens; suficiente, 5 mulheres: 2
homens, mostrando uma porcentagem quase idéntica entre
homens e mulheres quando separados com a dosagem de 30
ng/dL, sendo que aproximadamente 30% de cada subgrupo
apresentou valores >30 ng/dL (31% das mulheres e 33% dos
homens). Discussédo: No presente estudo a maior parte dos
pacientes com LLC (cerca de 70%) apresentou baixa dosagem
de vitamina D ao diagnostico, em concordéancia com trabalhos
anteriores em que a vitamina D pode estar associado a fisiopa-
tologia da LLC através das MDSCs. A baixa dosagem pode estar
associada a uma progressao da doenca levando ao seu diag-
néstico. Porem em nossa andlise, ndo verificamos o desfecho
destes pacientes, fato que poderia ser importante para avaliar
o valor prognostico da vitamina D nesta patologia. Conclusio:
abaixa dosagem de vitamina D pode estar ligada a fisiopatolo-
gia da LLC e na associa¢do desta patologia com as MDSCs e
consequentemente no pior prognostico e resisténcia terapéu-
tica, entretanto, maiores trabalhos podem ser desenvolvidos
para uma melhor correlacao.
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Objetivo: Descrever um caso de DCM idiopatica e revisar
aspectos clinicos dessa patologia. Relato do caso: Paciente
LM, 23 anos, sexo masculino, interna no hospital de clini-
cas em marco de 2018 com queixa de astenia, inapeténcia,
perda de peso, dor abdominal, linfonodomegalia cervical,
sudorese e febre de piora progressiva ha 9 meses, possui
histéria prévia de internacdo em outro hospital em julho/2017
por anemia e diarreia onde foi realizado biopsia de linfon-
odo com achados que favoreciam na época diagnostico de
Doenca de Castleman. Ao exame fisico atual apresenta-se
emagrecido, hipocorado com linfonodomegalia em cadeias
cervicais anteriores e axilares. Realiza TC de térax, abdoémen e
pelve com achados de linfonodos mediastinais aumentados,
multiplas linfonodomegalias localizadas em abdémen e pelve
além de figado e baco aumentados. Realiza biopsia de medula
6ssea que demonstra na imunofenotipagem aumento rela-
tivo dos linfécitos B, porém sem evidéncia de clonalidade e
AP com discreto aumento da série mieldide sobre a eritroide,
numa propor¢ao 6:1, megacariécitos aumentados em numero,
porem sem atipias nucleares além de plasmocitos maduros
entremeadas as celulas hematopoiéticas. Realiza nova biopsia
de linfonodo cervical que demonstra linfadenopatia reacional
com caracteristicas compativeis com doenca de castleman,
forma hialino vascular. Paciente iniciou prednisona 1 mg/kg,
a principio sem resposta hematolégica (manteve pancitope-

nia), mas com reducao linfonodal. Realizou 4 doses de sobra
de rituximabe de 640 mg, 250 mg, 550 mg e 250 mg res-
pectivamente com boa resposta a medicacdo. Recebeu alta
em abril do mesmo ano para acompanhamento ambulatorial,
mantendo uso de prednisona 1 mg/kg e realizando des-
mame lento da medicagdo até interrupgdo em 2019. Paciente
retorna em 01/2019 com histéria de 1 semana de febre, lin-
fonodomegalia cervical e astenia, em TC de abddémen, pelve
e térax apresenta aumento das linfonodomegalias mediasti-
nais, hilares e abdominais, realizou nova biopsia de linfonodo
que demonstrou novamente o diagnostico de linfadenopa-
tia reacional com alteracdes compativeis com Doenca de
Castleman, confirmando portanto, apesar de seu comporta-
mento que o diagnostico definitivo era a prépria doenca. O
paciente utilizou nesse momento 520 mg de Rituximabe e
metilprednisolona novamente com boa resposta, recebeu alta
e atualmente encontra-se em acompanhamento ambulatorial
regular. Revisdo: A Doenca de Castleman (DC) é uma doencga
linfoproliferativa rara de origem controversa e quando é nega-
tiva para HHV8 é chamada idiopatica. Sua forma multicéntrica
acomete mais idosos, tem uma sintomatologia sistémica mais
exuberante e apresenta risco aumentado de desenvolvimento
de malignidade e seu diagnéstico definitivo é dado por bidp-
sia. A sua terapéutica deve ser sistémica, os corticosteréides
podem oferecer alivio eficaz dos sintomas, mas, como a
duragdo daresposta é geralmente limitada, seu papel principal
é combinado a quimioterapia. O rituximabe mostrou atividade
significativa em pacientes com DC HIV positivo e idiopatico,
quando usado como monoterapia ou em combinacdo com
quimioterapia.

https://doi.org/10.1016/j.htct.2020.10.189

189
SINDROME DE RICHTER VARIANTE LINFOMA )
DE HODGKIN: RELATO DE CASO i

M.B.E. Santos, M.D.M. Ricci, J.A. Teles, V.R.M.
Neto, R.S. Bigni, Y.B.M. Gonzaga, G.C.
Malheiros

Instituto Nacional de Cancer (INCA), Rio de
Janeiro, RJ, Brasil

A sindrome de Richter (SR) caracteriza-se pela
transformacdo  histolégica da leucemia linfocitica
cronica/linfoma linfocitico (LLC/SLL) e, embora infrequente
(2-6% dos casos), traz impacto na qualidade de vida e na
sobrevida dos pacientes. Apesar de classicamente referida
como a transformacao para o Linfoma nao Hodgkin Difuso de
Grandes Células B, pode ocorrer transformacédo para Linfoma
de Hodgkin, Leucemia Prolinfocitica, Mieloma Multiplo ou
Leucemia Linfobldstica Aguda. A SR variante Linfoma de
Hodgkin (SRvLH) ocorre em cerca de 5% das SR e carece de
informacdes detalhadas quanto a sua biologia, comporta-
mento clinico, tratamento e desfecho. Caso clinico: Paciente
masculino, 61 anos, ao diagnéstico da LLC apresentava
linfocitose de 56.416/mm3, sem indicacdo de tratamento
quimioterdpico. Seguia em observacdo clinica, quando apre-
sentou sintomas B e linfonodomegalias supraclaviculares. A
histologia, o linfonodo apresentava padrdao de LLC/SLL, com
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algumas células Reed-Sternberg-simile esparsas, entretanto
ndo se caracterizava transformacdo histolégica naquele
momento. Foi submetido a 6 ciclos de quimioterapia (RFC),
obtendo resposta parcial, porém, logo apds o ultimo ciclo,
surgiram conglomerados linfonodais cervicais e mediasti-
nais. Nova biépsia ganglionar evidenciou Linfoma de Hodgkin
classico subtipo esclerose nodular, com IHQ positiva para
PAXS, CD30 e CD15 nas células grandes, além de negatividade
para CD20, CD5 e CD23. Hibridizagdo in situ para EBV foi
positiva. O paciente evoluiu com neutropenia febril néo
relacionada a quimioterapia e sindrome colestatica nio rela-
cionada a compressdo extrinseca ou a eventos infecciosos.
O quadro clinico deteriorou-se rapido e progressivamente
a despeito da antibioticoterapia e nao havia condicdes de
iniciar quimioterapia naquele momento, tampouco refinar
a investigacdo anatomopatolégica da sindrome colestética.
Apbs 17 dias no CTI, o paciente evoluiu a ébito. Discussdo
e conclusdo: Como ji destacado, a SRVLH é uma entidade
rara, com caracteristicas bioldgicas, clinicas e citogenéti-
cas ainda nao totalmente estabelecidas. De forma geral, o
paciente apresenta adenomegalias volumosas e sintomas B,
com a doenca em estagio clinico avangado ao diagnéstico.
Como ocorrido no caso relatado, o subtipo histolégico mais
presente é o esclerose nodular. Esses pacientes apresentam
diferencas importantes de desfecho clinico em relagdo ao
LH de novo, com resposta ao tratamento e sobrevida global
desfavoraveis. Além disso, estudos correlacionam alguns
fatores ao risco de SR, tais como polimorfismos em linhas
germinativas, status ndo mutado dos genes da cadeia pesada
da imunoglobulina e mutag¢des do TP53. Por sua vez, alguns
fatores extrinsecos como a infeccdo pelo virus Epstein-Barr
(EBV) e a quimioterapia prévia com analogos da purina
(particularmente a Fludarabina) podem estar relacionados a
SRVLH. Sendo assim, é importante relatar casos compativeis
com esta sindrome para aprimorar e trazer robustez ao
conhecimento de suas caracteristicas clinicas e bioldgicas.
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Introducéo/Objetivos: A leucemia linfocitica cronica (LLC) é
uma neoplasia maligna que acomete pacientes de meia idade
e idosos, caracterizada pela proliferacdo de linfécitos morfo-
logicamente maduros, mas imunologicamente imaturos que,
na maioria das vezes, tem curso indolente, mas que pode
ter como complicacdo a Sindrome de Richter, caracterizada
pela transformagdo da LLC para, linfomas agressivos (nor-

malmente Linfomas ndo-Hodgkin) e raramente para leucemia
pré-linfocitica, Linfoma de Hodgkin, mieloma multiplo ou
leucemia linfoblastica. A transformacdo frequentemente se
associa a manifestacoes de febre, perda de peso, aumento
rapido e assimétrico dos linfonodos e subita deterioracdo
clinica. O objetivo do trabalho foi relatar o caso de uma
paciente com Sindrome de Richter, diagnosticada 8 anos apés
a LLC, que se transformou em Linfoma de Hodgkin. Relato
do caso: Paciente feminina, 73 anos, com diagnéstico de LLC
estadio B de Binet, com hipermutacdo somatica do gene IGHV,
estabelecido havia 8 anos, com antecedentes de Diabetes Mel-
litus e Hipertensdo Arterial Sistémica. Iniciou, a partir de
janeiro de 2020, quadro progressivo de febre intermitente alta,
noturna e perda ponderal de 6 kg. sendo submetida a exames
laboratoriais e pet-scan que evidenciou massa retroperitoneal
hipermetabdlica. Os exames evidenciaram anemia grau I, leu-
cocitose com neutrofilia e linfocitose, aumento das enzimas
hepdticas e marcadores inflamatérios e interrogou-se a pos-
sibilidade de Sindrome de Richter. A reagdo em Cadeia da
Polimerase (PCR) para Virus Epstein-Barr (EBV), foi positiva.
Biépsia de linfonodo retroperitoneal por agulha grossa evi-
denciou Linfoma Linfocitico entremeado por células isoladas
de Reed Sternberg, estabelecendo o diagnéstico de Sindrome
de Ritcher, com transformacdo para Linfoma de Hodgkin.
Por se tratar de paciente idosa, com alto risco de toxicidade
pela Bleomicina, foi colocada em tratamento com o proto-
colo A-AVD e Aciclovir. A evolugdo da paciente até o momento
mostrou resolucao dos sintomas B e eventos adversos leves.
O numero de cépias do EBV no teste de PCR tem apresentado
redugdo: abril/2020 (antes do tratamento): 35.160 cépias/mL;
junho/2020 (apds inicio do tratamento): 11.568 cépias/mL;
jul/2020: 553 cépias/mL. Conclusdo: A Transformacao da LLC
para Linfoma de Hodgkin é rara e ocorre em cerca de 1% dos
pacientes, podendo estar associada a imunossupressdo cau-
sada pela doenca linfoproliferativa cronica. O prognéstico do
Linfoma de Hodgkin nesta situacdo é pior. A evolucdo deste
caso serd atualizada na apresentac¢do no Congresso.
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Tricoleucemia é neoplasia rara, representando 2% de todas
as leucemias. Pacientes com tricoleumica cléssica apresen-
tam em quase sua totalidade a presenca da mutacdo somatica
BRAF V600E, a qual leva ao aumento da expressdao de
genes envolvidos com sobrevivéncia e proliferacdo celular.
A associagdo de tricoleucemia e melanoma maligno ja foi
descrita em literatura, uma vez que apresentam como fator
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