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remodelamento do citoesqueleto, progressao do ciclo celular,
endocitose, adesdo, migracdo e citocinese. A anormalidade
encontrada nas células tumorais ocorre na posicédo p.Gly17Val
(G17V RHOA) e tem sido relacionada a ativagdo da via TCR
pela ligacdo ao mediador VAV1 em linfécitos T. Quanto as
alteracoes do TCR, foram relatadas mutacdes na fosfolipase C
gama 1 (PLCy) (14%), no coestimulador CD28 (p.D124 e p.T195)
(9-11%), na proteina tirosina-quinase fyn (FYN) (4%) e no tro-
cador de nucleotideos vav guanina 1 (VAV1) (5%). Discussdo:
As mutagdes encontradas nas celulares Tfh que culminam
na tumorigénese do AITL ocorrem em genes reguladores
epigenéticos (TET2, DNMT3A e IDH2), no G17V RHOA e na via
de sinalizagcdo TCR (PLCy, CD28, FYN e VAV1). Postula-se que
o desenvolvimento do AITL se relaciona ao processo senil de
Clonal Hematopoiesis of Indeterminate Potential (CHIP), levando
as mutacdes TET2 e DNMT3A em progenitores linfoides,
seguidas de mutacdes IDH2 e RHOA poés-ativacdo T CD4+ Tfh.
Conclusédo: Observou-se que a transformacdo maligna do AITL
ocorre num processo multifatorial, partindo de mutacoes
em progenitores linfoides, possivelmente relacionadas a
senilidade, e mutacdes pés-timicas, provavelmente ligadas a
condig¢oes de hiperatividade imunolégica. Apesar dos avancos
no entendimento biomolecular da doenca, sua etiopatogenia
permanece desconhecida.
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Descri¢do do caso: Feminino, 63 anos, casada, 2 filhos, cau-
casiana. Histdrico de adenocarcinoma de reto tratado em 2004
com cirurgia, sem necessidade de terapia adjuvante. Iniciou
em Maio de 2020 quadro de dor lombar de cardcter progres-
sivo, inicialmente associada ao movimento, porém evoluindo
com piora inclusive ao repouso. Fez uso de antiinflamatérios
nao esteroidais sem sucesso e foi encaminhada ao Ortope-
dista e dado histérico oncolégico da paciente solicitou uma
Ressondncia Magnética de Coluna Total que revelou lesdes
infiltrativas nos corpos vertebrais de T7 e L1 com componentes
de partes moles e compressdo moderada da face ventral do
saco dural. Foi submetida a biépsia éssea guiada por Tomo-
grafia da lesdo de L1 cujo resultado demonstrou neoplasia de
grandes células infiltrando tecido 6ssea de corpo vertebral.
A imunohistoquimica confirmou tratar-se de um Linfoma de
Células T citotéxico (CD3+, CD8+, GranzimaB+, TIA-1+, Ki67+
alto indice, EBER negativo, CD4 negativo, CD20 negativo) e
no estadiamento com PET-CT foi observado acometimento
exclusivo das vértebras T7 e L1 com a bidpsia de medula
6ssea sem infiltracdo (Estadio Clinico Ann Arbor IVA, IPL: 3).
Sorologias virais negativas, funcdo renal, hepatica e cardiaca
adequadas. Iniciado quimioterapia com CHOEP em 17 de Julho
de 2020, evoluindo j& no primeiro ciclo com melhora da dor.

Discussdo: Os linfomas primarios de vértebra sdo extrema-
mente raros e perfazem menos de 0,1% de todos os linfomas,
o fenétipo mais comum é o de células B (85%), mediana de
45 anos ao diagnéstico, leve predilecdo pelo sexo masculino
(56%) e na maioria dos pacientes (86%) se apresentam com
dor em regido de coluna ou sindrome de compressdo medu-
lar. O tratamento mais comum é quimioterapia (CHOP como
backbone), seguido ou nao de Radioterapia, porém pouco se
sabe sobre o papel da profilaxia intrecal ou papel do trans-
plante de medula 6ssea, dada a escassez de dados. O manejo
cirargico nas sindromes de compressdo medular pode ocor-
rer em casos selecionados porém sem impacto na sobrevida
global. A sobrevida global em 3 anos na maior casuistica ja
publicada foi de 81,1% e na andlise multivariada os fatores
associados a pior desfecho foram localiza¢do em coluna tora-
cica, mais de 5 dreas acometidas na coluna e a ndo realizagédo
de Quimioterapia. O presente caso tem como objetivo além de
descrever um grupo raro de linfoma de apresentac¢ao isodala
em coluna espinhal, relatar o fenédtipo de células T citotéxico
até entdo ndo descrito na lituratura médica. Neste caso em
especial, dada a raridade, foi optado por iniciar o tratamento
com quimioterapia (CHOEP - etoposideo 1 dia) e quimioter-
apia intratecal profilatica com metotrexate e dexametasona,
com boa evolugdo clinica apés o primeiro ciclo. Porém muitas
duvidas ainda ndo estdo respondidas, haja vista a agressivi-
dade doslinfomas de células T citotéxico, como a consolidacdo
com transplante autélogo de medula éssea, a necessidade de
Metotrexate em altas doses ao final da quimioterapia e mesmo
o papel da Radioterapia. A amostra de parafina foi enviada
para avaliagdo genética e ainda nao obtivemos o resultado.
Concluséo: Os linfomas primaérios de vértebra sdo um grupo
extremamente raro e relatamos, em nosso conhecimento, o
primeiro caso de imunofenétipo de Células T citotéxico.
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Objetivo: Relato de um caso de linfoma de células T periféri-
cas primario ésseo e revisdo da literatura. Material e métodos:
Revisdo de prontuario do paciente e da literatura. As bases de
dados utilizadas foram PubMed, SciELO e Google Académico.
Os termos empregados na busca foram: “primary bone lym-
phoma”e “T-cell lymphoma”. Resultados: FMM, masculino, de
42 anos. Em fevereiro de 2020, apresentou-se ao servico com
queixa de “dor nas costas”e hipoestesia de mento hd um més.
Negava febre, sudorese noturna e perda de peso. Foi realizada
RM de coluna, que revelou a presenca de multiplas lesdes com-
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pativeis com acometimento metastatico secundério. Foram
realizadas TC de corpo inteiro, EDA e colonoscopia, sem
alteracdes. Os exames laboratoriais revelaram hemograma
normal, DHL de 2.050 U/L, beta-2-microglobulina de 3,32
ng/ml, ferritina de 4.900 e VHS = 120 mm/h, sorologias HTLV
e HIV negativas. Eletroforese e imunofixagcdo de proteinas
séricas e urindrias normais. A bidépsia de medula éssea foi
compativel linfoma de células T periféricas SOE (positivos:
CDc3, CD4, CD30, negativos: CD8, Cd7, TDT, CD25, Alk- e EBV-,
K167% >80%). RM de cranio e LCR sem evidéncia de infiltracdo
medular. Para descartar LLA T foram realizadas 3 tentativas de
puncdo para mielograma, todas inaspiraveis, prosseguindo-
se para biépsia liquida de medula éssea. A citometria de
fluxo, houve auséncia de células imaturas e confirmacéo
presenca de linfoma T SOE com expressao de CD30 em 50% dos
clones. PET-TC demonstrou lesdes hipermetabdlicas difusas
pelo esqueleto axial e apendicular (SUV méx 21). Estadia-
mento clinico IV e indice prognédstico IPI 2. O paciente foi
submetido a 6 ciclos de Bv-CHP + 4 ciclos de MTX HD no
D14, obtendo-se resposta completa apds fim de tratamento. A
decisao por tratamento para infiltracdo de SNC foi baseado na
alta suspeicao clinica. O paciente foi encaminhado ao trans-
plante autélogo em primeira remissdo. Discussdo: Os linfomas
primaérios 6sseos (LPO) sdo neoplasias raras, correspondentes
a cerca de 3% dos tumores ésseos e menos que 1% dos lin-
fomas. A grande maioria dos casos (cerca de 79,2-91,6%) é
classificada como linfoma difuso de grandes células B. LPOs de
células T periféricas sdo neoplasias extremamente raras, cor-
respondendo a cerca de 0,2-5% dos casos de linfomas 6sseos
em populacdes ocidentais. Em séries de casos asidticas, essa
proporgao parece ser maior, podendo chegar a 18%. A revisdo
de literatura, encontrou-se apenas trés relatos de casos de LPO
de células T no Brasil. Diante de diagnéstico raro, em paciente
com DHL extremamente alto e provas inflamatérias aumen-
tadas, fazia-se imperativo excluir o diagnéstico diferencial
de LLA T, o que foi dificultado pelos mielogramas repetida-
mente inaspiraveis. A realizacdo dabidpsia liquida foi de suma
importéancia para definicdo diagnéstica clara neste caso. Tam-
bém chama a atencéo a presenca de hipoestesia do mento em
paciente sem evidéncia de infiltracdo de SNC, com resolucdo
dos sintomas apés tratamento especifico. Conclusdo: Como
demonstrado no caso clinico, o diagnéstico de LPO de célu-
las T pode ser dificil e desafiador, devido sua raridade na
populacdo, em especial em paises ocidentais. O diagnéstico
diferencial com outros linfomas e, especialmente com LLA T,
faz-se imperativo. A divulgacdo de relatos e de séries de casos
realiza promocao de maior conhecimento da doenca entre a
classe médica.
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Caso: Masculino, 83 anos, italiano, ex tabagista,
internacdes repetidas nos ultimos 5 anos por congestdo
pulmonar. Apresenta-se com piora respiratéria ha 3 dias,
taquipnéia, dessaturacdo e ausculta com estertores em base
pulmonar esquerda. Tomografia com derrame pleural bilat-
eral, mais volumoso a esquerda. Ecocardiograma com fracdo
de ejegdo 67%, sem sinais de derrame pericardico. Submetido
a toracocentese, drenagem de 1.700 mL de liquido amarelo-
citrino, com aumento de celularidade (1.545 células/mm?3),
predominio de linfécitos e macréfagos e descricdo de células
atipicas. Material submetido a imunohistoquimica com
os seguintes achados: populacdo linféide com morfologia
imunobléstica/plasmablastica, coexpressdao de EMA, MUML1 e
HHV-8 (herpes virus 8), além de expressao fraca e parcial de
CD45, CD43 e CD30, Ki 67: 70%, concluindo-se por Linfoma
primério de efusdo em pleura. Realizado PET sem captacdo
anémala. Sorologias para hepatite B, C e HIV negativas.
Tendo em vista idade e comorbidades do paciente optado
por esquema quimioterapico com ciclofosfamida, vincristina
e prednisona. Realizados até o momento 2 ciclos, com
boa tolerdncia e melhora dos sintomas respiratérios. Dis-
cussdo: Linfoma primario de efusdo (PEL) é um linfoma néo
Hodgkin (LNH) de células B agressivo, raro, que compromete
comumente serosas (pleura, pericardio e peritonio). Muito
raramente acomete sitios extranodais ou massas tumorais. A
presenca do HHV-8 tem papel vital no desenvolvimento do
PEL, infectando as células B do hospedeiro, e seus produtos
génicos interferindo com as vias de sinalizac¢do, morte celular,
processos de inflamacdo e resposta imune. £ mais comum
no imunossuprimido, como pacientes HIV e transplante de
orgaos soélidos, sendo 1-4% dos LNH relacionados ao HIV. Mais
raramente, pode ocorrer em idosos imunocompetentes (0,5%
dos LNH), principalmente provenientes do mediterraneo,
que tem alta prevaléncia de infec¢do por HHV-8, como no
caso reportado. Os achados clinicos mais comuns: derrame
pleural, pericardico e ascite, geralmente acometendo uma
Unica cavidade, o que leva a sinais e sintomas como dispnéia,
distensao abdominal e fraqueza. Nos pacientes com PEL e
HIV existe forte associa¢do com sarcoma de Kaposi (1/3 a dos
casos), doenga de Castelman multicéntrica e co-infecg¢do por
Epstein Baar virus (até 80%), como mostra estudo americano
conduzido por Lurain et al. O diagndstico é feito por andlise
do liquido cavitario, que evidencia células pleomérficas, com
morfologia de imunoblastos ou plasmablastos. Os linfécitos
geralmente sdo: CD45, CD38, CD138, VS38c positivos, mar-
cadores Pan-B negativos, imunoglobulina citoplasmatica e
superficie: negativas, e seu principal marcador: HHV8 posi-
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