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A Doenca de Rosai-Dorfman (DRD) é uma histiocitose de
células ndo Langerhans rara, com apresentacdo clinica het-
erogénea, podendo se manifestar de forma benigna e isolada
ou associada a doencas auto-imunes e/ou malignidade. A
apresentacdo caracteristica é a linfadenopatia cervical bilat-
eral, macica e indolor, com sintomas constitucionais podendo
estar presentes. Relatamos um caso com evolucio atipica da
doenca. Paciente masculino, 25 anos, com histérico de Doenca
de Pyle (osteocondroplasia metafisaria), multiplas fraturas
patolégicas prévias e amputagdo transtibial a direita. Em 2013
apresentou linfadenopatia cervical, cuja biépsia demonstrou
histiocitose sinusal e positividade na imunohistoquimica
para os marcadores S-100 e CD68, sendo diagnosticada DRD.
Evoluiu com remissao espontanea do quadro e perdeu segui-
mento. Em julho/2020 retornou com quadro de 2 semanas de
evolugdo de linfonodomegalia generalizada, febre e DHL de
612 U/L (valor de referéncia 135 — 225 U/L). Realizado PET-
CT com 18FDG, que evidenciou linfonodomegalias supra e
infradiafragmaticas, além de captacdo em baco, ossos, rino-
faringe e pele. Apresentava massas bulky em regides axilar
esquerda e abdominal de até 11,2 cm e SUV méximo de 22,4.
Submetido a biépsia de linfonodo cervical que demonstrou
proliferacdo difusa de células linfoides grandes com nucléo-
los proeminentes e citoplasma basofilico, com alto indice de
proliferacdo (90%) e positividade, na imunohistoquimica, para
CD10, CD20, Bcl-2 e MUM-1, com Bcl-6 negativo. Concluiu-se o
diagnéstico de Linfoma Nao Hodgkin Difuso de Grandes Célu-
las B (LNHDGCB), com indice prognéstico R-IPI pobre. Indicado
tratamento com protocolo R-CHOP. O caso relatado demon-
stra evolucdo atipica de DRD. A recidiva das adenomegalias
e febre apds 7 anos do diagnéstico inicial poderiam suscitar
a hipétese de recaida da doenca. Porém, a rapida evolucdo
do quadro, os achados de DHL elevado e de areas nodais
bastante hipercaptantes ao PET-CT motivaram a realizacdo
de bidpsia para diagndstico diferencial com linfoproliferacdo
agressiva. Relatos de casos tém apontado que a presenca de
linfadenopatia infradiafragmatica deve levantar suspeita para
processo linfoproliferativo neoplasico associado em pacientes
com DRD, o que pode preceder ou suceder o diagnéstico desta.
A fisiopatogenia da DRD ainda nao foi totalmente elucidada,
porém atualmente postula-se que decorre da proliferacdo de
mondcitos com bloqueio de diferenciacdo, e hiperativacdo
da via RAS/RAF/MEK/ERK. Este caso ilustra que a DRD pode
evoluir para um espectro de doenca agressiva. Além disso,
cabe ressaltar que na Doenca de Pyle ocorre mutac¢do no
gene SFRP4, responséavel pela proteina de mesmo nome. Esta
bloqueia a via de sinalizacdo wnt, culminando em alteracdo
da homeostase 6ssea, com aumento da reabsorcdo déssea e
reducdo de sua formacéo. A via wnt também é implicada em
aumento de proliferacdo celular e ja foi relatado que em neo-
plasias sélidas e no LNHDGCB ocorre hiperativacdo desta via
através de supressao do SFRP4 por mecanismo de metilagao.
Dessa forma, podemos hipotetizar que tanto a DRD quando a
doenca 6ssea apresentada pelo paciente podem ter influido no
desenvolvimento do linfoma de alto grau. Estudos genéticos
adicionais podem auxiliar na compreensdo dos mecanismos
envolvidos na apresentacéo clinica do paciente em questdo.
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Introduction: The 2016 revision of the World Health Organi-
zation classification of lymphoid neoplasms defined marginal
zone lymphoma (MZL) as non-Hodgkin lymphoma (NHL) that
includes three distinct subtypes: extranodal MZL of mucosa-
associated lymphoid tissue (MALT), nodal and splenic MZL.
The MZL is a group of indolent non-Hodgkin B-cell lymphoma
(NHL) which accounts for approximately eight percent of all
NHL cases and is the third most common histological subtype
of NHL after diffuse large B-cell lymphoma (DLBCL) and follicu-
lar lymphoma. An important but rare extranodal presentation
is the primary central nervous system lymphoma (PCNSL) and
it can involve the brain, leptomeninges, intraocular structures
and spinal cord in the absence of systemic disease. A small
number of dural MZL’s cases has been reported and most
of them were confined to the meninges with no systemic
spread at the time of diagnosis. The PCNSL is very rare and
often misdiagnosed as meningioma, because of its location
and radiologic appearance. It shows as extra-axial lesions that
appear iso- or hypointense on T1 and T2-weighted magnetic
resonance imaging (MRI) with intense enhancement with
gadolinium administration. The dural tail sign, which is a fre-
quent finding in meningiomas, is also observed in dural MZL.
We reported a rare case of a noticeably young female patient
with PCNSL arising in the dura mimicking meningioma. Case
report: Over 18 months, the 36-year-old female patient was
followed by neurosurgery due to the expansive lesion at epidu-
ral space. The first signs and symptoms were hemiparesis,
hypoesthesia in the left arm, and dysarthria. Investigations
were performed, and MRI of the brain revealed a well-defined
right extra-axial lesion, measuring 30 x 54 x 56 mm:. Initially, no
biopsy was indicated and the case was conducted as menin-
gioma. No comorbidity or immune deficiency was found. The
patient presented worsening of symptoms, a progression of
neurological deficit, severe headache and visual field impair-
ment. Given the size of the lesion, as well as brain compression
and worsening of clinical status without a definitive diag-
nosis, a surgery with resection of the extra-axial lesion was
proposed. The patient underwent a frontoparietal craniotomy
and the histopathological findings were consistent with the
diagnosis of dural extranodal MZL with amyloid deposition.
The patient underwent staging for lymphoma and no hep-
atosplenomegaly or lymph node enlargement was found. Bone
marrow biopsy and aspirate were negatives. Discussion: The
central nervous system (CNS) involvement is exceedingly rare
and sometimes the lesion may resemble other associated CNS
disorders such as meningioma. Although initially conducted
as a meningioma in a young patient, the hypothesis of CNS
lymphoma should be considered as a differential diagnosis,
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particularly, as in this case, when a more aggressive pattern
of the lesion, with bone destruction, is observed. Histological
examination is critical for an accurate diagnosis. In this case,
the biopsy was fundamental for an appropriate therapeutic
approach.
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Objetivos: Relatar o caso de uma paciente com diagnds-
tico raro de Enteropatia NK. Material e método: Descricao do
prontudrio apés obtencdo de consentimento livre e esclare-
cido da paciente e revisdo na literatura. Resultados: Paciente
feminina, 30 anos, com diagnéstico prévio de intolerdncia
ao gliten. Comparece em consulta com sintomas leves de
desconforto abdominal, diarreia ocasional e hematoquezia.
Negava sintomas B. Ao exame fisico paciente sem alteracdes.
Trouxe resultado de endoscopia digestiva alta a qual eviden-
ciava lesdes enantematosas de bordas elevadas, submetidas a
bidpsia. Resultado de anatomopatolégico demonstrava lesoes
com seguinte fenétipo: CD3+, CD56+, TIA-1+, CD4-, CD8-,
Perforina-, Granzima B-, concluindo diagnéstico de Linfoma
de células T associado a enteropatia (EATL) tipo II. PET-CT
com linfonodo mediastinal hipercaptante (SUV 6,8). Como
quadro clinico nédo era compativel com resultado de biépsia,
optado por revisdo de diagnéstico antes de iniciar tratamento.
Revisdo de lamina demonstrou diagnéstico de Enteropatia NK
e biépsia de linfonodo mediastinal sem evidéncia de doenca
linfoproliferativa. Com novo diagnéstico, paciente sem neces-
sidade de tratamento especifico, segue em acompanhamento
e com resolugdo dos sintomas TGI alto apés 3 meses do segui-
mento. Discussédo: O trato gastrointestinal (TGI) é responsavel
por 30 a 40% de todos os casos de linfomas extranodais. No
caso em questdo, o primeiro resultado anatomopatolégico
sugeria um EATL tipo II, denominacdo modificada para uma
entidade clinico-patolégica distinta: linfoma monomérfico
epiteliotrépico de células T (MEITL). Ele é definido como um
linfoma T primadrio de intestino, possui um predominio na
Asia, acomete diferentes faixas etarias (23-89 anos), com
mediana de 58 anos de idade e predominio no sexo mas-
culino 2:1. Mais da metade dos pacientes abrem o quadro com
perfuracdo intestinal, enquanto outros possuem um quadro
clinico mais insidioso. Disseminacao para linfonodos mesen-
téricos é comum e também para sitios extra-gastrointestinais.
Imunohistoquimica marca positivo para CD2, CD3, CD7, CD8,
CD56. Possui prognéstico ruim, com mediana de sobrevida de
7 meses. Tratamento se baseia em quimioterapia. Enteropa-
tia de células NK, por sua vez, trata-se de uma doenca rara.

A idade média ao diagnostico é de 58 anos, com discreto
predominio do sexo feminino (0,5:1). Os pacientes sdo ass-
intomaticos ou oligossintomaticos apresentando sintomas
como desconforto abdominal, refluxo, diarreia e sangramento
retal. Achados endoscépicos variam de lesdes eritematosas,
Ulceras, lesdes com bordas elevadas e até pdélipos. Nao ha
envolvimento de linfonodos e nem organomegalias. Imuno-
histoquimica revela fenétipo de células NK com expressdo de
CD3, CD7, CD56, TIA-1, granzyma B e/ou perforina. Pesquisa
de Epstein Bar virus por hibridizacdo in situ é negativa,
o que distingue de um linfoma de célula NK extranodal
tipo nasal. O curso clinico da enteropatia NK é indolente,
com alguns pacientes demonstrando melhora espontanea e
recorréncia ocasional e outros com doenca persistente por
anos. Ndo hé indicacdo de tratamento quimioterapico e a
identificacdo de mutacdo na via JAK3 representa um poten-
cial alvo terapéutico para pacientes sintomaticos. Conclusdo:
Embora algumas dessas entidades sejam raras, é importante
reconhecé-las, pois pode haver uma sobreposicdo morfolégica
eimunofenotipica significativa entre as prolifera¢des linféides
com resultados clinicos e tratamento amplamente diferentes.
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Embora raro, cerca de 1% dos casos de Linfomas N&o
Hodgkin - LNH, o Linfoma de Burkitt - LB é um tipo de extrema
importéancia clinica devido a sua Alta Agressividade, prin-
cipalmente quando associado ao Virus da Imunodeficiéncia
Humana - HIV. Segundo o Instituto Nacional do Cancer - INCA,
sdo estimados cerca de 12.030 novos casos de LNH em 2020 no
Brasil, o que extrapolando para a incidéncia média, projeta
cerca de 120 novos casos de LB. O tratamento de escolha é
a quimioterapia - QT, sendo os melhores resultados obtidos
com o uso protocolos mais agressivos, como CODOX-M/IVAC
e HyperCVAD. Protocolos menos agressivos como o EPOCH-
R também sdo utilizados, porém, com resultados inferiores.
Este relato se refere a um paciente de género masculino, 38
anos, no qual foram diagnosticados simultaneamente um LB
e infeccdo por HIV. O Estadiamento Clinico era IVBX, com
infiltracdo medular difusa e auséncia de infiltracdo de sis-
tema nervoso central. Em relacdo ao acometimento nodal,
havia comprometimento supra diafragmatico esparso, mas
o que chamava a atencao eram dois grandes conglomera-
dos de linfonodos intra-abdominais, um com 18,4 x 11,6 x
11,2 cm, totalizando 2.390 cm® no mesogéstrio e outro com
11,2 x 8,4 x 7,3 cm, totalizando 687 cm? na fossa iliaca dire-
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