
“Doença Linfoproliferativa Crônica B Biclonal: Tricoleucemia

e Linfoma Linfocítico/Linfocitose B Monoclonal − tipo LLC”.

Conclus~ao: N~ao �e frequente a detecç~ao de clones linfoides B

distintos em uma �unica amostra. Para a populaç~ao 1, o

fen�otipo foi específico de Ttricoleucemia. Vale lembrar que

tricoleucemia entra no diagn�ostico diferencial de

linfoproliferaç~oes crônicas B CD10 positivas, j�a que este mar-

cador pode estar presente em cerca de 10% dos casos. Ainda �e

v�alido considerar que nesses casos pode haver discrepância

entre a porcentagem de c�elulas anômalas obtidas na citome-

tria em comparaç~ao com o mielograma, visto que costuma

ocorrer hemodiluiç~ao nas amostras de portadores de tricoleu-

cemia devido intensa fibrose medular. Para a populaç~ao 2,

apesar do imunofen�otipo descrito ser compatível com LLC,

n~ao havia descriç~ao de linfocitose B persistente monoclonal >

5.000/mm3. Portanto, seguindo crit�erios OMS-2016, o diag-

n�ostico mais acurado seria Linfoma Linfocítico, caso o

paciente apresentasse linfonodomegalias, ou caso contr�ario,

Linfocitose B Monoclonal tipo LLC, necessitando de correlaç~ao

clínica para esta distinç~ao.
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A LLA L3 (ou de c�elulas de Burkitt) tem sido definida com

forma leucêmica do linfoma de Burkitt na classificaç~ao atual

da OMS. �E uma neoplasia associada �a presença do EBV, e

recentemente alguns trabalhos têm mostrado que o vírus

pode modular express~oes fenotípicas e genotípicas difer-

entes nas c�elulas tumorais. Apresentamos um caso da

forma leucêmica do linfoma de Burkitt, que apresentou 2

subclones genotipicamente relacionados. Paciente mascu-

lino, 49 anos. Trauma tor�acico h�a 3 dias sem fratura. Ao

exame físico, mucosas descoradas ++ e esplenomegalia (5

cm). LDH 2.669 U, �acido �urico 8,79 mg, Creatinina 1,27. No CT

abdominal baço com 180 mm no maior eixo. �Indice

esplênico 1728 (nl < 480). Ausência de linfonodomegalias.

CT de t�orax normal. Sorologia para HIV negativa. Hb 7,7 g/L,

Leuco 12,4£ 109/L, Blastos 40% Plaquetas 17£ 109/L. Blastos

com morfologia de linfoma de Burkitt. Na imunofenotipa-

gem (plataforma de 8 cores − Euroflow) foram detectadas 2

populaç~oes linf�oides. Uma delas teve fen�otipo: CD45 parcial,

CD19+, CD20+, CD38+, CD10parcial, CD79b+, CD43parcial, IgM

kappa (citoplasma e superfície). Negativa para CD34 e TdT.

A outra foi CD45++, CD19++, CD20+, CD38 negativo, CD10negativo,

CD79b, CD43 negativo, IgM kappa (superfície). Negativa para

CD34 e TdT. A bi�opsia de medula estava difusamente infil-

trada (90%) por c�elulas de tamanho m�edio. Na imunoisto-

químca positividade para: CD20, CD79a, CD10, c-Myc, MUM

1, PAX-5, bcl-6, Ki67+ 95%. O paciente em tratamento desde

h�a um mês com boa resposta.
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M�ULTIPLO − RELATO DE CASO

Ana Paula de Azambuja,

Tatiana D. Scobel Balzani,

Marina Couto Guedes,

Ana Vitoria Cassis Santos Gasparine,

Felipe Patricio, Elenaide Coutinho Nunes,

Caroline Bonamin Sola
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Objetivo: Descrever um caso de infiltraç~ao do sistema nervoso

central por c�elulas plasm�aticas clonais em paciente sem

comprovaç~ao de mieloma m�ultiplo (MM). Caso clínico:

paciente masculino, 52 anos, referia cefal�eia holocraniana

contínua e n�auseas h�a dois meses, associado a alteraç~ao de

marcha e diminuiç~ao da acuidade visual progressiva h�a duas

semanas. De hist�oria pregressa tinha diagn�ostico de câncer

de reto tratado cirurgicamente, e HIV positivo em tratamento

com terapia antiretroviral, com carga viral n~ao detectada e

CD4 abaixo de 500 (223/uL). Ao exame físico apresentava pupi-

las midri�aticas com amaurose reduzida �a esquerda e paralisia

de nervo abducente, parestesia em membros superiores com

dismetria e disdiadococinesia bilateral e diminuiç~ao de força

muscular emmembros superiores e inferiores, al�em de ataxia

de marcha. Restante do exame sem alteraç~oes, Glasgow 15,

sem rigidez de nuca. Exames de imagem (TAC e RNM crânio)

mostravam les~oes de aspecto infiltrativo em leptomeninges,

mais evidentes no lobo parietal direito. Exames complemen-

tares: hemograma com Hb 12,1g/dl, VG 32,6%, Leuc�ocitos 5410

com 3787 neutr�ofilos e 974 linf�ocitos, Plaquetas 220.000;

funç~ao hep�atica e renal normais. Foram realizadas 5 punç~oes

liqu�oricas com finalidade de diminuiç~ao de press~ao intra-

craniana (que variava de 60 a 104 na abertura e 50 a 18 no

fechamento). A citologia do liquor mostrou aumento dos

leuc�ocitos (63/uL) com 76% de c�elulas plasm�aticas e 21% de

linf�ocitos, glicose 56 e proteína 55. O exame de imunofenoti-

pagem por citometria de fluxo confirmou a presença da pop-

ulaç~ao de plasm�ocitos de fen�otipo anormal (CD38++, CD56++,

CD45 fraco, CD117-/+) e clonal (restriç~ao de cadeia Lambda).

Todos as amostras de liquor foram negativas para antígenos

tuberculose, criptococose, micol�ogico direto, cultura BAAR,

cultura de fungos e cultura de germes comuns. Os PCRs para

meningite, HSV, HSV1, HSV2, ENTEROV�IRUS, VZV e CAX-

UMBA foram NeAO DETECTADOS, e o VDRL n~ao reagente. A

eletroforese de proteínas de sangue foi normal, com ausência

de proteína monoclonal, assim como a imunofixaç~ao s�erica e

urin�aria. As dosagens de imunoglobulina eram normais, j�a a

beta2microglobulina estava alta 2771. Mielograma e imunofe-

notipagem da medula �ossea n~ao apresentavam populaç~ao de
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c�elulas plasm�aticas anormais. O paciente foi tratado com qui-

mioterapia intratecal isolada (MADIT) por 4 semanas, com

desaparecimento das c�elulas anormais, seguida de irradiaç~ao

de neuroeixo. Discuss~ao e coment�arios: Pacientes com discra-

sias de c�elulas plasm�aticas podem apresentar complicaç~oes

neurol�ogicas da hipercalcemia, uremia e hiperviscosidade, ou

devido a neuropatia perif�erica, compress~ao da medula

espinhal e infiltraç~ao de nervos cranianos. Entretanto, a

infiltraç~ao leptomeníngea diretamente pelo mieloma

m�ultiplo ou c�elulas plasm�aticas �e considerada muito rara,

muito menor do que a relatada em outras malignidades hem-

atol�ogicas. Al�em disso, nos casos relatados na literatura a

infiltraç~ao ocorreu em pacientes com mieloma m�ultiplo em

est�agio final de doença, associada a leucemia de c�elulas

plasm�aticas ou com infiltraç~ao contígua por c�elulas de um

plasmocitoma craniano. Conclus~ao: Relatamos um caso rarís-

simo de infiltraç~ao leptomeningea por c�elulas plasm�aticas

anormais e clonais isolada, confirmada por citometria de

fluxo, no qual n~ao foi confirmada presença de mieloma

m�ultiplo ou outra discrasia de c�elulas plasm�aticas que

pudesse ser respons�avel pela doença em SNC.
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Relatamos caso de criança, masculino, 12 anos, com quadro

crônico de les~oes de pele, com primeiro epis�odio documen-

tado em 2018 (aos 9 anos), sendo inicialmente afastado

leishmaniose tegumentar e aventada a possibilidade de pio-

derma gangrenoso. Ap�os perda de acompanhamento de 2

anos, retorna com piora das les~oes cutâneas decorrente de

trauma, com surgimento sucessivo de diversas les~oes em

MMII e crânio. As les~oes s~ao inicialmente p�ustulas, que dre-

nam secreç~ao purulenta e aumentam em volume e n�umero

progressivamente. Apresentava ao internamento leucoci-

tose acentuada com predomínio neutr�ofilos, al�em de ane-

mia. Recebido amostra de sangue perif�erico para afastar

leucose. A an�alise imunofenotípica evidenciou neutrofilia

madura com ausência de express~ao de CD11b em gran-

ul�ocitos, levando a possibilidade diagn�ostica de Deficiência

de Ades~ao leucocit�aria. Coletado estudo molecular para con-

firmaç~ao diagn�ostica. A Deficiência de Ades~ao Leucocit�aria

(DAL) �e uma imunodeficiência prim�aria autossômica reces-

siva, causada por defeitos da ades~ao dos leuc�ocitos aos

vasos sanguíneos e inibiç~ao da migraç~ao dos polimorfonu-

cleares aos sítios de infecç~ao devido mutaç~oes nos genes

codificantes das beta2 integrinas. As beta2-integrinas s~ao de

fundamental importância para o trafego dos leuc�ocitos. Elas

s~ao necess�arias para a firme ades~ao ao endot�elio vascular

sob condiç~oes de fluxo sanguíneo contínuo e para extravasa-

mento dos leuc�ocitos nos tecidos. Os pacientes cursam com

infecç~oes bacterianas recorrentes n~ao purulentas e neutrofi-

lia, frequentemente precedida por separaç~ao tardia do

cord~ao umbilical e sintomas adicionais dependendo do sub-

tipo. O diagn�ostico �e realizado em v�arias etapas sucessivas.

Primeiro, suspeita clínica, levantada por dados como queda

tardia do cord~ao umbilical, onfalite, suscetibilidade aumen-

tada a infecç~oes e cicatrizaç~ao comprometida, acompan-

hada por leucocitose neutrofílica persistente. Segundo, pela

detecç~ao ausente ou diminuída da express~ao de CD18 em

polimorfonucleares por citometria de fluxo, implicando em

defeito de ades~ao e migraç~ao dessas c�elulas. E finalmente,

pela identificaç~ao da mutaç~ao do gene respons�avel. Roti-

neiramente, a medida da express~ao de CD18 �e o passo inicial

chave nos casos suspeitos de DAL. Entretanto a medida da

express~ao de CD18 por citometria apresenta dificuldades,

al�em deste marcador n~ao fazer parte dos pain�eis utilizados

para o diagn�ostico de doenças onco-hematol�ogicas. No caso

apresentado, o painel utilizado e as estrat�egias de an�alise

possibilitaram a identificaç~ao de neutr�ofilos com fen�otipo

maduro e CD11b negativo. Esse achado, permitiu direcionar

a suspeita diagn�ostica para DAL.
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