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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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células plasmadticas anormais. O paciente foi tratado com qui-
mioterapia intratecal isolada (MADIT) por 4 semanas, com
desaparecimento das células anormais, seguida de irradiacao
de neuroeixo. Discussao e comentarios: Pacientes com discra-
sias de células plasmadticas podem apresentar complicacoes
neurolégicas da hipercalcemia, uremia e hiperviscosidade, ou
devido a neuropatia periférica, compressao da medula
espinhal e infiltracao de nervos cranianos. Entretanto, a
infiltracdo leptomeningea diretamente pelo mieloma
multiplo ou células plasmaticas é considerada muito rara,
muito menor do que a relatada em outras malignidades hem-
atoldgicas. Além disso, nos casos relatados na literatura a
infiltracao ocorreu em pacientes com mieloma multiplo em
estdgio final de doenca, associada a leucemia de células
plasmadticas ou com infiltracdo contigua por células de um
plasmocitoma craniano. Conclusao: Relatamos um caso raris-
simo de infiltracao leptomeningea por células plasmaticas
anormais e clonais isolada, confirmada por citometria de
fluxo, no qual nao foi confirmada presenca de mieloma
multiplo ou outra discrasia de células plasmaticas que
pudesse ser responsavel pela doenga em SNC.
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Relatamos caso de crian¢a, masculino, 12 anos, com quadro
cronico de lesoes de pele, com primeiro episédio documen-
tado em 2018 (aos 9 anos), sendo inicialmente afastado
leishmaniose tegumentar e aventada a possibilidade de pio-
derma gangrenoso. Apds perda de acompanhamento de 2
anos, retorna com piora das lesoes cutaneas decorrente de
trauma, com surgimento sucessivo de diversas lesoes em

MMII e cranio. As lesoes sao inicialmente pustulas, que dre-
nam secrecao purulenta e aumentam em volume e numero
progressivamente. Apresentava ao internamento leucoci-
tose acentuada com predominio neutréfilos, além de ane-
mia. Recebido amostra de sangue periférico para afastar
leucose. A andlise imunofenotipica evidenciou neutrofilia
madura com auséncia de expressao de CD11lb em gran-
uldcitos, levando a possibilidade diagnéstica de Deficiéncia
de Adesao leucocitdria. Coletado estudo molecular para con-
firmacao diagndstica. A Deficiéncia de Adesao Leucocitaria
(DAL) é uma imunodeficiéncia primdria autossémica reces-
siva, causada por defeitos da adesao dos leucécitos aos
vasos sanguineos e inibicao da migracao dos polimorfonu-
cleares aos sitios de infeccao devido mutagdes nos genes
codificantes das beta2 integrinas. As beta2-integrinas sao de
fundamental importancia para o trafego dos leucécitos. Elas
sdo necessarias para a firme adesao ao endotélio vascular
sob condi¢oes de fluxo sanguineo continuo e para extravasa-
mento dos leucdcitos nos tecidos. Os pacientes cursam com
infecgcoes bacterianas recorrentes nao purulentas e neutrofi-
lia, frequentemente precedida por separacao tardia do
cordao umbilical e sintomas adicionais dependendo do sub-
tipo. O diagnéstico é realizado em varias etapas sucessivas.
Primeiro, suspeita clinica, levantada por dados como queda
tardia do cordao umbilical, onfalite, suscetibilidade aumen-
tada a infecgoOes e cicatrizagao comprometida, acompan-
hada por leucocitose neutrofilica persistente. Segundo, pela
deteccdo ausente ou diminuida da expressao de CD18 em
polimorfonucleares por citometria de fluxo, implicando em
defeito de adesao e migracao dessas células. E finalmente,
pela identificacao da mutacao do gene responsavel. Roti-
neiramente, a medida da expressao de CD18 é o passo inicial
chave nos casos suspeitos de DAL. Entretanto a medida da
expressao de CD18 por citometria apresenta dificuldades,
além deste marcador nao fazer parte dos painéis utilizados
para o diagnéstico de doencas onco-hematolédgicas. No caso
apresentado, o painel utilizado e as estratégias de anadlise
possibilitaram a identificacao de neutréfilos com fendtipo
maduro e CD11b negativo. Esse achado, permitiu direcionar
a suspeita diagndstica para DAL.
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