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Resumen

I ntrod ução:  O linfo m a não- H odgkin  é  d ivid id o em l info m as de célu las  B  e  l info m as de célu las  T,  e  o 
l info m a extranodal  de célu las  T  /  N K d o tipo nasal  está  dentro  d o ú ltim o gr u po.

Relato  de ca so:  Paciente  d o sexo m asculino  de 30 anos ,  relata  q ue há 6  m eses ,  de fo r m a progressiva 
e  de in ício  insid ioso ,  apresenta tu m o r  cer vical  à  d ireita  de crescim ento progressivo ,  pelo  q ual  fo i 
encam in had o ao am bulatór io  de cabeça e  pescoço o nde apresento u seus  pr incipais  s inais  e  sinto m as 
adeno patia  cer vical  d ireita ,  s into m a B  e  tu m o ração ao n ível  da nasofar inge,  envolvend o o   teto ,  parede 
poster io r  e  face lateral;  se  m ovim enta co m auxí l io ,  co m extenso co nglo m erad o l info nodal  su praclavicular 
d ireito ,  er item atoso ,  co m calo r  local ,  a lém de áreas  de u lceração e  secreção serosa .

Co nclusão:  O diagnóstico  e  tratam ento precoces  desta  d oença são as  únicas  fer ram entas  para  m elh o rar 
o  m au prognóstico  e  o  grave im pacto na q ualidade de vida d os  pacientes  q ue a  padecem .

Pa lavr a s- ch ave:  Linfo m a nasal  de célu las  T  /  N K;  Vír us  Epstein- Bar r,  Terapia  de radiação; 
I m m uno histoq uim ica .

Abstract

I ntrod ucti o n:  N o n- H odgkin’s  lym ph o m as are  d ivided into  B-cell  lym ph o m as and T-cell  lym ph o m as ,  and 
extranodal  N K/T-cell  lym ph o m a ,  nasal  type,  is  in  the  latter  gro u p.

Case repo r t:  A  30-year-o ld  m ale  patient ,  fo r  s ix  m o nths ,  progressively  and with  an  insid io us  o nset ,  has 
had a  r ight-sided cer vical  tu m o r  with  progressive growth .  H e  cam e to  a  head and neck  o utpatient  cl in ic 
where the m ain  signs  and sym pto ms detected were r ight  cer vical  lym phadeno pathy,  B-sym pto ms ,  and 
a  tu m o r  in  the naso phar ynx affecting  the ro of,  poster io r  wall ,  and lateral  wall .  The  patient  m oves  with 
assistance and has  an  enlarged ,  er ythem ato us  war m r ight  su praclavicular  lym ph node co nglo m erate.  In 
additio n ,  he  has  so m e ulcerated areas  with  sero us  d rainage.

Co nclus i o n:  Ear ly  d iagnosis  and treatm ent  of  th is  d isease are  the o nly  to ols  to  im prove these patients’ 
po o r  prognosis  and severely  deter io rated q uality  of  l i fe.

Keywo rds:  N K/T-Cell  Lym ph o m a ,  Nasal  Type;  Epstein- Bar r  Vir us;  Radiotherapy;  I m m uno histochem istr y.

Resumen

I ntrod ucción:  El  l info m a no H odgkin  se  d ivide en l info m as de célu las  B  y  l info m as de célu las  T;  y  en  este 
ú ltim o gr u po se  encuentra  el  l info m a extraganglio nar  de célu las  T  /  N K de tipo nasal .

Caso c l í n ico:  U n paciente  m asculino  de 30 años  ref iere  q ue d urante 6  m eses  de fo r m a progresiva ,  y  co n 
un  in ício  insid ioso ,  presenta una tu m o ración cer vical  en  el  lad o derech o de crecim iento progresivo ,  po r 
lo  q ue acude a  la  co nsulta  exter na de cabeza y  cuello ,  d o nde los  signos  y  sínto m as pr incipales  fuero n 
adeno patía  cer vical  derecha ,  sínto m a B ,  y  una tu m o ración a  n ivel  de nasofar inge,  q ue afecta  el  tech o , 
la  pared poster io r  y  la  cara  lateral .  Se  m ovi l iza  co n ayuda ,  co n un  extenso co nglo m erad o ganglio nar 
su praclavicular  derech o ,  er item atoso ,  co n calo r  local .  Además ,  tam bién m uestra  algunas  áreas  de 
u lceración y  secreción serosa .  Co nclus ión:  El  d iagnóstico  y  tratam iento precoz de esta  enfer m edad so n 
las  ún icas  her ram ientas  para  m ejo rar  el  m al  pro nóstico  y  el  deter io ro  severo en la  calidad de vida de 
los  pacientes  q ue la  padecen .

Pa la b r a s  c laves:  Linfo m a nasal  de célu las  T  /  N K;  Vir us  de Epstein- Bar r,  radioterapia;  In m uno histoq uím ica .
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INTRODUÇÃO
De aco rd o co m a classif icação da O MS ,  l info m a não-H odgkin  é  divid id o em linfo m as de células  B 
e  l info m as de células-T,  e  neste  este  ú ltim o gr upo encontram os o  tipo nasal  extranodal  l info m a T  / 
células  N K1.

Este  Linfo m a de baixa freq uência ,  caracter izad o po r  extensa destr uição vascular  e  necrose de tecid o 
proeminente,  l info m a extranodal  tipo T  /  N K nasal ,  ou  tam bém anter io r m ente cham ad o de sínd ro m e 
de Stewar t ,  granulo m a letal  de l inha média ,  reticulose polimór f ica  ou lesão im uno proliferativa 
angiocêntr ica ,  oco r re  no trato  aéreo-digestivo super io r,  pr incipalm ente na cavidade nasal 2.  O 
prognóstico  é excr uciante,  já  q ue a  so brevida média  é de aproxim adam ente 12- 18  m eses ,  apesar  d o 
diagnóstico  precoce3 ,4.

Representa 0, 17  a  1 ,5% d os  l info m as não H odgkin .  A  po pulação da Ásia  (China ,  Co réia ,  Japão,  entre 
outros)  e  da América  d o Sul  e  Central  são as  m ais  afetadas .  Este  l info m a representa 5  a  10% de 
tod os  os  l info m as não H odgkin  o bser vad os  nessas  po pulações ,  oco r re  entre  50-60 anos  e  co m um a 
leve preferência  pelo  sexo m asculino5.

Apresentam os o  caso de um paciente  d o sexo m asculino ,  30 anos ,  q ue apresenta tum o r  cer vical  à 
d ireita  e  de crescim ento progressivo ,  q ue realiza  biópsia  da lesão pela  nar ina ,  na  q ual  é  diagnosticad o 
l info m a de células  T  /  natural  k i l ler  extranodal .

APRESENTAÇÃO
Paciente  d o sexo m asculino ,  30 anos ,  procedente de Bam bam arca ,  La  Liber tad –  Perú ,  refere  q ue 
há 6  m eses ,  de fo r m a progressiva e  de in ício  insid ioso ,  apresenta tum o r  cer vical  d o lad o direito  de 
crescim ento progressivo ,  para  o  q ual  se  encaminha ao am bulatór io  externo de cabeça e  pescoço 
d o Instituto  Nacional  de Enfer m edades Neo plásicas ,  Lim a –  Perú  em q ue é realizada biópsia  da 
lesão através da fossa  nasal ,  cujo  resultad o fo i  relatad o l info m a pr imário  de células  T  /  N K nasal . 
Anter io r m ente,  fo i  avaliad o no H ospital  Nacional  H ipólito  Unanue Lim a –  Perú ,  onde fo i  subm etid o a 
biópsia  de gânglio  cer vical ,  relatada co m o neo plasia  m aligna indiferenciada .

Os  pr incipais  sinais  e  sinto m as fo ram adeno patia  cer vical  d ireita ,  s into m as B  (febre,  sud o rese 
noturna e  em agrecim ento pr incipalm ente)  e  tum o ração ao nível  da nasofar inge,  co m pro m etend o 
teto ,  parede poster io r  e  face lateral  (Figura  1 .  A);  O paciente  se  m ovum enta co m auxíl io ,  co m extenso 
conglo m erad o l infonodal  supraclavicular  d ireito ,  er item atoso ,  co m calo r  local ,  além de áreas  de 
ulceração e  secreção serosa (Figura  1  B).

Figura  1 .  A .  Tum o r  cer vical  à  d ireita  e  crescim ento progressivo de 6  m eses  de evolução.  B .  Tum o r  q ue 
aco m ete teto ,  parede poster io r  e  face lateral  d ireita  ao nível  da nasofar ing

A B
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Ao exam e f ísico ,a  pressão ar ter ial  120/60 m m Hg,  freq uência  cardíaca 100 batim entos  /  min;  freq uência 
respiratór ia ,  20 respirações  /  min;  saturação de oxigênio  (Sat  O2)  92%;  tem peratura ,  37  °  C ,  ao 
exam e de pele  apresentou lesões  er item atosas  na  região supraclavicular  d ireita  aco m panhadas  de 
calo r  e  d o r  local;  nos  gânglios  l infáticos  apresentam adeno patia  supraclavicular  e  cer vical;  No tórax 
e  nos  pulmões oco r re  diminuição d o m ur múrio  vesicular  (VM)  em base esq uerda;  Risco co ronár io 
restr ito  cardiovascular  (RCR)  boa intensidade e  sem so pros;  no  abdôm en:  Ruíd os  h id roaéreos  (RHA) 
(+),  suaves  e  depressíveis ,  não d olo rosos ,  não viscero m egalia;  No sistem a ner voso central ,  o  paciente 
encontra-se  lúcid o ,  o r ientad o no tem po,  no  espaço e  na  pessoa ,  na  escala  de co m a de Glasgow co m 
15  pontos ,  pupi las  CIRLA ,  sem sinais  focais  m eníngeos .

No labo ratór io ,  fo i  so licitad o H em ogram a q ue fo i  o btid o co m resultad o de hem oglo bina:  9,3gr  / 
dL;  leucócitos:  2 ,79,  plaq uetas:  287,  creatin ina:  51mg /  dL.  Fo i  realizada to m ograf ia  m ultisl ice  facial 
sólida  em espiral ,  d o  tecid o sólido da nasofar inge (secreções  no seio  m axi lar  esq uerd o,  em relação 
à  sinusite  crônica)  e  nos  pi lares  amigdalianos  d o hemipescoço esq uerd o,  o  q ue red uz a  luz  das 
vias  aéreas ,  associad o a  um conglo m erad o de adeno patia  q ue inf i ltra  os  músculos  pré-cer vicais 
ipsi laterais  e  l infadeno patias  d o gr upo Ib  e  I I  esq uerd os  (Figura  2),  so m a-se a  isso  retenção de 
secreções  no seio  m axi lar  esq uerd o e  nas  células  etm oidais  esq uerdas . 

Figura  3 .  A .  O bser va-se denso inf i ltrad o m ono mór f ico  de peq uenas  células ,  áreas  de hem o r ragia 
e  áreas  de necrose.  B .  Po pulação de l infócitos  co m cito plasm a pouco claro  e  eosinof í l ico  e  núcleos 
atípicos ,  co m cro m atina  protuberante e  bo rdas  i r regulares .

Figura  2 .  To m ograf ia  espiral  m ultisl ice  Facial  sólid o m ostra  tecid o sólid o na nasofar inge (secreções 
no seio  m axi lar  esq uerd o,  em relação à  sinusite  crônica)  e  nos  pi lares  tonsi lares  d o hemicneck 
esq uerd o,  q ue red uz a  luz  das  vias  aéreas ,  associada a  um conglo m erad o de adeno patia  q ue inf i ltra 
os  músculos  pré-cer vicais  ipsi laterais  e  l infadeno patia  nos  gr upos  Ib  e  I I  esq uerda ,  so m ada a  essa 
retenção de secreções  no seio  m axi lar  esq uerd o e  nas  células  etm oidais  esq uerdas .

Foi  realizada biópsia  h isto patológica  q ue revelou denso inf i ltrad o m ono mór f ico  de peq uenas 
células ,  áreas  de hem o r ragia  e  áreas  de necrose,  co m patível  co m linfo m a extranodal  de células  T  / 
N K tipo nasal  (Figura  3).  Na análise  h isto lógica  da lesão CD3:  +;  CD56:  +;  k i67:  70% (Figura  4).  No estud o 
im unoistoq uímico m ostrou ser  CD20 (-);  CD4 (-);  CD8 (-);  CD5 (-)  (Figura  5). 

BA
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Figura  4 .  Análise  h isto lógica  da lesão:  (A)  O bser va-se nas  áreas  inter fo liculares  q ue os  l infócitos  se 
co ram de m ar ro m ,  o  q ue co r responder ia  aos  l infócitos  T  (CD3:  +),  ao  contrár io  da área d os  fo lículos 
l infóides  q ue pred o minam os  l infócitos  da l inhagem B .  (B)  O bser va-se Positividade cito plasmática 
para  CD56 em inf i ltrad o l infocítico  per ivascular  tum o ral .  É  o  m arcado r  de células  T  /  N K protótipo. 
(C ,  D)  Am bas as  im agens  indicam co m o o cro mógeno (co r  m ar ro m)  co ra  positivam ente essa  reação. 
Ki-67  é  um indicad o r  de alta  proliferação celular.  O q ue indicar ia  um m au prognóstico  neste  tipo 
de paciente.

Figura  5 .  (A)  Linfo m a extranodal  de células  T  /  N K tipo nasal:  A .  m arcad o r  CD20 (-)  m arcad o r  de 
l inhagem B .  (B)  m arcad o r  de CD4 (-)  m arcado r  de l inhagem T.  (C)  m arcad o r  CD8 (-)  m arcad o r  de 
l inhagem T.  (D)  m arcad o r  CD5 (-)  m arcad o r  de l inhagem T.

O q ue conclui  o  d iagnóstico  de l info m a nasal  de células  T  /  N K pr imário .  O paciente  recebeu 
q uimioterapia  e  radioterapia ,  em agreceu e  teve evolução satisfatór ia .

B

B

A

A

C

C

D

D
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DISCUSSÃO
O linfo m a de células  T/N K é um a d oença q ue se  presenta generalm ente nos  ad ultos ,  entre  os  50 
y  60 anos ,  con pred o minio  em ho m ens de 2:1 6;  po rem este  conceito  não coincide co m nosso caso 
,  no  q ual  se  presenta em  um paciente  de 30 anos  ,  q ual   dato não é novo,  devid o a  existencia  d o 
estud o titu lad o Linfo m a N K/T  extraganglionar  tipo nasal  a  pro pósito  de un  caso em um ad olescente 
realizad o o   ano de  2016  no México ,  co m  um paciente  de 15  anos ,  pouco  frecuente7.

As  m anifestações  clín icas  q ue presenta o  paciente  fo ram ,  um a tum o ração a  n ivel  da nasofar inge,  um a 
adeno patía  cer vical  d ireita  e  os  sínto m as B  (Pérdida de peso de +/-  20Kg).  Tend o co m o conceito  as 
var ias  presentações  clín icas  del  LC-T/N K tipo nasal ,  essas  fo r m an par te  da d oença ,  pr incipalm ente, 
a  n ivel  nasal ,  tal  co m o se  m anif iesta  no estud o titu lad o Linfo m a T/N K extraganglionar  tipo nasal: 
Caso clín ico ,  realizad o em 2017  na  Espanha ,  no  q ual  se  presenta lesões   u lceradas  necróticas  a  n ivel 
da fosa  nasal , Realizand o co m as  diferentes  apar ições   da afecção 8.

No singular  deste  caso ,  o  estud o in m unohistoq uímico não fo i  a  expressão para  o  vir us  de Epstein 
Bar r  (VEB),  em base o  conceito  da estreita  relação etio lógica  do Linfo m a de células  T/N K de tipo 
nasal  co m a infecção po r  VEB ,  o   q ue podia  dever-se  ao tipo de prova  uti l izada ,  em q ue a  técnica 
m ais  reco m endada para a  detecção de VEB ,   é  a  H ibr idação em situ;  e  não as  em pleadas  co m 
anticuer pos  m onoclonales  ( I H Q)  devid o à  elevada  po rcentagem de falsos  negativos  q ue presenta .

Este  enfocand o no estud o realizad o em 2014  no Perú titu lad o Linfo m a Extranodal  N K de células  T 
tipo nasal:  Repo r te  de caso ,  no  q ual  se  uti l izou a  técnica  de h ibr idação em situ  para  a  expressão de 
VEB9,  send o co m patível  co m o diagnostico.

O estud o in m unohistoq uímico ,  as  células  neo plásicas  expresaram positividade para os  m arcado res 
CD3 ,  identif icand o co m o linfocitos  T;  CD56,  o bser vadas  em nas  células  N K;  e  as  toxinas 
citotóxicas  (G ranzim a- B  e  T IA-1).  Essas  expressões  realizam co m o conceito  de q ue os  m arcad o res 
in m unohistoq uímicos  q ue caracter izam ao Linfo m a de células  T/N K tipo nasal  são CD56,  CD2, 
CD45Ro,  CD43 e  CD3e cito plasmático.  Send o assim ,  similar  a  d iversos  estud os ,  co m o o  titu lad o 
Linfo m a de células  T/N K Extranodal  tipo nasal ,  realizad o no México 10,  no  q ual  se  expresso os  m esm os 
m arcad o res  del  presente estud o,  fo r m ando par te  d o diagnóstico  def in itivo.

CONCLUSÃO
O linfo m a pr imário  de células  T/N K/T  é  um a entidade clín ica  rara  e  m al  investigada ,  po r tanto o 
diagnóstico  def in itivo usand o técnicas  de h ibr id ização in  situ  e  q uimioterapia  e  radioterapia  é 
um a fer ram enta im po r tante para  m elho rar  o  m au prognóstico  e  afetar  severam ente a  q ualidade 
de vida dos  pacientes .  O l info m a extranodal  nasal  N K/T  é  um linfo m a agressivo ,  o  paciente  pode 
so breviver  po r  m eses  sem tratam ento.  No entanto ,  a  terapia  dada aos  nossos  pacientes  tem um 
bo m prognóstico.

FONTES DE FINANCIAMENTO E DECLARAÇÃO DE CONFLITO  
DE INTERESSES
Os auto res  declaram q ue a  realização deste  caso clín ico  fo i  autof inanciada .  Da m esm a fo r m a ,  f ica 
claro  q ue não há conf l ito  de interesses  entre  os  auto res  deste  m anuscr ito .

CONTRIBUIÇÃO DE AUTORÍA
Tod os  os  auto res  par ticiparam na discussão e  tem os l id o ,  revisad o e  aprovad o o  texto f inal  deste 
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