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Resumen

Introdugao: O linfoma nao-Hodgkin e dividido em linfomas de celulas B e linfomas de celulas T, e o
linforma extranodal de células T / NK do tipo nasal esta dentro do Ultimo grupo.

Relato de caso: Paciente do sexo masculino de 30 anos, relata que ha 6 meses, de forma progressiva
e de inicio insidioso, apresenta tumor cervical a direita de crescimento progressivo, pelo qual foi
encaminhado ao ambulatorio de cabecga e pescoco onde apresentou seus principais sinais e sintomas
adenopatia cervical direita, sintoma B e tumoragao ao nivel da nasofaringe, envolvendo o teto, parede
posterior e face lateral; se movimenta com auxilio, com extenso conglomerado linfonodal supraclavicular
direito, eritematoso, com calor local, além de areas de ulceracao e secrecao serosa.

Conclusao: O diagnostico e tratamento precoces desta doenca sao as Unicas ferramentas para melhorar
0 mau prognostico e o grave impacto na qualidade de vida dos pacientes que a padecem.

Palavras-chave: Linfoma nasal de células T / NK:; Virus Epstein-Barr, Terapia de radiagao;
Immunohistoquimica.

Abstract

Introduction: Non-Hodgkin's lymphomas are divided into B-cell lymphomas and T-cell lymphomas, and
extranodal NK/T-cell lymphoma, nasal type, is in the latter group.

Case report: A 30-year-old male patient, for six months, progressively and with an insidious onset, has
had a right-sided cervical tumor with progressive growth. He came to a head and neck outpatient clinic
where the main signs and symptoms detected were right cervical lymphadenopathy, B-symptoms, and
a tumor in the nasopharynx affecting the roof, posterior wall, and lateral wall. The patient moves with
assistance and has an enlarged, erythematous warm right supraclavicular lymph node conglomerate. In
addition, he has some ulcerated areas with serous drainage.

Conclusion: Early diagnosis and treatment of this disease are the only tools to improve these patients’
poor prognosis and severely deteriorated quality of life.

Keywords: NK/T-Cell Lymphoma, Nasal Type; Epstein-Barr Virus; Radiotherapy; Immunohistochemistry.

Resumen

Introduccién: El linfoma no Hodgkin se divide en linfomas de células B y linfomas de células T, y en este
ultimo grupo se encuentra el linfoma extraganglionar de células T / NK de tipo nasal.

Caso clinico: Un paciente masculino de 30 anos refiere que durante 6 meses de forma progresiva, y con
un inicio insidioso, presenta una tumoracion cervical en el lado derecho de crecimiento progresivo, por
lo que acude a la consulta externa de cabeza y cuello, donde los signos y sintomas principales fueron
adenopatia cervical derecha, sintoma B, y una tumoracion a nivel de nasofaringe, que afecta el techo,
la pared posterior y la cara lateral. Se moviliza con ayuda, con un extenso conglomerado ganglionar
supraclavicular derecho, eritematoso, con calor local. Ademas, también muestra algunas areas de
ulceracion y secrecion serosa. Conclusion: El diagnostico y tratamiento precoz de esta enfermedad son
las Unicas herramientas para mejorar el mal pronostico y el deterioro severo en la calidad de vida de
los pacientes que la padecen.

Palabras claves: Linfoma nasal de células T/ NK; Virus de Epstein-Barr, radioterapia; Inmunohistoquimica.
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INTRODUCAO

De acordo com a classificacao da OMS, linfoma nao-Hodgkin é dividido em linfomas de células B
e linfomas de células-T, e neste este ultimo grupo encontramos o tipo nasal extranodal linfoma T /
celulas NK.

Este Linfoma de baixa frequéncia, caracterizado por extensa destruigao vascular e necrose de tecido
proeminente, linfoma extranodal tipo T/ NK nasal, ou também anteriormente chamado de sindrome
de Stewart, granuloma letal de linha média, reticulose polimorfica ou lesao imunoproliferativa
angiocéntrica, ocorre no trato aéreo-digestivo superior, principalmente na cavidade nasal?. O
prognostico & excruciante, ja que a sobrevida media € de aproximadamente 12-18 meses, apesar do
diagnostico precoce®*.

Representa 0,17 a 5% dos linfomas nao Hodgkin. A populacao da Asia (China, Coréia, Japao, entre
outros) e da América do Sul e Central sao as mais afetadas. Este linfoma representa 5 a 10% de
todos os linfomas nao Hodgkin observados nessas populacoes, ocorre entre 50-60 anos e com uma
leve preferéncia pelo sexo masculino®.

Apresentamos o caso de um paciente do sexo masculino, 30 anos, que apresenta tumor cervical a
direita e de crescimento progressivo, que realiza biopsia da lesao pela narina, na qual é diagnosticado
linfoma de células T / natural killer extranodal.

APRESENTACAO

Paciente do sexo masculino, 30 anos, procedente de Bambamarca, La Libertad - Peru, refere que
ha 6 meses, de forma progressiva e de inicio insidioso, apresenta tumor cervical do lado direito de
crescimento progressivo, para o qual se encaminha ao ambulatorio externo de cabega e pescogo
do Instituto Nacional de Enfermedades Neoplasicas, Lima - Peru em que é realizada biopsia da
lesao atraves da fossa nasal, cujo resultado foi relatado linfoma primario de células T / NK nasal.
Anteriormente, foi avaliado no Hospital Nacional Hipolito Unanue Lima - Peru, onde foi submetido a
biopsia de ganglio cervical, relatada como neoplasia maligna indiferenciada.

Os principais sinais e sintomas foram adenopatia cervical direita, sintomas B (febre, sudorese
noturna e emagrecimento principalmente) e tumoracao ao nivel da nasofaringe, comprometendo
teto, parede posterior e face lateral (Figura I. A); O paciente se movumenta com auxilio, com extenso
conglomerado linfonodal supraclavicular direito, eritematoso, com calor local, além de areas de
ulceracgao e secregao serosa (Figura | B).

Figura l. A. Tumor cervical a direita e crescimento progressivo de 6 meses de evolugao. B. Tumor que
acomete teto, parede posterior e face lateral direita ao nivel da nasofaring
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Ao exame fisico,a pressao arterial 120/60 mmHg, frequéncia cardiaca |00 batimentos / min; frequéncia
respiratoria, 20 respiracoes / min; saturacao de oxigénio (Sat O2) 92%; temperatura, 37 °~ C, ao
exame de pele apresentou lesoes eritematosas na regiao supraclavicular direita acompanhadas de
calor e dor local; nos ganglios linfaticos apresentam adenopatia supraclavicular e cervical; No torax
e nos pulmoes ocorre diminuicao do murmurio vesicular (VM) em base esquerda; Risco coronario
restrito cardiovascular (RCR) boa intensidade e sem sopros; no abdémen: Ruidos hidroaéreos (RHA)
(+), suaves e depressiveis, nao dolorosos, nao visceromegalia; No sistema nervoso central, o paciente
encontra-se lucido, orientado no tempo, no espaco e na pessoa, na escala de coma de Glasgow com
I5 pontos, pupilas CIRLA, sem sinais focais meningeos.

No laboratorio, foi solicitado Hemograma que foi obtido com resultado de hemoglobina: 9,3gr /
dL; leucocitos: 2,79, plaquetas: 287, creatinina: 5Img / dL. Foi realizada tomografia multislice facial
solida em espiral, do tecido solido da nasofaringe (secrecoes no seio maxilar esquerdo, em relagao
a sinusite cronica) e nos pilares amigdalianos do hemipescogo esquerdo, o que reduz a luz das
vias aéreas, associado a um conglomerado de adenopatia que infiltra os musculos pré-cervicais
ipsilaterais e linfadenopatias do grupo Ib e Il esquerdos (Figura 2), soma-se a isso retengao de
secrecoes no seio maxilar esquerdo e nas células etmoidais esquerdas.

Figura 2. Tomografia espiral multislice Facial solido mostra tecido solido na nasofaringe (secregoes
no seio maxilar esquerdo, em relacao a sinusite cronica) e nos pilares tonsilares do hemicneck
esquerdo, que reduz a luz das vias aéreas, associada a um conglomerado de adenopatia que infiltra
os musculos pré-cervicais ipsilaterais e linfadenopatia nos grupos Ib e Il esquerda, somada a essa
retengao de secrecoes no seio maxilar esquerdo e nas células etmoidais esquerdas.

Foi realizada biopsia histopatologica que revelou denso infiltrado monomorfico de pequenas
células, areas de hemorragia e areas de necrose, compativel com linfoma extranodal de células T/
NK tipo nasal (Figura 3). Na analise histologica da lesao CD3: + CD56: + ki67: 70% (Figura 4). No estudo
imunoistoquimico mostrou ser CD20 (-); CD4 (-); CD8 (-); CD5 (-) (Figura 5).

Figura 3. A. Observa-se denso infiltrado monomorfico de pequenas células, areas de hemorragia
e areas de necrose. B. Populagao de linfocitos com citoplasma pouco claro e eosinofilico e nucleos
atipicos, com cromatina protuberante e bordas irregulares.
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Figura 4. Analise histologica da lesao: (A) Observa-se nas areas interfoliculares que os linfocitos se
coram de marrom, o que corresponderia aos linfocitos T (CD3: +), ao contrario da area dos foliculos
linfoides que predominam os linfocitos da linhagem B. (B) Observa-se Positividade citoplasmatica
para CD56 em infiltrado linfocitico perivascular tumoral. E o marcador de células T / NK prototipo.
(C, D) Ambas as imagens indicam como o cromdgeno (cor marrom) cora positivamente essa reagao.
Ki-67 € um indicador de alta proliferagao celular. O que indicaria um mau prognostico neste tipo

de paciente.

Figura 5. (A) Linfoma extranodal de celulas T / NK tipo nasal: A. marcador CD20 (-) marcador de
linhagem B. (B) marcador de CD4 (-) marcador de linhagem T. (C) marcador CD8 (-) marcador de

linhagem T. (D) marcador CD5 (-) marcador de linhagem T.

O que conclui o diagnostico de linfoma nasal de células T / NK primario. O paciente recebeu
quimioterapia e radioterapia, emagreceu e teve evolugao satisfatoria.
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O linfoma de células T/NK & uma doenca que se presenta generalmente nos adultos, entre os 50
y 60 anos, con predominio em homens de 2:1% porem este conceito nao coincide com nosso caso
., no qual se presenta em um paciente de 30 anos, qual dato nao é novo, devido a existencia do
estudo titulado Linfoma NK/T extraganglionar tipo nasal a propdsito de un caso em um adolescente
realizado o ano de 2016 no México, com um paciente de |15 anos, pouco frecuente’.

As manifestagoes clinicas que presenta o paciente foram, uma tumoragao a nivel da nasofaringe, uma
adenopatia cervical direita e os sintomas B (Pérdida de peso de +/- 20Kg). Tendo como conceito as
varias presentacoes clinicas del LC-T/NK tipo nasal, essas forman parte da doenca, principalmente,
a nivel nasal, tal como se manifiesta no estudo titulado Linformna T/NK extraganglionar tipo nasal:
Caso clinico, realizado em 2017 na Espanha, no qual se presenta lesoes ulceradas necroticas a nivel
da fosa nasal Realizando com as diferentes aparicoes da afecgao®.

No singular deste caso, o estudo inmunohistoquimico nao foi a expressao para o virus de Epstein
Barr (VEB), em base o conceito da estreita relagao etiologica do Linfoma de células T/NK de tipo
nasal com a infeccao por VEB, o que podia dever-se ao tipo de prova utilizada, em que a técnica
mais recomendada para a deteccao de VEB, é a Hibridagao em situ; e nao as empleadas com
anticuerpos monoclonales (IHQ) devido a elevada porcentagem de falsos negativos que presenta.

Este enfocando no estudo realizado em 2014 no Peru titulado Linfoma Extranodal NK de células T
tipo nasal: Reporte de caso, no qual se utilizou a técnica de hibridacao em situ para a expressao de
VEB®, sendo compativel com o diagnostico.

O estudo inmunohistoquimico, as células neoplasicas expresaram positividade para os marcadores
CD3, identificando como linfocitos T, CD56, observadas em nas células NK; e as toxinas
citotoxicas (Granzima-B e TIA-|). Essas expressoes realizam com o conceito de que os marcadores
inmunohistoquimicos que caracterizam ao Linfoma de células T/NK tipo nasal sao CD56, CD2,
CD45Ro, CD43 e CD3e citoplasmatico. Sendo assim, similar a diversos estudos, como o titulado
Linfoma de celulas T/NK Extranodal tipo nasal, realizado no México'®, no qual se expresso os mesmos
marcadores del presente estudo, formando parte do diagnostico definitivo.

O linfoma primario de células T/NK/T é uma entidade clinica rara e mal investigada, portanto o
diagnostico definitivo usando técnicas de hibridizacao in situ e quimioterapia e radioterapia é
uma ferramenta importante para melhorar o mau prognostico e afetar severamente a qualidade
de vida dos pacientes. O linfoma extranodal nasal NK/T € um linfoma agressivo, o paciente pode
sobreviver por meses sem tratamento. No entanto, a terapia dada aos nossos pacientes tem um
bom prognostico.

Os autores declaram que a realizacao deste caso clinico foi autofinanciada. Da mesma forma, fica
claro que nao ha conflito de interesses entre os autores deste manuscrito.

Todos os autores participaram na discussao e temos lido, revisado e aprovado o texto final deste
articulo.
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