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INTRODUCAO:

O linfoma cutaneo primario de pequena e meédia célula T CD4+
pleomorfico (PCSM-TCL) é uma proliferacao linféide de célula T
incomum, definido como uma entidade provisoria em 2005, em um
consenso entre a Organizacao Mundial de Saude (WHO) e a
Organizacao Européia para Pesquisa e Tratamento do Cancer (EORTC),
no qual foi proposta uma classificacao mais uniforme para os processos
linfoproliferativos cutaneos. Este linfoma geralmente se manifesta de
forma indolente como lesao solitaria, acometendo a cabeca e o
PEescoco.

RELATO DE CASO:

LRN, 46 anos, sexo masculino, branco, com diagnostico de psoriase,
encaminhado a Oncologia do INCA em 2012, apresentando placa
eritemato descamativa no couro cabeludo com 1 ano de evolucao,
refrataria ao tratamento topico para psoriase. O histopatologico
evidenciou Linfoma nao Hodgkin de células T, com imunohistoquimica
CD3, CD4 e CD30 positivos; CD20, CD8, ALK1 e granzima B negativos. A
biopsia de medula 6ssea e tomografias computadorizadas de torax e
abdome nao mostraram alteracdoes. Submetido a quimioterapia com
esquema CHOEP, 4 ciclos, com pouca melhora. Posteriormente
submetido a radioterapia (RT), com remissao do quadro.

Encaminhado a Dermatologia do INCA, em julho de 2014, por
surgimento de lesao eritemato descamativa malar D, com laudo
histopatolégico inespecifico. Apos 7 meses, retornou para reavaliacao,
apresentando lesao tumoral na mesma topografia (foto 1 ). A
histopatologia evidenciou Linfoma nao Hodgkin de células T CD4+ com
infiltrado de pequenas e meédias células. Imunohistoquimica: CD3+
forte e difuso, CD4+ parcial, CD30+ parcial e intensidade fraca,
Granzima +; negativa para CD20,CD8, ALK1, CD56, CD7, CDS5.

Afastadas outras possibilidades de diagnostico e considerando o
diagnostio de linfoma cutaneo primario de pequena e média célula T
CD4+ pleomorfico, o paciente foi tratado com radioterapia, dose de
36Gy em 18 sessdes com remissao da lesao (foto 2).

FOTO 1: lesao na regiao zigomatica D antes do tratamento.

FOTO 2: remissao da lesao apds tratamento com radioterapia.

DISCUSSAO:

O PCSM-TCL é caracterizado clinicamente por placas, nodulos ou
tumores  solitarios, assintomaticos, de carater indolente,
frequentemente na cabeca, pescoco, tronco superior e extremidades
superiores. Por definicao, os pacientes nao devem ter historia prévia de
Micose Fungoide. Lesdes multiplas localizadas ou lesdes generalizadas
podem ocorrer. A faixa etaria mais comumente acometida encontra-se
entre 50 e 60 anos, sem predilecao por sexo, embora possa acometer
individuos de qualquer idade.

Na histopatologia, o infiltrado caracteristico na derme €& denso,
nodular ou difuso, de células T CD4+ pequenas e médias, com
tendéncia a envolver o subcutaneo. As células grandes pleomorficas
ocasionais devem representar menos de 30% das células. E comum
intenso infiltrado de permeio contendo linfocitos reativos (células CD8+
e células B), histiocitos e eosinofilos. Epidermotropismo é raro e
quando presente é discreto e focal. O padrao imunohistoquimico
classico é definido por CD3 +, CD4 +, CD 30 - ou fraco e CD8 -. Pode
ocorrer perda de um ou mais antigenos pan-T (CD3, CD2, CD5).

Considerando que o PCSM-TCL é um diagnostico de exclusao, a
correlacao clinicopatolégica cuidadosa é importante para distingui-lo
de outras patologias como a  hiperplasia linféide reacional
(pseudolinforma) e outras formas de linfomas cutaneos de pior
prognostico (forma tumoral da micose fungodide e linfoma cutaneo de
células T CD4+ inespecifico periférico).

As terapias de escolha para as lesdes localizadas sao excisao cirurgica
ou radioterapia. Em caso de lesbes em multiplos sitios, pela raridade,
nao ha consenso terapéutico.

O PCSM-TCL tem prognostico favoravel, com sobrevida estimada de
cinco anos de aproximadamente 60-80%.
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