Arch Health Invest (2016) 5(4):197-200 ©2016 - ISSN 2317-3009
http://dx.doi.org/10.21270/archi.v5i4.1333

Papulose linfomatodide: relato de caso
Lymphomatoid papulosis: case report
Papulosis linfomatoide: reporte de un caso
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Resumo
A papulose linfomatoide faz parte das doencas linfoproliferativas cutdneas primarias, sendo uma variante rara dos linfomas cutaneos de
células T com amplo infiltrado de células T CD30 positivas. Possui incidéncia baixa, curso cronico, recorrente, muitas vezes autolimitado e
de baixa morbimortalidade, porém deve sempre ser investigado comprometimento sistémico, uma vez que ha a possibilidade de transicdo
para formas mais agressivas de linfoma. Seu excelente progndstico permite optar pelo manejo clinico conservador desses pacientes. Relata-se
um caso de papulose linfomatoide, com infiltrado de células T. positivas para CD30, em paciente masculino de 65 anos, apenas com
manifestacdo cutinea de lesdes que melhoraram espontaneamente, sem comprometimento sistémico na investigacdo e em acompanhamento
periddico e rigoroso.
Descritores: Papulose Linfomatoide; Linfoma; Linfoma Cutineo de Células T.

Abstract

Lymphomatoid papulosis is part of primary cutaneous lymphoproliferative disorders, being one rare variation of cutaneous T-cells
lymphomas with high cutaneous infiltration by CD30- positive T-cells. It has low incidence, chronic course, it's recurrent, many times it's
self-limited and presents low morbimortality. However, it must be always investigated systemic compromise, because there's the possibility
of transition to more aggressive forms of lymphoma. Its excellent prognosis allows choosing conservator clinic management of those
patients. The authors report a case of a 65-year-old man, who presented only cutaneous manifestation of lesions which got better
spontaneously, without systemic compromise on investigation and on periodic and rigorous attendance.

Descriptors: Lymphomatoid Papulosis; Lymphoma; Lymphoma, T-Cell, Cutaneous.

Resumen

La papulosis linfomatoide estd considerada como un trastorno linfo-proliferativos cutdneo primario. Es una variante poco frecuente de los
linfomas cutaneos de células T con amplia infiltracién de células T CD30+. Tiene una baja incidencia, curso cronico, a menudo autolimitada
y con baja mortalidad, pero siempre debe ser investigado para intentar prevenir el riesgo de afectacion sistémica, ya que existe la posibilidad
de la transicion a formas mas agresivas de linfoma. Su excelente prondstico permite elegir el manejo clinico conservador de estos pacientes.
Se reporta un caso de papulosis linfomatoide, con infiltracion de células T positivas para CD30 en el paciente masculino de 65 afios, que
solamente presentaba manifestacion cutanea de las lesiones pero mejoradas de forma espontanea y sin compromiso sistémico en el curso de
la investigacion. Se instaurd el seguimiento regular y continuo.

Descriptores: Papulosis Linfomatoide; Linfoma; Linfoma Cuténeo de Células T.

INTRODUCAO

As doencas linfoproliferativas CD30+ individuos do sexo masculino apds a quinta década
cutaneas primarias sio a segunda forma mais de vida, sendo especialmente incomum na infancia2.
comum de linfomas cutaneos de células T. Dentre Apesar de seu aspecto histolégico maligno, tem
elas, destacam-se a papulose linfomatoide (PL) e o curso benigno, de forma que ndo interfere na
linffoma cutaneo primario de grande célula expectativa de vida do paciente, apesar de 4 a 25%
anaplasica. A PL é uma doenca de curso cronico, dos individuos poderem evoluir para linfomas
apresentando-se  como  papulas  polimorfas associados, tais como micose fungoide, linfoma
eritémato-acastanhadas e descamativas e nddulos cutaneo primario de grande célula anaplasica e
que podem evoluir com crostas e sofrer ulceragéo, linfoma de Hodgkin.
com localizacdo preferencial no tronco e em O diagnostico da PL consiste na avaliagdo
porcdes proximais dos membros. S&o recorrentes e de critérios clinicos e histologicos, que direcionam
regridem espontaneamente ap6s semanas ou meses, seu tratamento. Embora ndo seja curavel e ndo haja
resolvendo-se com hipo ou hiperpigmentacdo com padronizacdo do tratamento, existem opgdes
cicatriz de aspecto varioliformel. A PL pode terapéuticas bem descritas na literatura, tais como
acometer qualquer faixa etaria e género, porém a corticoesteroides  topicos, fotoquimioterapia e
literatura demonstra maior acometimento de metotrexato em baixas doses®.
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CASO CLINICO

Paciente do sexo masculino, 65 anos, hipertenso,
diabético e ex-tabagista, com lesdes avermelhadas no
tronco de surgimento rapido, com uma semana de
apresentacdo. Relatava leve prurido e ardor nas
lesbes, sem manifestacdo sistémica. Realizou uso de
anti-histaminico, sem melhora do quadro. Ao exame
fisico, apresentava papulas eritémato-acastanhadas,
algumas coalescentes, formando placas, na regido de
abdome e dorso (Figuras 1 e 2).

Figura 1: Paciente com papulas eritémato-acastanhadas
na regido de abdome e dorso.

¥

Figura 2: Paciente com placas erittmato-acastanhadas
em regido abdominal.

O paciente ndo apresentava linfonodos
palpaveis. Foram solicitados exames gerais
(hemograma, funcdo renal e hepética, transaminases,
fosfatase alcalina, gama-GT, glicemia de jejum,
colesterol total e fracBes, célcio total e idnico,
albumina), radiografia de térax, ultrassom de
abdome, tomografia de térax, abdome e pelve e
sorologias (Anti-HBc, HBsAg, Anti-HCV, Anti-HIV,
VDRL, FTA-Abs, HTLV 1 e 2), que resultaram
normais/negativas.

RESULTADOS

O estudo anatomopatolégico da pele
evidenciou denso infiltrado linfocitario ocupando o
espaco perivascular e a derme alta (Figura 3); no
maior aumento do infiltrado linfocitario, foram
evidenciados elementos atipicos, com nucleo
volumoso e nucléolos evidentes (Figura 4).

O emprego de ensaio imuno-histoquimico
revelou positividade dos linfécitos mais volumosos
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com o anti-CD30 (Figura 5). Diante do quadro
clinico, dos exames complementares e do estudo
anatomopatoldgico com imuno-histoquimica, foi
aventada a hipétese de linfoma cutaneo de células T,
variante PL. Devido a evolugdo do quadro, o
paciente se encontra em tratamento conservador e
em acompanhamento rigoroso e periddico:
corticoterapia sistémica (metotrexate), fototerapia
(UVB-NB) além do acompanhamento pela equipe
de Hematologia do Hospital ¢ Maternidade “Celso
Pierro” da Pontificia Universidade Catolica de
Campinas, PUC-Campinas.

Sy o ek SR & ~ 1 AR & A Te 5
Figura 3: Denso infiltrado linfocitario ocupando o espaco
perivascular e da derme alta (estudo anatomopatolégico).
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Figura 5: Positividade dos linfécitos mais volumosos com o
anti-CD30 (ensaio imuno-histoquimico).

Arch Health Invest 5(4) 2016



Arch Health Invest (2016) 5(4):197-200
http://dx.doi.org/10.21270/archi.v5i4.1333

DISCUSSAO

A PL é a forma cronica e recidivante das
doencas linfoproliferativas  cutaneas primarias
positivas para CD30. Seu diagndstico é desafiador
em diversas situacdes, devido ao grande contingente
de diagnosticos diferenciais existentes, como
pitiriase liquenoide e varioliforme aguda, linfoma de
células NK, linfoma cutdneo de grandes células
anaplasicas e infiltrados cutaneos secundarios a
doenca de Hodgkin*>. No entanto, a falta de
padronizacdo do tratamento é outro desafio a ser
enfrentado, uma vez que ha diferentes apresentacoes
histopatolégicas, com cursos clinicos também
distintos. No tipo A, ha um infiltrado contendo
grandes células CD30+ atipicas, em meio a pequenos
linfocitos, histiocitos, neutrofilos e/ou eosindfilos; no
tipo B, h4 uma morfologia semelhante & micose
fungoide, com células mononucleares cerebriformes,
de tamanho pequeno ou médio; o tipo C ¢
caracterizado por uma populacdo de células CD30+
grandes, similares aquelas encontradas no linfoma de
cé¢lulas T anaplasicas; o tipo D, descrito por Saggini
et al, é uma variante que simula o linfoma cutaneo T
citotoxico epidermotrépico (CD8+)*’, o tipo E,
recentemente descrito por Kempf et al, é uma forma
angioinvasiva, que pode mimetizar um linfoma T ou
linfoma extranodal NK®,

A PL ndo é curavel, porém ha estratégias
terapéuticas propostas, com destaque para 0 emprego
de corticoesteroides topicos, fotoquimioterapia e
metotrexato em baixas doses. A fotoquimioterapia,
apesar de ser uma das técnicas mais utilizadas, ndo
apresenta evidéncias suficientes na literatura de sua
efetividade, principalmente por falta de follow-up
prolongado. No entanto, a maioria dos pacientes
tratados com esta técnica apresentou reducdo do
namero de lesdes e rapida resolucdo ap6s exposicao a
luz ultravioleta, apesar de reincidéncias terem sido
frequentes. Além disso, a exposi¢do descontrolada a
luz UV poderia aumentar o risco de desenvolvimento
de cancer de pele, do tipo melanoma ou
ndo-melanoma. A quimioterapia também é bem
descrita na literatura, com destague para 0 UuSO
isolado de metotrexato em baixas doses. Apesar de
grande resolucdo das lesbes, ha relatos de
reincidéncia na maioria dos pacientes, 0 que requer
manutencdo da terapéutica durante periodo de tempo
varigvel. Em estdgios iniciais da PL, é comum o
emprego de corticoesteroides topicos, que podem ser
associados a outras terapias, como antibiéticos ou
fotoquimioterapia. Seu uso reduz a regressdo das
lesbes, porém ndo previne o aparecimento de novas,
além de alguns individuos estudados ndo terem
apresentado resposta ao tratamento. Podem ser
empregados interferon alfa, retinoides, bexaroteno e
imiquimod, porém ha poucos dados sobre sua
efetividade e reincidéncia ap6s descontinuacdo do
tratamento. A radioterapia também tem sido
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utilizada, porém houve individuos que ndo
responderam ao tratamento®.

Nenhuma das abordagens terapéuticas
atualmente descritas na literatura para PL provaram
alterar o curso da doenca e prevenir o
desenvolvimento de linfomas secundarios. Quando
as lesdes se apresentam em pequeno nUmero ou S&o
infrequentes, opta-se pelo tratamento conservador ou
supressdo através de corticoesteroides topicos,
bexaroteno tépico ou imiquimod. Quando h& lesdes
multiplas e frequentes, disseminadas, as opgdes sdo
metotrexato oral em baixas doses semanais e
fototerapia, principalmente a PUVA. Para PL
extensa, h4 bons resultados descritos na literatura
com denileukin diftitox’.

CONCLUSAO

O estudo aprofundado da PL se reveste de
enorme importancia, uma vez que seu diagnostico é
desafiador e o tratamento ainda nao foi padronizado,
sendo individualizado de acordo com o tipo
histol6gico e aspecto clinico apresentados em cada
paciente. Apesar de ser uma doenga histologicamente
maligna, apresenta curso benigno, e uma parcela dos
individuos afetados pode evoluir para linfomas
associados, além de haver grande reincidéncia de
lesBes. O acompanhamento destes pacientes deve ser
periddico, mesmo apos o tratamento.
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