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Identificagao: 60 anos, sexo feminino, branca, casada, residente em
Campos dos Goytacazes-RJ

Queixa Principal: Dores articulares e febre

HDA: Paciente previamente higida, refere inicio de dores articulares
em pequenas e medias articulagcoes ha cerca de 5 meses. Relata que
inicialmente foi feito diagnostico de Chikungunya e fez uso de
cetoprofeno e prenisona 60mg com doses decrescentes, mas com
retorno da artralgia durante o desmame do corticoide. Apos 2 meses
de evolugao, iniciou uso de hidroxicloroquina e prendnisona com
controle parcial das dores. Apos 4 meses do inicio dos sintomas
comecgou a apresentar episodios de febre (37,5-38°C) em periodo
vespertino, acompanhada de sudorese, mialgia e artralgia. Evoluiu
com astenia importante com limitacao das suas atividades de trabalho.
Fol iniciado tratamento com metotrexato, mas a paciente suspendeu
por efeitos colaterais de prostracao e leucopenia. Nos 5 meses de
evolugao, apresentou emagrecimento de 5 Kg.



Sintomas referentes a outros aparelhos: Durante os 5 meses
de evolucao, a presentou dois episodios de diarreia com melhora com
tratamento sintomatico. Apresentou episddio de infeccao em vias
aereas, com relato de tosse com expectoracao, dor toracica, tendo
feito tratamento com amoxicilina e resolucao do quadro. No momento
da consulta nao apresentava mais sintomas de diarreia ou sintomas
respiratorios.

HPP: Nega outras comorbidades. Nao faz uso de medicamentos.
Protese mamaria ha cerca de 10 anos.

Historia familiar: Sem doencas dignas de nota. Sem familiares com
sintomas semelhantes.

Historia social: Reside em area urbana, em casa com boas
condi¢oes de saneamento. Nega etilismo, tabagismo ou uso de drogas
llicitas. Residiu no estado do Amazonas ha cerca de 2 anos.




Ao exame:

REG, hidratada, hipocorada +/4, anictérica, acianotica, afebril.

- ACV: RCR, 2T, BNF, sem sopros, PA 110x70 mmHg, FC 88 bpm.

- AR: MV audivel bilateralmente, sem ruidos adventicios. FR: 16 irpm.
SpO2: 98%.

- ABD: Flacido e indolor a palpacao, peristalse audivel, auséncia de
massas ou visceromegalias.

- Membros inferiores: sem edema, panturrilhas livres, pulsos
palpaveis.

- Auséncia de linfonodomegalias palpaveis em cadeias cervicais,
axilares e inguinais.

- Exame neurologico sem alteragcoes dignas de nota.




Exames laboratoriais apresentados na consulta (realizados nos ultimos 4
meses):

Hemacias: 3,72 milhdes/mm3 Leucdcitos: 5.100 /mm3

Hemoglobina: 10,5 g/dL Eosinofilos: 102 (02%)
Hematdcrito: 32,5 % Bastdes: 0 (00%)
VCM: 87 fL Segmentados: 3162 (62%)
HCM: 28,2 pg Linfocitos: 1479 (29%)
CHCM: 32 g/dL Monocitos: 357 (07%)

Plaquetas: 295.000 /mm?3

PCR 59 mg/L / VHS: 99 mm

Bilirrubina Total: 1,2 mg/dL FA: 84 mg/dL / GGT: 35 mg/dL
Bilirrubina Direta: 0,8 mg/dL TGO: 25 mg/dLCreatinina: 1,2
Bilirrubina Indireta: 0,4 mg/dL TGP: 15 mg/dL Uréia: 12 mg/dL
TSH: 1,22

T4 livre: 1,03 ng/dL



Exames laboratoriais apresentados na consulta (realizados nos ultimos 4
meses):

Ferritina: 299 ng/mL Proteinas: 7,4 g/dL
Ferro: 20 mcg/dL - Albumina: 3,8 g/dL
LDH: 200 U/L - Globulinas: 3,6 g/dL
Amilase: 64 mg/dL Lipase: 53 mg/dL
Glicose: 72 mg/dL Calcio: 9,4 mg/dL

CPK: 32 mg/dL Aldolase: 3,7 U/L

FAN 1/80 nuclear pontilhado fino

FR: negativo WR: negativo

HBSAgQ negativo Anti-HBc negativo Anti-HCV negativo
Anti-HIV negativo Anti-DNA negativo A-SSa negativo
A-SSb negativo A-RNP negativo PANCA negativo
cANCA negativo Anti-CCP negativo PPD negativo

Eletroforese de ptn: albumina 3,269, a1 0,49g, a2 1,09q, B1 0,439, 2 0,39g, y 1,159
Imunofixacdo de proteinas: auséncia de proteina monoclonal
IgG 1390 mg/dL / IgA 291 mg/dL / IgM 189 mg/dL / IgE 28 mg/dL



USG abdominal: figado com forma, dimensdes e contornos normais,
veias porta e hepaticas normais, vesicula biliar com paredes finas e
regulares sem litiase, pancreas com forma, dimensdes e contornos
normais, baco de forma, dimensdes e contornos normais, rins topicos
de forma, dimensoes, textura e contornos normais, bexiga de aspecto
anatébmico, auséncia de linfonodomegalias e liquido livre em cavidade
abdominal.

TC Torax: discretos espessamentos intersticiais localizados no
segmento posterior do lobo superior do pulmao direito, segmento
lateral do lobo médio e lingula, com algumas bronquioloectasias de
permeio, sugerindo processo fibrocicatricial; faixas atelectasicas nos
segmentos medial do lobo médio e lingular inferior, superficies pleurais
lisas, auséncia de derrame pleural, linfonodos mediastinais agrupadas
com realce discretamente heterogéneo pelo meio de contraste
endovenoso, localizadas em topografia paratraqueal direita, com as
maiores 2,1cm; moderado volume de liquido envolvendo a protese
mamaria esquerda.
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TC Torax




Caso Clinico

Conducao do caso

Impressao diagnostica




Dados importantes

DORES EM PEQUENAS E MEDIAS ARTICULAGOES
(5 MESES )

USO DE AINE E CORTICOIDE COM MELHORA DOS
SINTOMAS

USO DE HIDROXICLOROQUINA E CORTICOIDE
COM CONTROLE PARCIAL DOS SINTOMAS

FEBRE VESPERTINA, SUDORESE, MIALGIA E
ARTRALGIA




Dados importantes

LEUCOPENIA COM MTX
PERDA DE 5 KGS
2 EPISODIOS DE DIARREIA

INFECCAO DE VIA AEREA TRATADO COM
AMOXICILINA

PROTESE MAMARIA ( 10 ANOS )
RESIDIU NA MAZONIA HA 2 ANOS




Hem 3,72milhoes
Leuco 5100

Hb 10,5
Eosinofilos 102
Ht 32,5

Vcm 87

Hcm 28,2
Linfocitos 1479
Chcm 32
Monocitos 357

LABORATORIO
plaq 295000 ptns7,4
vhs 99 acido urico1,9
fa 84 ferro 20
bil total 1,2 alb 3,8
pcr 5,9 tsh 1,22
ggt 35 ferritina 299
bil direta0,8 bil indireta0,4
tgo25 globulina 3,6
tgp15 t41 1,03
cr1i,2 Idh 200



LABORATORIO

Amilase 64 glicose 72 calcio 9,4
Lipase 53 cpk 32 aldolase 3,7
Fan 1/80 nuclear pontilhado fino

FR: negativo WR: negativo

HBSAg negativo Anti-HBc negativo
Anti-HCV negativo  Anti-HIV negativo
Anti-DNA negativo A-SSa negativo

A-SSb negativo A-RNP negativo

PANCA negativo cANCA negativo
Anti-CCP negativo PPD negativo



LABORATORIO

Eletroforese de proteinas: albumina 3,269, a1
0,499, a2 1,099, 1 0,439, B2 0,399, y 1,159

Imunofixacao de proteinas: auséncia de proteina
monoclonal

IgG 1390 mg/dL IgA 291 mg/dL
IgM 189 mg/dL IgE 28 mg/dL




FIBROMIALGIA

PACIENTE COM QUADRO DE ARTRALGIA E MIALGIA
FEBRE

PERIODO MAIOR QUE 3 MESES

REFRATARIO AO USO DE MEDICACOES

NAO SE SABE NUMEROS DE PONTOS DOLOROSOS
(11/18)

LIMITA ATIVIDADES DIARIAS




FIBROMIALGIA

DIAGNOSTICO DE EXCLUSAO
PRESENCA DE ALTERACOES NA TC DE TORAX




ARTRITE REUMATOIDE

FEMININO
AUMENTO DO VHS
PRESENCA DE QUEIXAS ARTICULARES




ARTRITE REUMATOIDE

ARTRITE EROSIVA( DEFORMIDADE ARTICULAR)

PEQUENAS ARTICULACOES PERIFERICAS E
SIMETRICO

AUSENCIA DE DERRAME PLEURAL

ANTI CCP NEGATIVO




SARCOIDOSE PULMONAR
(PRINCIPAL)

FADIGA
PERDA DE PESO
DOR E EDEMA NAS ARICULACOES

SINTOMAS PULMONARES: TOSSE SECA E PERSISTENTE
(TEVE 1 EPISODIO TRATADO COM AMOXICILINA)

MELHORA COM CORTICOIDE
ACOMETE MAIS MULHER

ACOMETIMENTO DE REGIAO MEDIO SUPERIOR DOS
PULMOES (DEMONSTRADO NA TC DE TORAX)

PRESENCA DE LINFONODOS MEDIASTINAIS
HIPERGLOBULINEMIA



TC DE TORAX

Discretos espessamentos intersticiais localizados no
segmento posterior do lobo superior do pulmao direito,
segmento lateral do lobo meéedio e lingula, com algumas
bronquioloectasias de permeio, sugerindo processo
fibrocicatricial; faixas atelectasicas nos segmentos
medial do lobo médio e lingular inferior, superficies
pleurais lisas, auséncia de derrame pleural, linfonodos
mediastinais agrupadas com realce discretamente
heterogéneo pelo meio de contraste endovenoso,
localizadas em topografia paratraqueal direita, com as
maiores 2,1cm; moderado volume de liquido
envolvendo a protese mamaria esquerda



DIAGNOSTICO

CLINICA +
ALTERAGCOES NO EXAME DE IMAGEM +

BIOPSIA COM PROCESSO MONONUCLEAR
GRANULOMATOSO ESTERIL E SEM PARTICULAS




TRATAMENTO

Regressao com tratamento com diminuicao de
granulomas, porem podem haver cicatrizes

GLICOCORTICOIDES (PREDNISONA)

OUTRAS DROGAS: ANTIMALARICOS
(HIDROXICLOROQUINA), MTX




REFERENCIAS

https://www.scielo.br/j/jbpml/alyD9q5TbmKmRhcKZ
39rVKF6D/?lang=pt

https://Iwww.chestmed.theclinics.com/article/S0272-
5231(04)00050-4/fulltext

https://www.scielo.br/j/rbr/a/xKmjCGfP8SQnPqgngfQ
9CS7w/?lang=pt

https://my.clevelandclinic.org/health/diseases/11863
-sarcoidosis-overview



SEGUIMENTO DO CASO




Investigacao

Exames

Hemoculturas: negativas

ECA: 32 (35 a 114)
Histoplasmose: negativo
Paracoccidioidomicose: negativo




PET CT Scan




Investigacao

PET CT Scan

Linfonodos e linfonodomegalias, muitas apresentando centro hipodenso
podendo corresponder a degeneragao cistico necratica, localizados em fossa
supraclavicular (7/mm, SUVmax 6,7), paratraqueal inferior (11mm, SUVmax
2,9), compartimento pre-vascular do mediastino (6mm, SUVmax 4,6),
subcarinal (15mm, SUVmax 9,5).

Protese mamaria bilateral. Presenca de imagem alongada com densidade
liquida, envolvendo a protese mamaria a esquerda, notadamente em situacao
posterior, sendo observado minimo metabolismo glicolitico no contorno
protético (SUVmax 3,9), podendo corresponder a seroma.




Investigacao
o
Evolucao
Encaminhada ao Mastologista
Procedimento cirurgico para retirada da protese de mama

Histopatologico / Imunohistoquimica:
capsula de implante de mama esquerda

compativel com pseudocapsula de implante mamario, com
células gigantes tipo “corpo estranho’

auséncia de malignidade




Investigacao
I
Evolucao

Procedimento biopsia de linfonodo axilar esquerdo

Histopatologico / Imunohistoquimica:

Linfoma n&o Hodgkin de grandes celulas anaplasico,
associado a implante mamario

Imunopositividade difusa para CD30 e CD45 (LCA)




WHO classification of tumours of
Haematopoietic and Lymphoid tissues

WHO Classification of Tumors of
Haematopoietic and Lymphoid Tissues

2017 Revised Edition

Steven H. Swerdlow, Elias Campo, Nancy Lee Harris, Elaine S. Jaffe, Stefano A. Pileri,
Harald Stein, Jiirgen Thiele, Daniel A. Arber, Robert P. Hasserjian,
Michelle M. Le Beau, Attilio Orazi, Reiner Siebert




WHO classification of tumours of
Haematopoietic and Lymphoid tissues

Hodgkin lymphomas
Nodular lymphocyte predominant Hodgkin lymphoma
Classic Hodgkin lymphoma
Nodular sclerosis classic Hodgkin lymphoma
Lymphocyte-rich classic Hodgkin lymphoma
Mixed-cellularity classic Hodgkin lymphoma
Lymphocyte depleted classic Hodgkin lymphoma




WHO classification of tumours of
Haematopoietic and Lymphoid tissues

Mature B-cell neoplasms

Chronic lymphocytic leukaemia/small lymphocytic lymphoma
Monoclonal B-cell lymphocytosis
B-cell prolymphocytic leukaemia
Splenic marginal zone lymphoma

Hairy cell leukaemia
Splenic B-cell ymphomal/leukaemia, unclassificable
Splenic diffuse red pulp small B-cell lymphoma
Hairy cell leukaemia variant

Lymphoplasmacytic lymphoma / Waldenstrom macroglubulinemia
IgM Monoclonal gammopathy of undetermined significance

Heavy chain diseases
Mu heavy chain disease
Gamma heavy chain disease
Alpha heavy chain disease




WHO classification of tumours of
Haematopoietic and Lymphoid tissues

Mature B-cell neoplasms

Plasma cell neoplasms
Non-lgM monoclonal gammopathy of undetermined significance
Plasma cell myeloma
Smouldering (asymptomatic) plasma cell myeloma
Non-secretory myeloma
Plasma cell leukaemia
Plasmacytoma
Solitary plasmacytoma of bone
Extraosseous plasmacytoma
Monoclonal immunoglobulin deposition diseases
Primary amyloidosis
Light chain and heavy chain deposition diseases
Plasma cell neoplasms with associated paraneoplastic syndrome
POEMS syndrome
TEMPI syndrome

Extranodal marginal zone lymphoma of mucosa-associated lymphoid tissue (MALT
lymphoma)
Nodal marginal zone lymphoma

Paediatric nodal marginal zone lymphoma



WHO classification of tumours of

Haematopoietic and Lymphoid tissues
I

Mature B-cell neoplasms

Follicular lymphoma
Testicular follicular lymphoma
In situ follicular neoplasia
Duodenal-type follicular lymphoma
Paediatric-type follicular lymphoma

Large B-cell ymphoma with IRF rearrangement
Primary cutaneous follicle centre lymphoma

Mantle cell lymphoma
Leukaemic non-nodal mantle cell ymphoma
In situ mantle cell neoplasia

Diffuse large B-cell ymphoma (DLBCL), NOS
T-cell/histiocyte-rich large B-cell lymphoma

Primary diffuse large B-cell ymphoma of the CNS

Primary cutaneous diffuse large B-cell ymphoma, leg type
EBV-positive diffuse large B-cell ymphoma, NOS
EBV-positive mucocutaneous ulcer

Diffuse large B-cell ymphoma associated with chronic inflammation
Fibrin-associated diffuse large B-cell ymphoma



WHO classification of tumours of
Haematopoietic and Lymphoid tissues

Mature B-cell neoplasms

Lymphomatoid granulomatosis

Primary mediastinal (thymic) large B-cell ymphoma
Intravascular large B-cell lymphoma

ALK-positive large B-cell ymphoma

Plasmablastic lymphoma

Primary effusion lymphoma

HHV-associated lymphoproliferative disorders
Multicentric Castleman disease

HHV-positive diffuse large B-cell lymphoma, NOS
HHV-positive germinotropic lymphoproliferative disorder

Burkitt lymphoma
Burkitt-like lymphoma with 11q aberration

High-grade B-cell lymphoma
High-grade B-cell ymphoma with MYC and BC2 and/or BCL6 rearrangements
High-grade B-cell lymphoma, NOS

B-cell ymphoma, unclassifi able, with features intermediate between DLBCL and classic
Hodgkin lymphoma



WHO classification of tumours of
Haematopoietic and Lymphoid tissues

Mature T-cell neoplasms

T-cell prolymphocytic leukaemia

T-cell large granular lymphocytic leukaemia

Chronic lymphoproliferative disorder of NK cells

Aggressive NK-cell leukaemia

EBV—positive T-cell and NK-cell lymphoproliferative diseases of childhood
Systemic EBV+ T-cell lymphoma of childhood

Chronic active EBYV infection of T- and NK-cell type, systemic form
Hydroa vacciniforme-like lymphoproliferative disorder

Severe mosquito bite allergy

Adult T-cell leukaemia/lymphoma

Extranodal NK/T-cell lymphoma, nasal type

Intestinal T-cell lymphoma

Enteropathy-associated T-cell lymphoma

Monomorphic epitheliotropic intestinal T-cell lymphoma

Intestinal T-cell ymphoma, NOS

Indolent T-cell lymphoproliferative disorder of the gastrointestinal tract
Hepatosplenic T-cell ymphoma



WHO classification of tumours of
Haematopoietic and Lymphoid tissues

Mature T-cell neoplasms

Subcutaneous panniculitis-like T-cell lymphoma
Mycosis fungoides
Sézary syndrome

Primary cutaneous CD30-positive T-cell lymphoproliferative disorders
Lymphomatoid papulosis
Primary cutaneous anaplastic large cell lymphoma

Primary cutaneous peripheral T-cell ymphomas,
Primary cutaneous gamma delta T-cell lymphoma
Primary cutaneous CD8-positive aggressive epidermotropic cytotoxic T-cell ymphoma
Primary cutaneous acral CD8-positive T-cell ymphoma
Primary cutaneous CD4-positive small/medium T-cell lymphoproliferative disorder

Peripheral T-cell ymphoma, NOS

Angioimmunoblastic T-cell ymphoma

Follicular T-cell ymphoma

Nodal peripheral T-cell ymphoma with TFH phenotype
Anaplastic large cell ymphoma, ALK-positive

Anaplastic large cell ymphoma, ALK-negative

Breast implant—associated anaplastic large cell lymphoma (2017)




Conduta

o
Tratamento quimioterapico

Protocolo: B+CHP
Brentuximab (anti-CD30)
Ciclofosfamida
Doxorrubicina

Prednisona

Evolucao

Remissao Completa
PET CT Scan (controle)




PET CT Scan - Acompanhamento




o
Linfoma Primario de Mama




Linfoma Primario de Mama

Epidemiologia
Neoplasias incomuns

~ 0,5% das neoplasias mamarias e ~ 2% dos linfomas extra-
nodais

Distribuicao etaria semelhante ao dos CA de mama, com a
idade média de apresentacao sendo de 57 anos




o
Linfoma Primario de Mama

Clinica
Indistinguiveis de outros tumores de mama

Geralmente sao tumores unicos, indolores e bem delimitados,
apresentando consisténcia fibroelastica e crescimento rapido

Achados inespecificos podem estar presentes: Descarga
mamilar, retracao cutanea, edema em pele de laranja e eritema

O tumor € habitualmente solitario, porém podem estar
associado a nodulos subcutaneos periféericos ou infiltracao
difusa da mama

Linfadenopatia axilar ipsilateral esta presente em 30 — 40% dos
casos

Sintomas B sao incomuns



o
Linfoma Primario de Mama

Diagnostico
Biopsia + Imuno-histoquimica

Os critérios diagnosticos continuam sendo a definicido padrao
da doenca:

« Mama ser o sitio inicial
* Auséncia de historia pregressa de linfoma
« Auséncia de doenca disseminada ao diagnostico

« Associacao do linfoma com o tecido mamario na analise
histopatoldgica

 Os linfonodos axilares podem estar comprometidos desde
gue o envolvimento seja simultaneo ao da mama



Linfoma Primario de Mama
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Estadiamento
Ann Arbor

Estagio | Estagio Il Estagio I Estagio IV
envolvimento de envolvimento de2 envolvimento de envolvimento
uma cadeia ou mais cadeias cadeias disseminado de
linfonodal ou linfonodais linfonodaisem  um ou mais orgaos
estrutura localizadas no ambos os lados  extra linfaticos, ou
linfoide (baco, mesmo ladodo  do diafragma, que ainda
timo, anel de diafragma, que pode estar envolvimento de
Waldeyer) ou pode ter associado a um um local extra
sitio extra contiguidade com local extra linfatico com
linfatico (IE) um local extra linfatico (IIIE) ou envolvimento
Subtipos linfatico (I1E) envolvimento do linfonodal &
A: Auséncia de sintomas sistémicos baco (I1IS), ou distancia

ambos (IlIES)
B: Presenca de sintomas sistémicos:

- Febre
- Sudorese noturna
- Perda de peso inexplicavel (> 10% do peso em 6 meses)

E: Comprometimento solitario, localizado de tecido extralinfatico, excluindo figado e medula 6ssea




o
Linfoma Primario de Mama

Aspectos Histopatologicos
A maioria dos LPMs deriva da transformacao de celulas B

O subtipo histologico mais frequente € o Linfoma difuso de
grandes células B (LDGCB), com uma frequéncia de 45 — 70%

Outros subtipos podem estar associados: LPM de células de
zona marginal, (< 10%), Linfoma folicular (< 15%), Linfoma de
Burkitt (~10%), Linfoma linfocitico de células pequenas...

Os linfomas de células T compreendem menos de 15% de
todos os LNH e os LPM de celulas T sao extremamente raros (<
6%). Recentes relatos na literatura sugerem uma
associacao estreita entre a ocorréncia de Linfoma
Anaplasico de Grandes Células e Proteses mamarias (BIA-
ALCL).



-
Linfoma Anaplasico de Grandes Células Associado ao
Implante de Mama — (BIA — ALCL)

Fisiopatologia
A exata fisiopatologia € incerta, mas as teorias mais atuais
apontam para um processo complexo que envolve varios
fatores, incluindo crescimento do biofilme bacteriano, a

superficie do implante texturizado, a resposta imune e a
genética do paciente

Implantes texturizados e o microbioma da mama,
potencialmente desencadeiam transformacao maligna por
aumentarem o risco de inflamacao cronica, guiada por
antigenos (principalmente linfécitos Th1 e Th17)

Com os conceitos atuais, pode-se afirmar que o implante
mamario texturizado implica como fator de risco e nao como
agente causador



o
Linfoma Primario de Mama

Tratamento

Baseia-se nas recomendacoes atuais para o tratamento de linfomas extra
nodais.

Linfonas de baixo grau podem ser tratados com excisao local e/ou
radioterapia

Linformas de alto grau (LDGCB, Burkitt...) devem ser tratados com
guimioterapia associada ou nao a radioterapia

A conclusao da maioria dos autores, € que a combinacao entre cirurgia
conservadora, QT com regime contendo antraciclina e RT produziram os
melhores resultados na era Pré-Rituximabe

O desenvolvimento das chamadas drogas-alvo obteve grande sucesso
no tratamento dos linfomas agressivos. Inicialmente estudada em
linfomas indolentes, o anticorpo monoclonal anti-CD20 Rituximabe, vem
demonstrando beneficio no tratamento de linfomas agressivos
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