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Linfoma cutaneo primario de grandes células B de

apresentacao atipica - Relato de caso
Primary cutaneous large B-cell lymphoma of atypical presentation - Case report
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Resumo: Linfomas cutaneos primdrios sao definidos como neoplasias linfociticas que se apresentam clini-
camente na pele sem doenca extracutinea no momento do diagnoéstico e até por 6 meses apos. Os autores
relatam o caso de um paciente masculino, idoso, com histéria de papulas em axila, ha 3 meses, que evolui-
ram para ulceragao. Ao exame, Ulcera profunda de bordos irregulares, infiltrados, em axila direita. Exames
fisico e complementares nao evidenciaram doenga a distancia. O histopatolégico mostra infiltrado dérmico
denso e difuso de linfécitos atipicos. A imuno-histoquimica evidencia expressao de antigenos CD20 e bcl-2,
com CD10 negativo, configurando diagnéstico de linfoma cutineo difuso de grandes células B. Neste tipo
de linfoma, € rara a manifestacio cutanea primaria, assim como a incidéncia ¢ menor em homens e a loca-
lizacao, mais comum em membros inferiores.
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Abstract: Primary cutaneous lymphomas are defined as lymphocytic neoplasias that present themselves cli-
nically in the skin without extracutaneous disease at diagnosis and up to 6 months after it. The authors
report the case of an elderly male patient, with a three- month-history of papules in the axilla which evol-
ved into painful ulceration. Examination found deep ulcer with irregular borders ,infiltrates, in the right
axilla. Physical and additional examinations did not evidence disease at distance. Histopathology revealed
dense and diffuse dermic sample infiltrate of atypical lymphocytes. Imunohistochemistry shows expres-
sion of CD20 and bcl-2 antigens , with negative CD10, configuring diagnosis of cutaneous large B-cell
lymphoma. In this type of cutaneous lymphoma, primary cutaneous manifestation is rare ,the incidence in
men is lower and it is most commonly located in the lower limbs.
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INTRODUCAO

Os linfomas sio neoplasias do sistema
linforreticular e podem ser originarias das trés
linhagens de células linfoides: B, T e NK (natural
killer). Podem se originar dos linfonodos ou de sitios
extranodais e incluem os linfomas de Hodgkin e nao-
Hodgkin, este dltimo sendo o mais comum.’

Linfomas cutaneos primarios sio definidos
como neoplasias linfociticas que se apresentam
clinicamente na pele e que nao possuem doenca
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extracutinea no momento do diagnéstico e até por 6
meses apos. Mostram consideravel variagio na sua
apresentacao clinica, histolégica, imunofenotipica e
no prognoéstico. A incidéncia anual dos linfomas
cutaneos primarios nos Estados Unidos é de 1/100.00
habitantes, sendo 75% de células T, com predominio
da micose fungoide e suas variantes. S0 mais comuns
em homens depois dos 45 anos de idade.

Os linfomas cutineos primarios de células B
(LCCB) sao menos frequentes do que os de células T.
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Representam aproximadamente 20-25% de todos os
linfomas cutineos primarios.” Do ponto de vista
dermatolégico, caracterizam-se por lesdes pouco
numerosas, em geral mostrando noédulos ou
infiltracoes de crescimento relativamente rapido; ao
contrario dos linfomas T, nao apresentam prurido. Do
ponto de vista histopatolégico, sio geralmente
monomorficos (de pequenas ou grandes células), e o
infiltrado estd separado da epiderme por faixa de
coligeno (zona Grenz). Raros casos mostram
epidermotropismo e sao confundidos com micose
fungoide.” Linfomas B primdrios tém melhor
prognostico do que os secundarios. As células B
neoplasicas expressam marcadores CD19, CD20 e
CD79a. Nos imunocitomas e plasmocitomas, o
infiltrado neoplisico contém plasmocitos e as células
sio CD20 negativas."

Os linfomas cutineos de células B sao
classificados em 5 tipos, segundo a classificagio da
WHO-EORTC: linfoma cutineo primario de células B
da zona marginal; linfoma cutaneo primario
centrofolicular; linfoma cutaneo primario difuso de
células B grandes, tipo perna; linfoma cutineo
primario de células B grandes; outros, que inclui o
linfoma cutineo primario intravascular de células B
grandes.” O diagnostico é feito pela correlagao clinico-
patolégica; achados imuno-histoquimicos e de
biologia molecular, que complementam a
investigacao.

O linfoma cutineo primario difuso de grande
célula B corresponde a aproximadamente 5-10% dos
linfomas cutineos de células B, acometendo mais
frequentemente os membros inferiores, podendo,
entretanto, surgir em outras areas. Afeta
predominantemente idosos e, particularmente, o
sexo feminino. As lesdes podem ser solitarias ou
multiplas, e mesmo agrupadas. Tem-se demonstrado
sobrevida em 5 anos entre 36 e 100% dos casos. A
expressao de bcl-2, presenga de multiplas lesoes e
acometimento dos dois membros inferiores conferem
pior prognostico.’

RELATO DO CASO

Paciente masculino, 80 anos, pardo, agricultor,
procedente de  Quixeramobim-CE,  buscou
atendimento médico em dezembro de 2008 com
queixa de tumor na pele. Relatava aparecimento de
pequenas papulas em axila direita ha trés meses, que
evoluiram para tumoragao e, finalmente, ulceragao
dolorosa ha um més. Referia no periodo perda de 9
kg, hiporexia e adinamia. Negava prurido ou febre.

Ao exame, apresentava ulcera de bordos
irregulares, infiltrados, eritémato-violaceos, atingindo
planos cutineo e subcutineo de axila direita,
medindo 9,2cm x 7,7cm (Figura 1). Nao foram
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FIGURA 1: Imagem da ulcera profunda em axila direita, de bordos
eritémato-infiltrados, irregulares

constatadas nem adenomegalias nem
hepatoesplenomegalia.
Realizou exames: hemoglobina=10,3;

plaquetas=163.000; VHS=78; Ureia=24;
Creatinina=0,7; TGO=26; TGP=32; ultrassom de
abdome e tomografia computadorizada de térax sem
alteragoes.

O histopatolégico da borda da lesao
demonstrou infiltrado dérmico denso e difuso de

células monoétonas de tamanho médio, de citoplasma
escasso e de nucleos grandes e hipercromaticos, com
distor¢ao da arquitetura normal da pele e destruicao
dos anexos cutaneos, sendo sugestivo de doenca
linfoproliferativa (Figura 2). A imuno-histoquimica
complementar revelou expressao difusa de antigenos
CD20 (Figura 3) e bcl-2, com negatividade para CD10,
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FIGURA 2: Imagem de histopatologico, HE aumento de 100x,
mostrando infiltrado dérmico denso e difuso de células monomor-
fas de tamanho médio
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FIGURA 3: Imagem de imuno-histoquimica, evidenciando
positividade para antigenos CD20, aumento de 400x). De para
antos eritaumento de 400x

configurando diagndstico de linfoma cutianeo difuso
de grandes células B.

DISCUSSAO

Na ultima década, estudos comprovam
aumento da incidéncia de linfomas nao-Hodgkin em
relacio aos demais subtipos de neoplasias
hematodérmicas.

Os linfomas cutaneos podem ser primarios ou
secundarios. O primario é aquele de acometimento
exclusivamente cutineo ao diagndstico e até seis
meses apos, como evidenciado no caso através do
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exame fisico e dos exames complementares de
imagem. Apesar de serem idénticos na aparéncia
morfolégica, possuem comportamentos clinicos
diferentes. O primario apresenta historia natural mais
indolente do que a do secundirio, com bom
progndstico.” Apresenta recorréncia local em até 68%
dos casos e rara disseminacio extracutinea, com
sobrevida média em cinco anos variando entre 89-
96%".

A apresentacao de linfoma nao-Hodgkin
variante B difuso de grandes células é rara como
manifestacio cutinea primdria. Neste caso, aliou-se
este fato a fatores epidemioldgicos de interesse, a
citar: sexo (menor incidéncia em homens),
localizacao atipica (mais comumente evidenciado em
membros inferiores) e agressividade local.

O diagnostico histopatologico é essencial para a
correta caracterizacdo do tumor e tratamento
adequado. O exame imuno-histoquimico ¢
fundamental e serve, inicialmente, para diferenciar
entre as neoplasias cutineas que se assemelham
morfologicamente ao linfoma, como o carcinoma de
Merkel e o melanoma de pequenas células’, e,
posteriormente, para definir o subtipo de linfoma.
Serve também como ferramenta importante para
excluir linfomas sistémicos com acometimento
secundario da pele.

A proposta terapéutica aventada foi de
quimioterapia, utilizando ciclos de CHOP
(ciclofosfamida, hidroxidoxorubicina, oncovin e
prednisona) a cada trés semanas, somando um total
de oito ciclos. a
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