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RESUMO

Relatamos um caso de linfoma extranodal de células\K — tipo nasal, em que ndo houve respostsfatiiia a despeito da utilizagdo de radio e
quimioterapia, evidenciando o curso rapido e agresta doenga, a qual, devido a sua baixa incidéméo possui estudos controlados e randomiza-
dos que definam um consenso para o seu tratamento.
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EXTRANODAL NK/ T-CELL LYMPHOMA — NASAL TYPE
ABSTRACT

We report a case of extranodal T cell and NK - hggee in which there was no satisfactory respahsspite the use of radio and chemotherapy,
demonstrating the rapid and aggressive courseeoflisease, which, due to the low incidence, hasomtrolled and randomized studies to define a
consensus for its treatment.
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INTRODUCAO

O Linfoma extranodal de células T e NK, anteriorteedescrito como granuloma letal de linha médiegréhe-
cido por seu processo destrutivo de partes molesivwndo estruturas do trato respiratorio supgnariz, seios para-
nasais, palato e tecidos moles faciais). Caraetesgzpor amplo espectro morfolégico, sendo o iiafih frequentemen-
te angiocéntrico, com destrui¢do vascular e negosEminentel.

Neoplasias de células T e NK s&o relativamentenmets, sendo que a maioria dos casos foi relatadsiase
Ameérica Latina. Além disso, sdo mais comuns em Imsnde meia idade?.

Histopatologicamente e imunofenotipicamente asctaristicas incluem angiocentrismo, angiodestruisdx-
pressdo de CD-2, CD-56 e CD-3 cadeia épsilon mpleisma, sendo negativo para CD-3 na superficidaceHa
evidéncia de moléculas citotéxicas e infeccdo péles Epstein-Barr (EBV), sendo a Ultima considaratrigatoria
para o diagnésticoz.

Os sintomas comumente encontrados incluem obstneasal, epistaxe, infeccdo local, edema e defodeidia
cial. As mucosas afetadas mostram grandes ulces;agéerose coagulativa e apoptose, atribuidasusaEivascular
pelo linfoma. Geralmente os pacientes ja se api@seam estagio avancado e podem coexistir sint@isé&micos
como febre, mal estar e perda de peso2.

Devido a baixa incidéncia dos linfomas extranodkiscélulas T e NK, ndo ha grandes estudos cong®lad
randomizados realizados nesta area, resultandaltaade um consenso que seja utilizado como refexé@rara o trata-
mento desta doenga. Recomenda-se que cada caswva@ado de forma independe na tentativa de sgathieterapia
mais promissora para o pacientes,

Neste trabalho procuramos relatar um caso tipidinflena extranodal de células T e NK — tipo nasaln di-
agnéstico a partir de bidpsia incisional e semastgpao tratamento recomendado.

RELATO DE CASO:

V.A.F, masculino, 46 anos, referiu aparecimentdutheor em cavidade nasal com 3 meses de evolucde- Ap
sentava historia de cefaleia, rinorreia, dor nasiaf, epistaxe ocasional, halitose e emagrecimaat®kg neste perio-
do, sendo tabagista 25 anos/maco e etilista croAicexame fisico observou-se tumoracéo hiperengmdaavidade
nasal esquerda, com pequenas lesdes esbranquigapasmeio e gotejamento purulento de faringe posté tomo-
grafia computadorizada confirmou o tumor em cavédaasal esquerda, com extensao para seio maxiatalfe cavi-
dade nasal. Realizada biopsia incisional da leséodiagndstico de linfoma extranodal de célulasNIKe- tipo nasal,
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cujo painel imunohistoquimico mostrou expressa@ [@b-45 LCA, BCL-2, CD-3, CICLINA-D1, CD-43 e CD-56
intensos e difusos; EBV focal e MIB-1 (Ki 67) positem 95% das células neoplasicas, confirmandchado. Inicia-
do tratamento radioterapico e quimioterapia corcbs de CHOP (ciclofosfamida, doxorubicina, vistina e predni-
sona), o paciente ndo apresentou melhora climcdiiado, apés 4 meses, com diminuicdo da acuidalal, ptose
palpebral, pupila midriatica fixa e paralisia ldliadireita, associado a parestesia de membraonfesquerdo. Subme-
tido a tomografia computadorizada de cranio qudemgiou hidrocefalia supratentorial e pansinusapafiamatoria,
confirmados por ressonancia nuclear magnética.eRtio tentado salvamento com quimioterapia ICEsfafoida,
carboplatina e etoposide), porém sem boa resplisieacO paciente foi submetido paliativamente a derivagiuri-
culo peritoneal, evoluindo com hemorragia cerebeddaixamento do nivel de consciéncia e paralisimémbros infe-
riores e pares cranianos, vindo a 6bito 6 meses @apliagnostico da doenca.

DISCUSSAO

Devido a baixa incidéncia de doencas malignas @lotass T e NK, estudos controlados e randomizadosséo
facilmente disponiveis. As recomendac¢fes baseadatretrizes sdo, portanto, com base em pequenas si& casos,
ensaios clinicos de fase Il e opiniées de espstidli

Acredita-se, atualmente, que os melhores resultstds relacionados ao uso de radioterapia, erdadwinasal
e seios da face, complementado com quimioterapjas @rogas incluem protocolos baseados em arlfracis, eto-
poside e, mais recentemente, o uso de L-asparagiBas casos mais avancados pode haver combinagt@ogas
que incluem L-asparaginase, methotrexate, ifosfangtbposide e ester6ides

O transplante alogénico de células tronco hemadtipas, com o beneficio potencial do efeito enxeesus
linfoma (GVL), € uma boa op¢é&o para os pacientes doenca avangada. O efeito GVL é reforcado pglaeszdo de
antigeno EBV nas células tumorais, fornecendo wm alorreativo. Pequenos estudos tém mostrado gueagopcao
potencialmente curativa. O transplante alogénicoéiiélas-tronco hematopoéticas pode ser oferecdaasos seleci-
onados com doenca em estagio avancado que atingiremissdo completa apds seis sessdes de quiapiatér

O prognéstico tem melhorado gradualmente com textéms modernos que combinam radio e quimioterapia.
Entretanto, geralmente a doenca tem curso rapagessivo com alta taxa de mortalidade e o progmdgermanece
reservado na maioria dos casos a despeito do gatamecomendado

Este caso demonstra uma apresentacéo tipica demlinéxtranodal de células T e NK — tipo nasal, fiee ob-
teve resposta promissora apesar da utilizacaodigtesapia equimioterapia com CHOP, com evolucdo do paciente ao
obito em 6 meses, evidenciando a necessidade s trafamentos direcionados a esta entidade.
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