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NK/T cell ymphoma, nasal-type (rare, rapidly evolving, mutilating,
and highly lethal lymphoid neoplasm): a case report
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RESUMO

O linfoma de células NK/T é um tumor nio Hodgkin, raro, muito agressivo e intimamente relaciona-
do ao virus Epstein-Barr (EBV). Possui prognoéstico ruim e resposta pobre aos tratamentos. Trata-se de
uma paciente feminina, 91 anos, com histéria de lesio em regiio nasal hi trés meses. Estudo histologico
evidenciou infiltracdo difusa da derme por células linfoides pequenas e atipicas e imuno-histoquimica
positiva para Ki-67, CD30 e CD3 (citoplasmatico). Devido ao rapido crescimento da lesio e a alta mor-
bidade da neoplasia, a paciente foi encaminhada para internagio para medidas de suporte, mas evoluiu
para 6bito antes do inicio do tratamento.

Palavras-chave: Infec¢des porVirus Epstein-Barr; Linfocitos; Oncologia; Linfoma Extranodal de Célu-
Jas T-NK; Granuloma Letal da Linha Média

ABSTRACT

NK/T cell lymphoma is a rare, aggressive, non-Hodgkin tumor that is closely related to the Epstein-Barr virus. It
has a poor prognosis and poor response to treatments. We report the case of a 91-year-old woman with a history of
injury in the nasal region for three months. Histological study showed diffuse infiltration of the dermis by small and
atypical lymphoid cells and positive immunohistochemistry for Ki-67, CD30, and CD3 (cytoplasmic). Due to the
fast growth of the lesion and the high morbidity of the neoplasm, the patient was referred to the hospital for assistance
but died before starting treatment.
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INTRODUGAO

O linfoma de células NK/T ¢ um tumor nio Hodgkin,
comumente descrito na Asia e na América Latina. E raro (cerca
de 1% dos linfomas cutineos de células T), muito agressivo e

intimamente relacionado ao virus Epstein-Barr"*** (

a infec¢io
pode ser antes ou simultaneamente a génese do tumor?).A célula
precursora ¢ da linhagem linfoide, sendo que, em 95% dos casos,
advém da célula NK (fun¢io citolitica).?

Constitui o grupo dos linfomas cutaneos nio micose
fungoide/nio Sindrome de Sézary (10% dos casos)*, apresentan-
do uma evolug¢io rapida, mutilante e altamente letal (sobrevida
< 5% em cinco anos)."

Divide-se nos subtipos nio nasal e nasal (antigo granulo-
ma letal da linha média®**%). Em 80% dos casos,>* ocorre aco-
metimento de regido nasal ou nasofaringea, mas também pode
acometer trato aerodigestivo,* testiculos,” musculos e ttero ou
evoluir por contiguidade para Orbita, glindulas salivares e seios
paranasais. Acredita-se que muitos dos casos nio nasais provavel-
mente tiveram seu inicio subclinico no nariz (sitio primario).?

Possui prognoéstico ruim e resposta pobre aos tratamentos.

RELATO DO CASO

Paciente feminina, 91 anos, branca, hipertensa, com his-
toria de lesdo nasal ha trés meses e emagrecimento (5kg em 30
dias). Ao exame dermatoldgico, lesio eritematosa ¢ edematosa
em regido nasal esquerda, com ulcera¢do local e area de necrose.
Inicialmente pelo quadro clinico, foram aventadas as hipoteses
de carcinoma espinocelular (CEC), linfoma de células NK/T,
leishmaniose tegumentar (LTA) e mucormicose. Apds uma se-
mana da avaliac¢io inicial, houve aumento do tamanho e piora do
aspecto geral da lesdo, sendo entio introduzida antibioticotera-
pia. Aos exames laboratoriais, observou-se anemia hipocromica
e microcitica, leucocitose, plaquetose e aumento de VHS e PCR
(28 e 138, respectivamente). Na tomografia de cranio, area de
ulceracio dérmica da regiio nasal/malar esquerda até os limites
Ssseos adjacentes, sem sinais de invasdo ou osteomielite cronica e
sem cole¢des organizadas. Estudo anatomopatologico (Figuras 3
e 4) mostrou infiltracio difusa da derme por células linfoides pe-
quenas e atipicas, e imuno-histoquimica (Figuras 5 e 6) positiva
para Ki-67 (estimado em 80%), CD30 ¢ CD3 (citoplasmatico),
confirmando diagnéstico de linfoma T (CD3e+) de alto grau
(CD30+) ou linfoma NK/T tipo nasal.

Devido a rapida evolu¢io da neoplasia (Figuras 1 e 2) e a
piora clinica, com queda do estado geral, adinamia e dificuldade
para se alimentar a paciente foi encaminhada para internagio,
para medidas de suporte e cuidados paliativos, sob acompanha-
mento das equipes de Dermatologia, Onco-hematologia Clinica
e Cirurgia de Cabeca e Pescoco (CCP), tendo evoluido a 6bito
no quinto dia de sua internagio.

DISCUSSAO
Clinicamente, o linfoma NK/T tipo nasal pode se apre-
sentar com epistaxe, tumora¢io nasal com edema perilesional,

-

FIGURA 1: AVALIACAO INICIAL (lesdo com 4cm no maior didmetro):
Ulcera com bordas eritematosas e infiltradas e fundo com crosta hematica
e material necrético em regido nasal esquerda. Eritema e edema
perilesionais. Acometimento de pequena por¢ao do nariz a esquerda

(parede e asa nasais)

T

«

FIGURA 2: AVALIACAO APOS UMA SEMANA (lesdo com 7cm no maior
didmetro): ulceracdo em regies nasal e malar esquerdas, com infiltracdo
de bordas e fundo coberto por material fibrinonecrético. Edema e eritema
perilesionais. Acometimento de toda a parede e asa nasal esquerda e
parte de ponta nasal, causando desfiguracdo da porgao central da face
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FIGURA 3: Hematoxilina & eosina, 100x - Hiperplasia pseudoepiteliomatosa,
hiperceratose e pseudocistos cdrneos. Denso infiltrado linfocitario
na derme

FIGURA 5: Imuno-histoquimica - CD3 citoplasmético positivo

FIGURA 4: Hematoxilina & eosina, 400x - Epidermotropismo e microabsces-
sos. Linfécitos atipicos com nticleos hipercromaticos. intima relacdo com
vasos

perfuragio de palato duro (provocando comunicagio entre as
cavidades nasal e oral), e o paciente pode se queixar de obstru-
¢do e/ou secre¢io nasais.* No caso relatado, houve manifestacio
semelhante aos casos descritos na literatura, com enfoque para a
extensa area de necrose local.

O estudo anatomopatoldgico revela uma infiltracio de
células linfoides atipicas, neutréfilos e eosindfilos, caracterizando
a chamada reticulose polimérfica.>® Outra caracteristica histopa-
tologica desse tumor ¢ sua intima relagio com vasos sanguineos
(invasio da parede e oclusio vasculares).??

A imuno-histoquimica é geralmente positiva para CD3
(superficie: negativo; cadeia épsilon citoplasmatica: positiva),
CD56, CD2 e moléculas citotdxicas (granzima B, perforina e
TIA1).273%7 O Ki-67 positivo indica alto indice de prolifera¢io
celular.

Outras técnicas utilizadas sdo a quantificacio de EBV-D-
NA no plasma sanguineo (indicador de prognostico) e a hibridi-
zag¢do 1in situ para avaliar invasio medular do tumor por meio da
detec¢io do material genético do virus.>*?

Em relacio aos exames de imagem, além da tomografia
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computadorizada, consideram-se o Pet-scan (PET-CT)>"® ¢ a
ressonancia nuclear magnética (RNM) de partes moles, prin-
cipalmente para avaliar extensdo e complicagdes. Em casos nio
nasais, 0 PET-CT ¢ especialmente importante, pois a ausencia de
areas hipermetabdlicas (a célula linfoide tumoral tem alta avidez
pelo 18-fluordesoxiglicose) na regido nasal/nasofaringea exclui
a possibilidade de o sitio primario ser a face.?
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