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Resumo: o linfoma de seios nasais sdo neoplasias
incomuns, gue, reconhecidamente, causam importantes le-
sbes destrutivas no nariz e tergo médio da face. Seu diag-
nostico édificil equasesempretardio. Nesteartigo, érelatado
0 caso deumpacientedo sexo masculino, de52 anosdeidade,
comlinfoma extranodal natural killer T-cell dedificil diag-
nAstico e péssimo prognostico.

Palavras-chave: linfoma, ganuloma letal da linha mé-
dia, imunohistoquimica

linfoma de seios nasais, também denominado linfo-
O maangi océntrico, éum doscongtituintesdo granuloma

letal delinhamédia, que éotermo clinico parale-
sdo progressivaedestrutivaafetando alinhamédiadaface.
A maioria dos linfomas sinonasais, especiamente aqueles
mostrando um padréo polimérfico de proliferacdo, portanto
chamado de reticulose polimérfica (PR), foi recentemente
categorizada como sinonasal NK/T cell linfoma (JAFFE et
al., 1996). Eles s3o mais preval entes na Asia que na Europa
enaAméricado Norte (AOZASA et al., 1989; AOZASA et
al., 1992) eestdo associadoscom infecgdo pel o virusEpstein-
Barr viruseBV (HARABUCHI etal., 1990; TOMITA etal.,
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1995). O diagnéstico édificil, poiso quadro clinico éinespecifico
e 0s métodos de imagem, como a radiografia, tomografia
computadorizada e ressonancia nuclear magnética, ndo mostram
lesdes especificas (LESSA, 2001).

Linfomaextranodal, natural killer T (NK/T)-cell, tipo nasal,
€ reconhecido recentemente como uma entidade distinta na clas-
sificagdo da WHO de tumores linfoides (JAFFE et al., 2001)
Incomum nos paises ocidentais, linfoma extranodal NK/T-cell é
mais comum na Asia (AOZASA et al., 1989; SIU, CHAN,
KWONG, 2002), respondendo por 9% de todos os linfomas ma-
lignos e 74% dos linfomas originados na cavidade nasal e seios
paranasais na Korea (KO et al., 1998)

Namaioria, oslinfomas de seios nasais sdo difusos de gran-
des células B, linfomas na populagdo oriental, ao passo que 40-
74% doslinfomas de seios nasais s30 NK/T-cell linfomasnaAsia
(KOetal., 1998, AU et al., 2005) NK/T-cell linfomas usual mente
ocorrem em pacientesde meiaidade, e suaapresentagdo € caracteri-
zada por doenca localizada em cerca de 2/3 dos pacientes, com
fregliente invasdo de tecidos adjacentes, altafreqliénciade sinto-
mas B, apesar da doenca aparentemente limitada, e rarainvasdo
damedula 6ssea (KIM et al., 2002; LEE et al., 2005 e CHIM et
al., 2004) Eles sdo também caracterizados pelo predominante
envolvimento extranodal, recebendo o prefixo de extranodal NK/
T cell linfoma na classificagdo da WHO.

Porque o linfoma extranodal NK/T cell tipo nasal érelativa-
mente novo como entidade clinico-patol 6gicanaclassificacéo da
WHO (JAFFEetal., 2001; CHIM etal., 2004; JAFFE etal., 1996),
estratégias otimizadas de tratamento e progndstico ndo estéo ain-
datotalmente definidas. Como um consenso al cancado em 1997,
a importancia de apresentacdes clinicas e localizacdo da lesdo
primaria foram enfatizadas na determinac&o do comportamento
biolbgico e definigéo dadoenca (HARRIS et al., 1999)

Algunsgrupostém demonstrado que pacientescom linfomas
NK/T-cell tém baixasobrevida, com probabilidade cumulativade
sobrevida em cinco anos em torno de 37,9 a45,3% (LEE et al.,
2005eCHIM etal., 2004 e CHEUNG et al., 2002) Daradiotera-
piaisolada as grandes doses de quimioterdpicos com transplante
decélulas-tronco, varias opgdes de tratamento tém sido propostas
parapacientescom linfomaextranodal tipo nasal NK/T cell. Uma
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andlise retrospectiva de uma série de linfomas NK/T cell, diver-
sas variaveis foram associadas com baixa sobrevida, como
envolvimento de linfonodos regionais (YOU et al, 2004),
desidrogenase lética elevada (LDH) (KIM et al., 2002 e Y OU et
al, 2004), extensdo paranasal (YOU et al., 2004; ROBBINSet al.,
1985eLl etal.,1998), apresencadesintomasB (LEE et al., 2005;
ROBBINSet al., 1985 eKIM et al, 2001) e atostitulos de DNA
de virus Epstein-Barr. O progndstico, em geral, é sombrio
(BRAUNWALD, 2002).

RELATO DE CASO

N. R. C., 52 anos de idade, sexo masculino, casado, natural,
residente e procedentede Pontalina(GO), profisséo carroceiro (faz
fretes nacidade). Com queixade ferida no nariz ha cinco meses.

Pacienterelataque em fevereiro de 2005 iniciou quadro de obs-
truc&o nasal acompanhado de corizaamarelada. Evoluiu com edema
em regido nasal e periora. Em seguida, as narinas ficaram hipere-
miadas ecomvesiculas, e, apdsrupturadestas, surgiu umaferidaem
regido nasal. Estalesfo foi aumentando de tamanho e profundidade,
estendendo-se pararegido oral (gengivasuperior epalato). Procurou
assisténciameédicanesteperiodo, sendotratado com variosesguemas
antibidticos para sinusite [sic]. Fez uso de Amoxicilina, Peniciling,
Benzatina, Ciprofloxacino e Gatifloxacino, ssm melhora. Ha vinte
dias, iniciou quadro de febre diaria (ndo aferida).

No Isda, sintomas gerais como cefaléia parietal ocasional,
astenia, perdade 8kg em cinco meses (dificuldade em se alimen-
tar), sem nenhuma outra queixa sistémica.

Nointerrogatério sobreantecedentespatol 6gicos, negaqual quer
doencacrénica. Referetrés episodios de colicarenal. Sobre ante-
cedentes familiares, afirmaque o pai faleceu com DPOC.

Sobre oshabitosdevida, moraem casadealvenaria, comrede
deesgoto edguaencanada. Negatabagismo. Relataetilismo social.
Nega uso de drogasiilicitas ou viagens recentes.

Aoexame, gpresentou REG, eupneico, hidratado, corado, afebril,
anictérico, acianotico. Peso: 54kg. Auséncia de linfadenomegalia
Presenca de edema em regido nasal e perioral superior e orbital
esguerda, com crostas em narinas, apresentando secrecéo amare-
lada e lesbes ulceradas em palato superior.
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Exames Complementares

Inicialmente, 0 hemograma evidenciava discreta anemia
normocitica-normocrémica(Hb 11, VCM 81,8, HCM 27,78), sem
leucocitose importante ou desvio da série branca (Tabela 1).

Tabela 1: Hemograma segundo a Data de Realizacéo

HEMOGRAMA | 20.07.05|28.07.05 | 02.08.05 | 08.08.05| 20.08.05 | 05.09.05

Hemécias 3,96 3,58 3,93 3,75 2,75 2,80
Hemoglobina 11 9,8 10,9 10 8,1 7,4
Hematdcrito 32,4 28,8 31,8 30,5 21,8 22,1
VCM 81,82 80,45 80,92 81,33 79,27 78,93
HCM 27,78 27,37 27,74 26,67 29,45 26,43
RDW 10,8%  10,7% 11,5% 12,3% 12,1% 14,9%
Leucdcitos 5.300 4.500 4.000 4.200 2.800 3.000
Bt/Se/Eo 3/76/13  3/84/0 3/70/0 3/73/0 2/80/0 3/72/0
BalLi/Mo 0/16/4  0/11/2 0/21/6 120/4 0/15/3 0/20/5
Plaguetas 218.000 255.000 261.000 236.000 196.000 232.000

Provas de funcéo renal normais, eletrolitos normais, discreto
aumento de TGO, TGP e Gama GT (82/33/88 respectivamente),
TAP normal. EAS normal. Proteinograma mostrando hipoal bu-
minemia (2,8), globulina 2,8, relagdo A/G: 1.

Eletroforese de proteinas mostrando aumento policlonal de
globulinas. Aumento de VHS (66) e PCR (48). Reacbesimuno-
logicas, Machado Guerreiro, PPD, HIV e VDRL negativos.
Bacterioscopia p/ BK de raspado da lesdo negativo.

Evolucéo

O pacientefoi admitido naclinicamédicado HGG no dia20
dejulho de 2005, com o quadro descrito naanamnese, persistindo
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com febre, sendo solicitados exames laboratoriais, RX dos seios
daface, TC dos seios daface e parecer daInfectologia. Pelaava-
liacdo da Infectologia, foi sugerido iniciar com Clavulim, pela
provavel infeccéo sobrepostaao quadro debase, enquanto seaguar-
davaconfirmagéo do agente etiol 6gico. Foram solicitadosculturae
antibiogramado material colhido dalesdo, além desorologiaspara
fungos (LTA e Paracoccidioidomicose), e parecer da cirurgia de
cabeca e pescoco para arealizagdo de bidpsia da leséo.

Apobscinco diasde Clavulim, persistiam os picosfebris, sen-
do introduzido Vancomicina ao esquema antibiotico.

O Rx deseiosdaface mostravaespessamento mucoso do seio
maxilar esquerdo. TC de cranio mostrava velamento do seio ma-
xilar esquerdo, desvio do septo nasal para a esguerda, estruturas
Osseas regionais integras.

Sorologia para paracoccidiodomicose: negativa. Sorologia
para LTA (Elisa): indeterminada. Anatomopatol 6gico (vestibulo
nasal): intensoinfiltradoinflamatériocom PMN (neutréfilos+++/
4+), e pesquisa de parasitas negativa. Cultura e antibiograma
(material colhido dalesdo): ndo houve crescimento de bactérias.

Paciente fez 21 dias de Clavulin e 14 dias de Vancomicina.
Durante o uso, esteve afebril somente por cinco dias. Como per-
sistiaafebre e terminou o esquema de antibi éticos, foi solicitado
novo parecer dalnfectologia, sendo orientadoiniciar Clindamicina
eCiprofloxacina(por 14 dias) esugeridorealizar novabidpsia(com
maior profundidade).

Também foi avaliado pela Dermatologia, que orientou reali-
zagdo do IDRM elFl paraLTA.

IDRM: negativa. |Fl paraLTA: 1/40 (limite inferior).

Realiza¢do deumanovabiopsiamaisprofunda, colhido novo
material para anatomopatol dgico.

Recebemos aindanovos exames. FAN —negativo; FR —nega
tivo; Bacterioscopia para pesquisa de BAAR ( linfa do cotovelo,
orelhaD e E) —negativa.

Novo histopatol 6gico também inconclusivo, mostrando lesdo
necrotizante de natureza indeterminada com comprometimento
bacteriano secundario, ndo evidenciado vasculite neste material .

Paciente continuava apresentando picos febris, apesar da
cobertura antibidtica, e alesdo em mucosa nasal progredia com
piora, apresentando necrose em bordas. Foi reavaliado pelacirur-
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gia de cabeca e pescoco, que nos orientou a transferir paciente
para Oncologia Clinica do Hospital Aradjo Jorge, onde seria
tratado empiricamente com radioterapia, enquanto seriasubme-
tido anovabidépsiapara confirmar diagnéstico de granulomade
linha média.

Paciente submetido a biopsiade congel acéio em 20 de setem-
bro de 2005. O anatomo-patol 6gi co dal esdo mostral esdo necrética,
infiltrada por células grandes, pouco diferenciadas, nucléolos
proeminentes, compativel com neoplasia pouco diferenciada,
podendo corresponder alinfoma de grandes células.

Colhidasnovashemoculturasem 21 e 29 de setembro de 2005,
em virtude da manutenc&o dafebre, com resultados negativos. Pa-
ciente submetido atragueotomia e gastrotomiaem 22 de setembro
de 2005).

Aguardou ambulatorialmente o resultado daimunohistoqui-
mica realizada em 14 de outubro de 2005, que mostrou aspecto
imunomorfoldgico condizente com linfoma maligno, difuso, de
grandes células T, imunofenotipo T.

» Pan-citocromatina (AEL/AES): negativo.

» Ag. Leucocitério comum (DAKO-LCA): positivo.
« Vimentina (VIM3B4): positivo.

o Anti-células T- CD3 (policlonal): positivo.

« Pan-B CD20 (L26): negativo.

« Anti Kil CD30 (MP1): negativo.

Estadiamento

Mielograma realizado em 28 de outubro de 2005 mostrou
medula 6sseade formaglobal normonuclear e normoplasica, pro-
cessando amiel opoese dentro dos parametros danormalidade em
todos os setores, sem desvios ou atipias. Quanto a patologia de
base, sem indicios quali-quantitativos de infiltragdo pelo linfoma
(LNH), bem como por neoplasias autoctones e/ou metastéticas
técnicas utilizadas: L eishman, peroxidase). Nova eletroforese de
proteinas, mantendo padréo anterior com hipoal buminemiae au-
mento policlonal de globulinas.

Ultra-sonografiadeabdomeinferior normal. B2 microglobulina
(26 de outubro de 2005).

5,3 microg/ml (referéncia até 60 anos <2,0).
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Paciente apresentou intercorréncia clinicacom sangramento
no local dalesdo em 04 de novembro de 2005, com instabilidade
hemodinamica. Realizada ligadura de car6tidas externas bilate-
ralmente na tentativa de reduzir o sangramento.

Apesar dos esforgos, constatado 6bito em 05/11/05.

CONCLUSAO

Apresentamos um caso clinico com desfecho ndo desejavel,
tanto pela agressividade da patologia em questdo, quanto pela
dificuldade de se estabel ecer o diagndstico, feito por exclusdo, de
umadoencararaem nosso meio, com acometimento quase exclu-
sivamente local sem marcadores laboratoriais caracteristicos.

Além disso, apresenta confusdo com varios diagndsticos di-
ferenciaiscomunsem nosso meio, como tubercul ose, hanseniase,
paracoccidioidomicose, L eishimaniose Tegumentar Americana
(LTA), doencasauto-imunesgranul omatosas como granulomatose
de Wegener.

Por diversasvezes, o diagndstico de neoplasiafoi questiona-
do e tentou-se exaustivamente firmar tal diagnéstico com duas
bi6psias, comlaudo do anatomopatol 6gicoinconclusivos. Somente
com arealizacéo da biopsia de congelacdo e imunohistoguimica
tivemos sucesso no diagndstico ja nove meses apés o inicio dos
sintomas.

O tratamento proposto seriaaquimioterapia, em altas doses,
aliadaaradioterapia. Mesmo assim, trabalhos tém mostrado uma
sobrevida baixa para esses casos, com sobrevida em cinco anos
emtorno de 37,9% a45,3% (LEE et al., 2005 e CHIM et al., 2004
e CHEUNG et al., 2002).
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Abstract: lymphoma of hasal air sinuses is uncommon neoplasm
that admittedly causeimportant destructiveinjuriesintheaverage
nose and middle of the face, its diagnosissis difficult and almost
alwaysdelayed. Inthisarticlethe caseof a patient of themasculine
sex, 52 yearsold with lymphoma istold extranodal killer T cel of
difficult diagnostic and terrible prognostic.
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