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INTRODUCAO: O linfoma é uma neoplasia maligna originada de uma proliferagao anormal de linfécitos que pode acometer
ganglios linfaticos ou outros drgdos. Esta entidade representa cerca de 5% das doengas oncologicas e pode ser classificada
em: linfoma Hodgkin e linfoma nao Hodgkin. O linfoma primario gastrointestinal é raro, representando de 10% a 20% dos
casos de linfoma extranodal. Sua principal origem é nas células B, sendo o subtipo linfoma difuso de grandes células B
(LDGCB) a forma mais frequente. Os acometidos, normalmente, sdo do sexo masculino apés os 55 anos. RELATO: Mulher,
57 anos, procurou atendimento médico ap6s quadros de inapeténcia, dor e distensdo abdominal, constipagdo, diarreia e
vomito. Apds avaliagdo, suspeitou-se de um quadro de abdome agudo e foi solicitada tomografia de abdome que identificou
formagao expansiva na alga ileal associado a subocluséo intestinal. A paciente foi submetida a uma laparotomia exploratéria
em que realizou-se enterectomia. A analise anatomopatoldgica e imuno-histoquimica identificou a lesdo como LDGCB pri-
mario entérico. Apds tratamento quimioterapico composto por seis ciclos de R-CHOP, foi possivel a remissao da doenga.
DISCUSSAO: Os canceres primarios do intestino delgado séo raros, representando menos de 2% de todas as neoplasias
gastrointestinais. A apresentagéo dos linfomas nesta regido pode ser inespecifica. Por este motivo, os exames de imagem
sdo importantes para o diagnéstico, porém, para a confirmagao é necessario a analise histopatoldgica da lesdo. O tratamento
geralmente envolve quimioterapia e rituximab, além da ressecgao cirlrgica do tumor, e o prognéstico depende do subtipo
histolégico, com piores resultados em linfomas de alto grau, como o LDGCB. CONCLUSAO: Linfoma primario entérico é
uma condi¢cdo incomum e agressiva, com sintomatologia inespecifica, por isso relatar entidades patoldégicas como esta é
importante para informar os profissionais de saude sobre a temética e contribuir para a difuséo de conhecimento sobre o
assunto.

PALAVRAS-CHAVE: Linfoma de Células B; Linfoma ndo Hodgkin; Imuno-Histoquimica.
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ABSTRACT

INTRODUCTION: Lymphoma is a malignant neoplasm originating from abnormal proliferation of lymphocytes that can affect
lymph nodes or other organs. This entity represents about 5% of oncological diseases and can be classified as Hodgkin
lymphoma and non-Hodgkin lymphoma. Primary gastrointestinal lymphoma is rare, accounting for 10% to 20% of extranodal
lymphoma cases. lts main origin is in B-cells, with diffuse large B-cell lymphoma (DLBCL) being the most frequent subtype.
Affected individuals are typically male and over 55 years old. CASE REPORT: A 57-year-old woman sought medical attention
due to symptoms of anorexia, abdominal pain, distension, constipation, diarrhea, and vomiting. After evaluation, acute abdo-
men was suspected, and an abdominal tomography was requested, which revealed an expansive lesion in the ileal loop
associated with intestinal sub occlusion. The patient underwent exploratory laparotomy with enterectomy. Anatomopatholog-
ical and immunohistochemical analysis identified the lesion as primary enteric DLBCL. Remission of the disease was achieved
after a chemotherapy treatment consisting of six cycles of R-CHOP. DISCUSSION: Primary cancers of the small intestine
are rare, accounting for less than 2% of all gastrointestinal neoplasms. The presentation of lymphomas in this region can be
nonspecific. Therefore, imaging exams are important for diagnosis, but histopathological analysis of the lesion is necessary
for confirmation. Treatment typically involves chemotherapy and rituximab, along with surgical resection of the tumor. Prog-
nosis depends on the histological subtype, with worse outcomes observed in high-grade lymphomas such as DLBCL. CON-
CLUSION: Primary enteric lymphoma is an uncommon and aggressive condition with nonspecific symptoms. Reporting
pathological entities like this is important to inform healthcare professionals about the topic and contribute to the dissemination
of knowledge in this field.
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INTRODUCAO

O linfoma pertence a um grupo de neoplasias malignas de ca-
rater heterogéneo decorrente de acimulo e proliferagao exces-
sivas de linfocitos (B, T ou Natural-Killer) devido a alteragbes
no DNA (Acido desoxirribonucleico) desses tipos celulares, re-
sultando em formagdes de massas tumorais nos ganglios lin-
faticos (acometimento intra-nodal) ou em outras topografias do
organismo (acometimento extranodal).’-?

Ainda, correspondem a cerca de 5% das doengas oncoldgicas,
sendo categorizados em dois grupos principais: linfoma de Ho-
dgkin e linfoma ndo Hodgkin. O tipo ndo Hodgkin é mais co-
mum, sendo o subtipo linfoma difuso de grandes células B
(LDGCB) responséavel por 25-30% dos casos.?

O trato gastrointestinal é o local mais comum de envolvimento
por linfoma extranodal representando de 10-20% de todos os
casos, sendo a maioria do tipo ndo Hodgkin (NH).® O linfoma
gastrointestinal é uma entidade linfoproliferativa pouco fre-
quente e, na maioria das vezes, é secundario a doengas no-
dais disseminadas, por este motivo o seu aparecimento como
primario no trato gastrointestinal é considerado raro.*

Em relagdo a histopatologia, mais de 95% dos linfomas gas-
trointestinais primarios sdo os de origem nas células B ou de
mucosa associada ao tecido linfoide (MALT) e estao divididos

em tumores de baixo grau e de alto grau.® O LDGCB possui
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um carater agressivo, sendo considerado a forma mais fre-
quente na fase adulta de linfoma gastrointestinal primario, com
discreta predominancia na populacdo masculina. A grande
parte destes pacientes manifesta a doenga depois dos 55 anos
de idade, sendo a idade média de diagnostico em torno dos 64
anos.®

Nota-se a importancia clinica deste relato na educagéo médica
devido a raridade, agressividade e sintomatologia inespecifica
da doencga que necessita entdo de diagndstico precoce e pre-
ciso. Sendo assim, é de suma importancia descrever sobre o
assunto, com o intuito de difundir informac¢des por meio da
apresentacdo em uma paciente portadora de linfoma atendida
em um Hospital Universitario de Curitiba. Nesse contexto, este
trabalho tem por objetivo detalhar as caracteristicas do caso
de linfoma difuso de grandes células B primario entérico que
provocou subocluséo da luz intestinal em uma mulher de 57
anos.

RELATO DO CASO

Mulher, 57 anos, diabética e hipertensa, procurou o servigo de
atendimento médico apds 3 meses de inapeténcia, dor e dis-
tensdo abdominal, referindo constipagao nos 7 dias anteriores
a consulta, além de alguns episédios de diarreia e vomito.
Apés avaliagao clinica, suspeitou-se de um quadro de abdome
agudo. Por este motivo, foi solicitado tomografia de abdome
com contraste que identificou distensao de algas entéricas com
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conteudo liquido formando nivel em alguns segmentos, desta-
cando-se espessamento da parede e realce concéntrico com
filamento intraluminal no ileo distal com comprimento de cerca
de 60 mm associado a leve densificagao dos planos adiposos
adjacentes. Além disso, foi sinalizada a possibilidade de subo-
clusédo intestinal ocasionada por formagao expansiva na alca
ileal localizada ao nivel da fossa iliaca direita (Figura 1). Os
linfonodos na raiz do mesentério estavam proeminentes. O fi-
gado apresentava dimensfes normais, com contornos lobula-
dos e densidade heterogénea.

FIGURA 1. Tomografia de Abdomen. Na imagem,
observa-se espessamento da parede de
ileo distal ocasionando suboclusao intestinal, iden-
tificada pela seta em vermelho.

Fonte: Autoria dos pesquisadores.

A partir dos achados, a paciente foi submetida a laparotomia
exploratéria, e posteriormente a enterectomia. No intraopera-
tério, foi identificada massa endurecida de 5 cm de diametro
na porgao de ileo terminal a 60 cm da valvula ileo cecal, linfo-
nodomegalia em mesentério e algas de intestino delgado es-
pessas.

A peca cirurgica foi enviada ao laboratério de Patologia. A ana-
lise macroscopica, constatou segmento de intestino delgado
medindo 49,0 cm de comprimento, e, aos cortes, presenca de
lesdo esbranquigada e irregular na parede intestinal, com ulce-
racdo da mucosa, medindo 5,0 cm no maior eixo, associado a
identificagdo de mudltiplas estruturas nodulares firmes e es-
branquigadas dissecadas de tecido adiposo perientérico. Ja no
exame microscopico, notou-se que a lesdo entérica correspon-
dia a neoplasia maligna pouco diferenciada de células redon-
das e azuis (Figura 2), somado a presenga de um linfonodo
alterado pelo mesmo padréo histolégico.
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FIGURA 2. Lamina Histopatologica. Microscopica-
mente, temos a presenca de neoplasia composta
por células arredondadas e basofilicas
(caracteristicas nucleares observadas na figura B
no maior aumento) infiltrando a parede entérica.

Microscopia Optica, Hematoxilina e Eosina, A: 100x, B: 400x.
Fonte: Autoria dos pesquisadores.

A avaliagdo da lesdo foi complementada com estudo imunois-
toquimico, sendo negativa para anticorpos de citoqueratinas
(CKAE1/AE3), CDX2 e marcadores de linfocitos T, e demons-
trando positividade para LCA, CD20, CD10, Bcl6, Bcl2 e MUM1
e com indice proliferativo (Ki-67) de 98% nas células neoplasi-
cas. Dessa forma, o quadro morfolégico associado ao perfil
imunoistoquimico foi condizente com linfoma difuso de gran-
des células B do tipo centro germinativo.

Ademais, para o correto estadiamento do Linfoma, realizou-se
bidpsia de medula 6ssea, ndo sendo observada infiltragdo me-
dular pela neoplasia. A paciente apresentou boa evolugédo ao
ser submetida a tratamento quimioterapico composto por 6 ci-
clos de R-CHOP (rituximabe, ciclofosfamida, doxorrubicina,
vincristina e prednisolona), estando assintomatica e sem evi-
déncias de recidiva mesmo apds 2,5 anos.

DISCUSSAO

Os canceres primarios de intestino delgado sdo muito raros,
correspondendo a menos de 2% de todas as malignidades
gastrointestinais. Ao analisar o linfoma de intestino delgado,
esta entidade representa de 15-20% de todas as neoplasias
malignas intestinais desta regido.? Os linfomas podem ser en-
contrados em qualquer parte do trato gastrointestinal, entre-
tanto originam-se preferencialmente no estbmago, seguido en-

tdo pelo acometimento do intestino delgado e regiao ileo ce-
cal.®
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A apresentagéo clinica dos linfomas que acometem o intestino
delgado pode ser inespecifica e 0s sintomas referidos incluem:
dor abdominal, vomitos, diarreia, ndusea, perda de peso e de
forma mais incomum podem haver também sintomas agudos
de obstrugéo intestinal.” Entretanto os sintomas de obstrugéo
intestinal podem nao ser especificos, como no caso da paci-
ente relatada, por isso ha importancia de realizagdo de exames
complementares e atengao para os diagnosticos diferenciais
que incluem: neoplasia epiteliais, como adenocarcinomas, e
situagces ndo neoplasicas abrangendo enterites infecciosas
ou inflamatérias.®

Para categorizar o linfoma como gastrointestinal primario po-
demos utilizar os critérios de Dawson, que compreendem: au-
séncia de acometimento de linfonodos periféricos palpaveis no
inicio da apresentacéao clinica da doenca, auséncia de alarga-
mento dos linfonodos mediastinais, contagem diferencial e to-
tal dos leucécitos com valores normais, preponderancia de le-
sOes restritas ao trato gastrointestinal no momento da laparo-
tomia ou associada apenas ao acometimento dos linfonodos
das imediagdes e ndo envolvimento dos linfonodos a distancia,
como do figado e bago.?

Nos exames de imagem, o tumor aparece como uma lesédo
grande e volumosa centrada em submucosa entérica. Quando
utiliza-se bario, além de observar as caracteristicas anterior-
mente citadas, nota-se mais claramente o espessamento di-
fuso ou estreitamento circunferencial da parede intestinal do
segmento acometido pela neoplasia, que também pode ser ob-
servado durante a ultrassonografia (hipoecoico). Ja na resso-
nancia magnética, apesar de nédo ter sido realizada nesse
caso, pode ser melhor analisado presenga ou néao de linfade-
nopatia mesentérica, dilatagdo aneurismatica e obstrugao in-
testinal, a Ultima inclusive pouco observada em linfomas enté-
ricos.® O diagndstico definitivo requer analise histopatoldgica
da lesdo, muitas vezes com necessidade de posterior estudo
imunoistoquimico para correta imunofenotipagem.®

Macroscopicamente, o LDGCB do trato gastrointestinal apre-
senta-se como uma lesdo em forma de massa que pode conter
areas de ulceragao nas regides em que a mucosa encontra-se
com penetragao de células linfomatosas. Geralmente, ocorre
infiltracdo na parede intestinal desde a submucosa até a se-
rosa, podendo haver invasdo de estruturas adjacentes. Ja a
nivel microscépico, é observado a proliferagao difusa de gran-
des células linféides que apresentam nucleos com o dobro do
tamanho habitual dos linfocitos e infiltragdo da l1amina prépria
com desorganizagdo da arquitetura mural, sem desmoplasia
perilesional.®

Para confirmar o diagnéstico de LDGCB, o uso da imunoisto-
quimica é essencial, a qual é capaz de identificar, na maioria

das vezes, um padrdo de expressdo positivo do marcador
CD20 nas células neoplasica demonstrando seu imunofené-
tipo tipo B.® Aplicando-se o algoritmo de Hans, é possivel
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classificar os linfomas de células B (LCB) em centro germina-
tivo (CG) e néo centro germinativo (NCG). Para isto, sdo utili-
zados os marcadores CD10, BCL6 e MUM1. Na presenca de
CD10+, o LGB é classificado como CG. Ja diante da negativi-
dade para CD10, na constatagado de BCL6+ e MUM1- também
sera definido como CG."° O anticorpo Ki-67 é (til para analise
do indice proliferativo da neoplasia, sendo frequentemente al-
tos com imunomarcagdo em torno de 70% na maioria dos ca-
sos.!

O tratamento, em geral, a ser implementado inclui associagao
de quimioterapia e rituximabe (R-CHOP), com bons resultados
clinicos, acompanhado de resseccéo cirdrgica da neoplasia
para maior parte dos subtipos de linfoma. O prognéstico de-
pende do subtipo histolégico, sendo pior nos linfomas de alto
grau — como difuso de grandes células B, e também a depen-
der do estadiamento do paciente, sendo a classificagdo Ann
Arbor modificada a mais utilizada para tal finalidade. Por fim,
ha um alto indice de recidiva se nao for instituida a terapéutica
adequada.'?

CONCLUSAO

Apesar de ser uma condi¢do pouco comum, é essencial tratar
com atengao o linfoma primario entérico, uma vez que tal enti-
dade pode ser inclusive mais agressiva que outros canceres
que acometem a regido. O sucesso da terapéutica da doenca
depende principalmente do diagndstico precoce, que pode ser
dificil devido a falta de sintomatologia especifica, como no
caso descrito, por este motivo os exames de imagem com to-
mografia de abddmen e posterior analise anatomopatoldgica
da lesao sao essenciais. Além disso, o uso da imunohistoqui-
mica é importante para confirmagao e classificagao do linfoma.
A quimioterapia complementar, realizada apds ressecgao ci-
rurgica pelo método R-CHOP, tem demonstrado resultados po-
sitivos e pode ser comprovada pela paciente do caso. Por fim,
como o linfoma primario de trato gastrointestinal é raro, torna-
se importante relatar os aspectos clinicos e ferramentas diag-
nésticas da doencga para difusdo de conhecimento especifico
sobre a tematica.
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