Linfomas nao Hodgkin

I. APRESENTACAO

Nos dias 2 e 3 de dezembro de 1977,
foram desenvolvidos em Brasilia-DF, os
Trabalhos do Seminario de Atualizacdo em
Oncologia Pediétrica sobre.Linfomas N&o-
Hodgkin, sob o patrocinio da Divisdo Na-
cional de Cancer.

O Seminéario teve como Coordenador
Local Dr. Paulo Gomes Tubino e contou
com a participagdo dos membros da Comis-
sdo Nacional de Neoplasias da Infancia e de
varios especialistas.

O resultado desses trabalhos vai divul-
gado neste numero da Revista Brasileira de
Cancerologia.

Il. INTRODUCAO

O Linfoma N&do Hodgkin apresenta, na
crianca, significativas diferencas da enfermi-
dade no adulto, tanto no que se refere aos
tipos histolégicos mais freqlientes, quanto a
evolucdo e a resposta terapéutica.

A forma nodular dos linfomas, como
estd presente no adulto, é extremamente
rara na crianca, na qual é quase exclusiva-
mente do tipo difuso.

Entre os tipos histolégicos a serem
considerados na crianca podem ser citados,
em razdo da maior incidéncia, os seguintes:

1. Linfoma tipo Burkitt

2. Linfoma indiferenciado difuso

3. Linfoma linfociticomaldiferenciado

4. Linfoma histiocitico

O Linfoma tipo Burkitt é peculiar a

Comissdo Nacional de Neoplasias da Infancia*

infancia, incidindo entre os 4 e 8 anos, com
leve predominio para o sexo masculino. A
mandibula e o maxilar superior constituem
as localizagGes mais freqiientes e caracteris-
ticas deste tumor, ao lado de outras como
ovario, rim, flgado, adrenal, etc...

Linfoma Tipo Burkitt
Resumo de critérios diagnésticos (Wright,
D.H.—1971)

Clinico e macroscopico

1. Predilecdo para mandibula, S.N.C.,
glandulas, gbnadas e viceras abdominais.

2. Relativa preservacdo de linfonodos
e baco.

3. Auséncia
qualquer estégio.

4. Resposta

Histologico

1. Presenca
nao neoplasicos,
estrelado).

2. Células linféides uniformemente
mal diferenciadas.

3. Intensa pironinofilia.

4. Presenca de vactolos lipfdicos nas
células do tumor.

5. Citoplasma intensamente basofilico.

de quadro leucémico em
rapida a quimioterapia.

de histiocitos volumosos,
contidos em espacos (céu

Os outros tipos de linfoma nédo
Hodgkin incidem entre os 3 e 8 anos, com
uma predominancia de 2:1 para o sexo mas-
culino.

As manifestagGes clinicas dependem

*  Instituida pela Portaria n® 34 da D.N.C., de 12 de
junho de 1976.
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da regido anatdmica comprometida.

— Massa mediastinica — O paciente
apresenta sintomas respiratérios, dispnéia,
ou constitui-se num achado radioldgico
fortuito.

— Sintomas abdominais — Pode ser
a mais significativa apresentagdo da enfer-
midade com comprometimento primario
do tubo digestivo, geralmente o fleo termi-
nal, e se traduzir por episddios de obstru-
cdo intestinal. As massas abdominais palpéa-
veis, com distensdo abdominal e/ou ascite,
correspondem a enfermidade avangada ou
entdo ao comprometimento retroperito-
nial.

— Linfadenomegalia — Linfonodos
cervicais, axilares ou inguinais sdo os que
mais frequentemente se mostram aumenta-
dos de volume, sobretudo nos casos de
estadiamento avancgado.

— Outras localizagbes primaérias inclu-

amigdalas, ossos, pleura, pele, etc.
A transformacdo leucémica é um dos
aspectos mais importantes dos linfomas
ndo Hodgkin na infancia. Sua incidéncia
parece variar com o tipo histolégico e com
a localizacdo primaria, sendo muito mais
freqliente na doenca mediastinica (cerca de
90% dos casos que se transformam em
leucemia) quando comparada com outras
localizacOes, tais como as formas intesti-
nais.

J& que o comprometimento do
sistema nervoso central em criancas porta-
doras de linfomas ndao Hodgkin ocorre com
alta frequéncia, é importante estar atento
para esta complicacéao.

A infiltragdo das meninges pode
preceder o inicio da transformagado leucé-
mica ou, mais comumente, seguir-se ao
comprometimento da medula 6ssea.

Apresenta-se geralmente acompanha-
do de sinais e sintomas de hipertensdo
intracraniana com cefaléia, vOmitos e
edema de papila.

em:

No estudo clinico dos pacientes
portadores de linfoma ndo Hodgkin, a
anamnese e 0s exames complementares
devem estar orientados para a evidenciagdo
de manifestagGes hematolégicas iniciais.

O exame clinico do paciente suspei-
to deve também incluir investigacOes no
sentido de evidenciar a existéncia de qua-
dros clinicos (Sindrome de Bloom, ataxia-
telangectasia, Wiskot-Aldrich, etc.) que sdo
reconhecidos estarem associados a linfo-
mas.

Também pacientes portadores de
imunodeficiéncias apresentam uma maior
incidéncia de linfomas.

11l. ESTADIAMENTO E CLASSIFICACAO

1. O estadiamento seguido é o pro-
posto em Ann Arbor, em 1971, usando
critérios clinicos e patologicos:

Estddio . Linfoma limitado a uma regido
de linfonodos ou a um unico 6rgdo extra-
nodal (I E).

Estadio Il. Dois ou mais linfonodos ou
conglomerados regionais acima ou abaixo
do diafragma. Com a mesma significagdo de
| E e mais os linfonodos acima ou abaixo
do diafragma (11 E).

Estadio Ill.Linfonodos acima e abaixo do
diafragma, subdividindo-se em: extranodal
(111 E), bago (Il S), figado (Il H), pulméo
(111 P) e as combinacGes (I11 SE), (111 SEH),
etc.

Estddio IV.Linfoma disseminado compro-
metendo medula &ssea e/ou sistema ner-
voso central, com ou sem linfonodos atingi-
dos. Outros 6rgaos extranodais também
podem estar comprometidos.

Todos os estadios poderdo ser subclassi-
ficados em:
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A. Sem sintomatologia geral.
B. Com sintomatologia geral (sudorese,
perda de peso acentuada, febre).

2. Outro estadiamento clinico freqlen-
temente considerado é o seguinte (Seminar
on Oncology, vol.4, n® 3, pag. 265, 1977):

Estadio |I. Tumor extranodal ou &rea ana-
tdmica nodal, com exclusdo do mediastino
e abdome.

Estddio Il. a) Tumor extranodal com
comprometimento de linfonodos regionais;
b) Duas areas extranodais, com
ou sem comprometimento dos linfonodos
regionais, acima ou abaixo do diafragma;

c) Tumor primério do trato gas-
trointestinal, usualmente na &rea leo-cecal,
com ou sem comprometimento dos linfo-
nodos mesentéricos.

Estddio 111.a) Duas &reas tumorais extra-
nodais acima e abaixo do diafragma;

b) Tumores intratoracicos (me-
diastino, pleura, timo);

c) Doenca intra-abdominal
comprometendo diferentes estruturas.

Estddio |V.Qualquer dos grupos acima com
comprometimento do sistema nervoso cen-
tral e da medula 6ssea.

3. Estadiamento pela laparotomia:
A laparotomia ndo estd indicada para
estadiamento como rotina.

4. Classificacdo histopatoldgica (segun-
do Rappaport, H.); com as respectivas
correspondéncias com a antiga classificagao
de Gall-Mallory:

A. Linfoma linfocitico (linfossarcoma)

A.1. Linfoma linfocitico bem dife-
renciado
A.2 Linfoma linfocitico mal dife-
renciado.
B. Linfoma histiocitico (reticulossarcoma)
C. Linfoma misto (linfocitico e histioci-
tico)
D. Linfoma indiferenciado tipo Burkitt

Cada tipo pode ser nodular ou difuso.

IV.DIAGNOSTICO E AVALIACAO:

(E) essencial
(O) optativo

1. Anamnese (E)

2. Exame fisico (E), com énfase nos seguin-
tes pontos:
2.1. Palpagéo dos linfonodos
2.2. Palpagdo abdominal (massas tumo-
rais, baco)

2.3. Exame do anel de Waldeyer

3. Exames laboratoriais:

3.1. Sangue

3.1.1. Hemograma completo (E)
3.1.2. Velocidade de hemossedi-

mentacdo (E)
3.1.3. Plaquetas (E)
3.1.4. Acido Grico (E)
3.1.5. Uréia (E)
3.1.6. Creatinina (E)
3.1.7. Fosfatase alcalina (E)
3.1.8. Proteinas totais (E)
3.1.9. Eletroforese de proteinas(O)
3.1.10. Eletrolitos (0)
3.1.11. Bilirrubinas (E)
3.1.12. Bromossulfaleina (E)
3.1.13. Transaminases (E)

3.1.14. Cobre (0)
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3.2. Urina 6.2. Cintigrafia esplénica (0)
3.2.1. Elementos anormais (E) 6.3. Cintigrafia 6ssea (0)
3.2.2. Sedimentoscopia (E) 6.4. Linfografia isotopica (0)
3.3. Fezes ' 7. Bidpsia de linfonodos: (E)
3.3.1. Parasitoldgico (E) 7.1. Regides cervical e axilar (evitando-se
’ os linfonodos da regijo inguinal e o

3.4. Liquor

Imprescindivel quando ha compro-

metimento intratordcico e nos esta-

dios mais avangados.

3.4.1. Pesquisa de células neopla-
sicas

3.4.2. Dosagem de glicose

3.4.3. Dosagem de proteinas
4. Exame radiolégico:

4.1. Toérax

4.1.1. Frente e perfil (E)

4.1.2. Tomografia (0)
4.2. Inventdrio 6sseo (0)
4.3. Urografia excretora (0)
4.4, Estudo radiol6égico do tubo diges-

tivo (0)
4.5. Linfografia (0)

45.1. A linfografia estd contra-
indicada em pacientes com
comprometimento medias-
tinico, assim como em
pacientes com irradiacdo
prévia no mediastino.

4.6. Mielografia (0)
4.7. Estudo do cavo faringeo (ab6bada
faringéia) (0)
5. Medula 6ssea:
5.1. Estudo da medula 6ssea (aspiragdo),
no minimo em dois locais dife-
rentes (E)
5.2. Bi6bpsia 6ssea-medular (E)
6. Medicina nuclear:
6.1. Cintigrafia hepética (0)

submandibular).

Observando-se:

7.1.1. Exérese de um ou mais lin-
fonodos de comprometi-
mento mais provével.

Nota —Os linfonodos devem ser
retirados por inteiro, respei-
tando-se a céapsula e sem
qualquer traumatismo.

7.1.2. “lmprint” do linfonodo.

O linfonodo deve ser cortado
em seu maior didmetro e as
faces cruentas aplicadas
sobre uma lamina.

8. Biopsia visceral
8.1. Bi6psia hepdtica dirigida ou ndo

pela peritonioscopia (0)

V. MEDIDAS TERAPEUTICAS:

1. Tratamento cirdrgico

1.1. Quando a doencga for abdominal

1.1.1. Quando o linfoma for resse-
céavel, exérese ampla inclu-
indo generosa margem além
dos limites macroscépicos
do tumor e do mesentério,
se o linfoma for do trato
digestivo.

1.1.2. Quando a lesdo for irresse-
cdvel, retirar fragmento do
tumor, se possivel, e amos-
tragem de linfonodos regio-
nais para estudo histolégico.
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1.1.2.1. Delimitar com
“clips” metélicos
os tumores meno-
res, porém irresse-
caveis.

1.1.2.2. Considerar a cirur-
gia paliativa quan-
do a lesdo for irres-
secdvel e houver
obstrugao.

1.1.2.3. Ooforopexia me-
diana com marca-
cdo dos ovarios
com “clips” meté-
licos.

1.1.3. A reexploragdo cirurgica
deve ser considerada em
cada caso.

1.1.4. A Dbiopsia Ossea-medular
deve ser feita na ocasido
da laparotomia se ndo hou-
ver sido feita anteriormente.

1.2. Recomendacdes adicionais na con-
duta cirGrgica:

1.2.1. Manobras delicadas; néo
comprimir o tumor (inci-
sdes amplas).

1.2.2. Trocar as luvas e o instru-
mental cirargico ap6s a reti-
rada do tumor.

1.2.3. O tumor deve ser ressecado
sem contaminagdo (ruptura
do tumor).

1.2.4. Em lesdes localizadas a
biépsia deve ser excisional.

2. Quimioterapia

Os linfomas ndo-Hodgkin comportam-se
freqientemente como uma doenca mul-

ticéntrica, sendo necessdria uma aborda-
gem sistémica. A quimioterapia é,
portanto, a forma bésica de tratamento
da doenca.

Vdérios esquemas tém sido empregados
com resultados promissores.

. Radioterapia

IndicagGes:
a) Forma nodal
Estadiamento clinico | e Il: trata-
mento pelas irradiagbes em &reas
comprometidas, variando a dose em
fungdo do tipo histolégico — linf6-
cito requer doses menores que O
histiocitico. Nos linfomas linfociticos
é recomendada a irradiagdo profi-
ldtica do sistema nervoso central
(cranio), concomitantemente com
metotrexate intratecal.
E aconselhdvel o uso concomitante
da quimioterapia, uma vez que a
irradiacdo localizada e em doses
moderadas praticamente nao produz
efeitos colaterais significativos.
b) Forma extranodal
b.1. Anel de Waldeyer — estadia-
mento clinico | E e Il E: reco-
menda-se irradiacdo no anel de
Waldeyer e regido cervical, com
quimioterapia simultanea.
b.2. Osso: a irradiagdo loco-regional
simultdnea com quimioterapia.
b.3. Gastrointestinal: o tratamento
prioritério é o cirtrgico. O uso
da irradiagdo em todo o
abdome é controvertido. Reco-
menda-se o estudo de cada caso
para uma indicagdo terapéutica.
O uso simultdneo de radiote-
rapia e quimioterapia nao é
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aconselhado em fungdo do
volume irradiado.
c) Situacdes clinicas especiais

c.1. Sindrome do Mediastino Supe-
rior: é considerada uma emer-
géncia radioterdpica e o trata-
mento de escolha é a combi-
nacdo de radioterapia, corti-
coide e quimioterapia.

c.2. Estadiamento clinico Il e 1V:a
irradiacdo poderd ser utilizada
em massas residuais ou na
parada de resposta @ quimiote-

rapia (tratamento paliativo).
c.3. A irradiacdo ndo estd indicada
no linfoma de Burkitt.

. Imunoterapia

Os resultados da imunoterapia sdo ainda
inconclusivos para a sua indicagdo no
tratamento do céncer. Sugerimos que tal
arma terapéutica tenha um caréter inves-
tigatorio restrito a instituigdes devida-
mente preparadas para tal prd‘cedimento.
Desaconselhamos, formalmente, o seu
uso indiscriminado.
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