- N T, -,

revista <,
brasileira « '
cancerologia




PRESIDENTE DA REPUBLICA FEDERATIVA DO BRASIL

— Gen. Ernesto Geisel

MINISTERIO DA SAUDE

— Ministro: Dr. Paulo de Almeida Machado

SECRETARIA-GERAL

— Secretdrio: Dr. José Carlos Seixas

SECRETARIA NACIONAL DE PROGRAMAS ESPECIAIS DE SAUDE
— Secretdrio: Dr. Humberto Torloni

DIVISAO NACIONAL DE DOENGAS CRONICO-DEGENERATIVAS

— Diretor: Dr. Alberto Coutinho Filho



(q)
[

Revista Brasileira de Cancerologia

Vol. 28 — NQ 3, Maio/Junho, 1978

Fundadores:

Diretor da Divisdo Nacional de Doengas Cronico-Degenerativas

Alberto Lima de Moraes Coutinho
Jorge Sampaio de Marsillac Motta
Mario Kroeff

Moacyr Santos-Silva

Sergio Lima de Barros Azevedo

Alberto Coutinho Filho

Corpo Editorial:

Adayr Eiras de Aralijo — RJ
Adelino José Pereira — SP

Adonis R.L. de Carvalho — PE
Alipio Augusto Camelo — RJ
Antonio Carlos C. Junqueira — SP
Antonio de Oliveira Lima — RJ
Antonio Pedro Mirra — SP
Antonio Pinto Vieira — RJ

Ary Frauzino Pereira — RJ
Ataliba Macieira Bellizzi — RJ
Bertholdo Cruse G. de Arruda — DF
Carlos José Serapido — RJ

Celso Werneck Ribeiro — RJ
Dirceu Martins Vizeu — SP
Djalma de Oliveira — PE
Edmundo Pinto da Fonseca — SP
Geraldo Mattos de S4 — RJ

Hans Heinrich Japp — SC

Editores-assistentes:

Romero Bezerra Barbosa
Hebe Quezado de Magalhdes

Revisora:

Repre:

Dra. Corina Desirée da Costa Braga

sentantes:

Associacdes Nacionais de Controle do Cancer

Hiram Silveira Lucas — RJ

Hugo Caire Farias — RJ
Humberto Torloni — DF

lvo Carlos Roesler — PE

Jodo Sampaio Goes Junior — SP
José Aristodemo Pinotti — SP
José Barbosa — SP

José Caetano Cangado — MG
José Ramos Junior — SP

Josias de Andrade Sobrinho — SP

Luiz Carlos Calmon Teixeira — BA

Mathias O. Réxo Nobre — SP
Mercés Pontes Cunha — PE
Nisio Marcondes Fonseca — RJ
Romero Bezerra Barbosa — DF
Walter Affonso Carvalho — BA
Walter Corréa de Souza — RJ

Universidades e Faculdades de Medicina e Odontologia

Secretarias de Satde dos Estados

InstituicSes Médicas Publicas e Privadas

WO PIIES 1o

p o
1

.’"i!(f"%

CJ il b




A

REVISTA BRASILEIRA DE CANCEROLOGIA

é o 6rgao oficial da )

DIVISAO NACIONAL DE DOENGCAS CRONICO-DEGENERATIVAS

Publicagdo bimestral de distribui¢do gratuita as instituicGes médicas do
Pais e do estrangeiro e aos médicos em geral, de acordo com o critério da
Divisdo Nacional de Doengas Cronico-Degenerativas

Solicita-se permuta com Revistas Médicas
Published bimonthly and distributed free of cost to the medical doctors
and institutions in Brazil and abroad in accordance with the established

policy of National Cancer Division, Ministry of Health.

Exchange is requested

ENDERECO/ADDRESS:

DIVISAO NACIONAL DE DOENGAS CRONICO-DEGENERATIVAS
MINISTERIO DA SAUDE
INSTITUTO NACIONAL DE CANCER

End.: Praga da Cruz Vermelha, 23
Tels.: (021) 231.4110
232.9604

20.000 RIO DE JANEIRO — RJ
BRASIL



Indice/Contents

TIPOS HISTOLOGICOS DE CARCINOMA GASTRICO EM BOTUCATU, SP,
BRASIL E EM LA PLATA, Bs. As., ARGENTINA

HISTOLOGICAL TYPES OF GASTRIC CANCER IN BOTUCATU, SP, BRAZIL
AND LA PLATA, BA, ARGENTINA

Jalio Defaveri

Catarina Shaletich

MArio R. MONTENEGIO o vt vt ettt e ia e i

LINFOMAS MALIGNOS NAO HODGKIN:NOVAS CLASSIFICACOES
NON HODGKIN’S LYMPHOMAS; A NEW CLASSIFICATION
Jesus Carlos Machado . ..o o v e i

MIELOMA EXTRAMEDULAR DE FOSSA NASAL

EXTRAMEDULLARY MYELOMA OF THE NASAL FOSSA

Abrdo Rapoport

Antonio Sérgio Fava

Marcos Brasilino de Carvalho

José Magrin

Josias de Andrade Sobrinho

Vinio Cintra e Oliveira

Osvaldo Peres

Osvaldo Giannotti FilNO .« oot e

ASSOCIACAO ENTRE LINFOMA DE HODGKIN (LH)

HANSENIASE TUBERCULOIDE (HT) E AMILOIDOSE (A) EM UM PACIENTE
HODGKIN’S LYMPHOMA, TUBERCULOID LEPROSY AND AMYLOIDOSIS IN
A SINGLE PATIENT

Jodo Bosco L. Botelho

Augusto Feliciano Castilho

Silas Alves Pimenta

Antdnio SErgio Vieira LOPes. . ..ot n i

FIBROSSARCOMA CONGENITO/CONGENITAL FIBROSSARCOMA

Carlos José Serapido

ANTONIO Bitar « e
MOTICIARIOINEWS ... ..cicivimesansssmasnes s vmmaes bs GEEHAE Y XEARE

NORMAS PARA COLABORADORES/INFORMATION FOR AUTHORS ........

15

19

27



Tipos Histolégicos de Carcinoma Gastrico
em Botucatu, SP, Brasil e em La Plata,
Bs. As, Argentina

** Julio Defaveri
*%¥ Catarina Shaletich
**%% M4rio R. Montenegro

DEFAVERI, Julio, SHALETICH, Catarina e MONTENEGRO, Mirio R. Tipos Histolégicos de Carcinoma Gdstrico em
Botucatu, SP, Brasil, e em La Plata, Bs. As., Argentina. Rev. Bras. de Cancerologia, Brasilia, 28(3): 5 — 13.
Maio/Junho, 1978.

Resumo: Os autores analisaram casos de carcinoma gdstrico provenientes de pegas ciriirgicas e autopsias de
duas localidades consideradas de médio risco para o cincer gdstrico : Botucatu, SP., Brasil e La Plata, Bs. As., Argentina.
Foram incluidos 124 casos de Botucatu e 413 de La Plata, Os casos foram tabulados segundo sexo, idade e tipo histold-
gico. Utilizou-se a classificacdo histolégica proposta por KUBO, que considera 3 tipos principais de carcinoma gdstrico:
adenocarcinoma, carcinoma mucoide e carcinoma difuso. Em ambas as casuisticas, o tipo histolégico predominante foi
o adenocarcinoma, seguido pelo carcinoma difuso e,em menor freqiiéncia, 0 mucdide. A faixa etdria de maior fregiiéncia
foi entre 50 e 60 anos. O adenocarcinoma predominou acima dos 50 anos e o difuso abaixo desta idade, sendo esta
diferenca significante apenas para Botucatu. A maior freqiiéncia do carcinoma gdstrico ocorreu no sexo masculino, na
propor¢do de 3/1 para Botucatu e 4/1 para La Plata.

|— INTRODUCAO varam que, nas primeiras, o excesso de risco
foi dado pelo tipo intestinal; sugeriram ain-

) da que o decréscimo da incidéncia do carci-

O carcinoma géstrico tem merecido  noma gastrico observado em alguns paises
bastante atencdo dos pesquisadores em Vir- {5 devido ao decréscimo do tipo intestinal
tude de variacdes de sua frequéncia em ¢ que os dois tipos histolégicos seriam
diferentes dreas geogréficas(4. 6. 17) e em caysados por fatores etiolégicos dife-
conseqiiéncia da queda acentuada de sua rentes. Entretanto, utilizando uma classifi-
freqliéncia em alguns paises(15. 16). Devi- cacgo ndo muito diferente da de LAUREN,
do ao seu polimorfismo estrutural, varias KUBO(8, 9) observou que a incidéncia dos
sdo as classificagdes histologicas propos- {ojs tipos histolégicos de carcinoma gés-

(8,10, 12) ifi ‘ . ®iw s | ; .
taghB. ) - Isto d'f'?“”a MuIto as COM-  trico njo diferia em d4reas geograficas de
paragBes feitas entre pafses Ou MesmMo entre 4115 e baixo risco, concluindo que agentes

. s de um mesmo pafs. Muitos autores  gtjo|6gicos semelhantes atuariam na génese
tém utilizado a classificacdo histoldgica

proposta por LAUREN em 1965(10), que
considera dois tipos histologicos de c_arci- # Trabalho realizado com o auxflio da Fundagdo
noma gastrico: intestinal e difuso. MUNOZ “’Centro de Pesquisa em Oncologia”

& cols.(15, 16, 17, 18), ytilizando esta clas- " Auxiliar de Ensino

. e ~ o . ’ Residente

sificacdo na comparagdo de areas de alto e

: ? & Shdis % Professor Titular do Departamento de Patologia
baixo risco para o cancer gastrico, obser- da Faculdade de Medicina de Botucatu.
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dos dois tipos. Apesar desta contradi¢ao, ha
consenso no que diz respeito a variabilidade
dos tipos intestinal e difuso quanto ao se-
x0, idade e nfvel s6cio-econdmico(6, 8),

A maioria dos trabalhos epidemio-
l6gicos sobre o carcinoma gastrico com-
para regides de alto e baixo risco, uti-
lizando apenas material proveniente de
cirurgia(3. 4,8, 9, 17, 18), Recentemente,
STALSEBERG(20) mostrou a viabilidade
da utilizacdo de material de autdpsias.

Neste trabalho apresentamos o resul-
tado da comparacgdo de duas regides, Botu-
catu (Sdo Paulo, Brasil) e La Plata (Buenos
Aires, Argentina), ambas consideradas de
médio risco, com taxa de mortalidade para
o cancer gastrico de 30/100.000 habi-
tantes(5., 13), O material estudado nas duas
localidades provém de hospitais gerais
que atendem pacientes da cidade e da
regido.

Il — MATERIAL E METODOS

Foram revistos cortes histolégicos de
carcinoma gastrico observados em bidpsias
e autbpsias arquivados no Departamento de
Patologia da Faculdade de Medicina de
Botucatu, correspondentes a um periodo
de 10 anos (1962 — 1972), e no Servico de
Patologia do Hospital Interzonal Geral de
Agudos do Instituto General San Martin
de La Plata, correspondentes a um periodo
de 30 anos (1946 — 1976). As |laminas, cora-
das pela hematoxilina-eosina, foram clas-
sificadas nos trés tipos histoldgicos princi-
pais propostos por KUBO(8) :

1. Adenocarcinoma: caracterizado pe-
a presenca de estruturas glandulares com

lamen bem definido, irregular, cujas células
sdo grandes e possuem bordas definidas.
Os nucleos sdo polarizados, observando-se,
freqlientemente, bordadura em escova, (Fig.
1); este tipo histoldgico é denominado por

i

Fig. 1 — Adenocarcinoma com glindulas bem definidas,
grandes e células polarizadas. HE. 200X.

2. Carcinoma Mucéide: caracterizado
por quantidade varidvel de muco extrace-
lular, em meio ao qual encontram-se glandu-
las neoplasicas (Fig. 2).

Fig. 2 — Carcinoma mucdide com glindulas neoplasicas
pequenas em meio a grande lago de muco. HE. 200X.

3. Carcinoma Difuso: Neste tipo as
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células aparecem “‘soltas’’ ou em pequenos
agrupamentos. Estruturas glandulares sdo
raras e, quando presentes, sdo pequenas e
mal delimitadas. E também denominado
indiferenciado (Fig. 3).

Fig. 3 — Carcinoma difuso composto de células isoladas,
polimorfas. HE. 200X.

Diferentemente de KUBO, ndo in-
clufmos casos cujo padrdo histolégico era
misto (adenocarcinoma + carcinoma difuso
e/ou mucéide). Também foram excluidos
casos cujo material era insuficiente ou ina-
dequado a classificacdo histolégica e ainda
aqueles cuja idade ndo era conhecida.
Foram incluidos 124 casos de Botucatu e
413 casos de La Plata (Tabela 1).

TABELA 1 — NUmero de casos de carcinoma géstrico
por sexo em duas localidades, Botucatu, SP, Brasil e La
Plata, Bs. As., Argentina.

Localidade Homens Mulheres Total
Botucatu 93 31 124
La Plata 331 82 413

Dois dos autores (J. D. e C. S.) examinaram
todas as ldminas de Botucatu e um deles

(C.S.), as laminas de La Plata. Apos a classi-
ficacdo histoldgica, os casos foram tabula-
dos segundo a idade e o sexo dos pacientes.

Ill — RESULTADOS

As idades médias, por sexo, nos trés
tipos histologicos de carcinoma géstrico sdo
mostradas na Tabela 2. O adenocarcinoma
apresentou, especialmente em Botucatu,
médias maiores do que as do tipo difuso.

TABELA 2 — Média de idade de pacientes com 3 tipos histolégicos de céncer
géstrico em 2 localidades, Botucatu, SP, Brasil e La Plata, Bs. As., Argentina,
por sexo.

Tipo Botucatu La Plata
Histolbgico Homens Mulheres Homens Mulheres
Adenocarcinoma 57,1 60,8 58,5 60,8
Carcinoma Mucbide 32* - 59,56 58,0
Carcinoma Difuso 47,6 62,7 58,2 55,6

(*) Apenas um caso com informagéo clinica da idade.

A propor¢do homens/mulheres (H/M)
foi de 3/1 em Botucatu e 4/1 em La Plata.
Em ambas as localidades, as proporcdes
H/M foram menores para o carcinoma
difuso (Tabela 3).

TABELA 3 — Proporgdo de carcinomas gdstricos, tipo intestinal e difuso entre homens
e mulheres em 2 localidades, Botucatu, SP, Brasil e La Plata, Bs. As., Argentina.

Proporgdo Homens/Mulheres

Localidade Adeno-

carcinoma

Carcinoma Geral

Difuso

Botucatu 75 =35 17 =952 93 =3
21 10 31

La Plata 264 =44 650 =29 331 =4
60 17, 82

Na tabela 4 observa-se que, em am-
bas as localidades, o adenocarcinoma foi
mais freqiiente (80% aproximadamente),
secundado pelo carcinoma difuso (20%
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aproximadamente). O carcinoma mucdide
foi o menos freqliente. A relacdo entre o
namero de adenocarcinomas e carcinomas
difusos (indice A/D) foi de 3,5 em Botuca-

TABELA 6 ~ Nomero ¢ porosntagen o
tucaty, 89, Brasl o La Plta, B Av, Arganiting, por grupo etbrio,

tu e 4,8 em La Plata. BN B, BB Sl e G el Ae
Tabela 4 — NGmero -e porcentagem de carcinomas gdstricos em duas localidades, Botucatu, SP, :‘:’n ’t _‘ ”i j :l“: . ”: o: "i : :“ ; o
rnama it A  po T mpecvo psenersehomasoe 213 g@ T 3E®m 0 AW s % R
TIPO HISTOLOGICO 55: ::—:? E E ; V? ;-ﬁ :‘;:‘?? :- TZ: ? ‘EE ‘35
Adeno- Carcinoma Carcinoma Indice el s T . o £ el AL L T
Localidade carcinoma. Mucéide Difuso A/D
NO % NO % N9 %
Botucatu 96 774 1 08 27 218 35
La Plata 324 78,5 22 53 67 16,2 48
Em ambas as localidades, o carcinoma
gastrico predominou no sexo masculino e
as diferencas foram significantes (p < — =weemmiammin g
0,05). Porém, quando se comparou a dife- ==~ _— = _ ==
renca entre 0s sexos para os adenocarci- = ¥ W% 2. RPN B, @
nomas e carcinomas difusos, as diferencas 3 i: ik E Fhil r3 o=
ndo foram significantes (Botucatu X2 = 5% & o i g ore o3
1,76 e La Plata X2 = 1,22;:010< p< = wwe e we R T

0,05, respectivamente (Tabela 5).

TABELA 6 — NGmero de casos e porcentagem de 3 tipos histolégicos de carcinoma géstrico em homens (H) e mu-
Iheres (M) em 2 localidades, Botucatu, SP, Brasil, e La Plata, Bs. As., Argentina,

Botucaty La Plata
Tipo H ™ Total H M Total
Histologico N % NO % NO % Ne % N % NO %
Adenocarcinoma 75 807 21 677 96 7725 264 798 60 732 324 785
Carcinoma Mucside 110 - - 1 08 17 51 5 61 22 53
Carcinoma Difuso 17183 10 323 27 217 50 151 17 207 67 162
TOTAL 93 1000 31 1000 124 1000 331 1000 82 1000 413 1000

A distribuicdo por grupo etario em
homens e mulheres de Botucatu e La Plata
(Tabelas 6 e 7) mostra que, com o aumento
da idade, aumenta a freqliéncia de adeno-
carcinomas. Isto é, visualizado pelos in-
dices A/D, que crescem com a idade. As
maiores freqliéncias de adenocarcinoma e
carcinoma difuso estdo situadas entre 50
a 69 anos; faz excecdo o carcinoma difuso
em mulheres de Botucatu, cuja maior fre-
gluéncia foi na 428 década. A maior fre-
quéncia de adenocarcinoma acima dos 50

anos e do carcinoma difuso, abaixo desta
idade, torna-se significante para Botucatu
apenas quando se somam 0s casos de ambos
os sexos (Tabela 8; x2 = 5,35;p < 0,05).
Para La Plata esta diferenca ndo é signifi-
cante (X2 = 0,062, 0,10< p < 0,05):
ambos os tipos de carcinomas foram mais
freqlientes acima dos 50 anos.

TABELA 8 — Numero de adenocarcinomas e carcinomas difusos em pacientes abaixo e acima de 50 anos, em 2
localidades, Botucatu, SP Brasil e La Plata, Bs. As., Argentina,

Botucatu La Plata
Grupo Adeno- Carcinoma Total Adeno- Carcinoma Total
Etdrio carcinoma Difuso carcinoma Difuso
<50 26 14 39 70 " 81
>50 7 13 84 254 56 310
TOTAL 9% 27 123 32 67 391

A Tabela 9 mostra nossos resultados
comparados com os de KUBO(8) quando es-
tudou 2 populagGes: uma de alto risco
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(Kyushu, Japdo) e outra de baixo risco
(Minnesota, USA).

TABELAD - nimero e porcentager
populagdes de riscos diferentes para o cincer gistrico.

fusos, em homens (H) e mulheres (M) de 4

Tipo Histolégico

Localidade Carcinoma Difuso

H ™ H ™M

ALTO RISCO 3z 606 125 468 179 336 124 466

Kyushu (Japol*

MEDIO RISCO
Botucatu (Brasil) % 80.7 2 6.7 17 183 27 27
La Plata (Argentina) 264 798 60 732 50 151 ” 207

BAIXO RISCO
Minesota (USAF 291 680 123 618 110 2.7 66 3.2

1. Esti muchide.

2. Dados de KUBO(8)

IV — COMENTARIOS E CONCLUSOES

Quando se pretende comparar fre-
quéncias de tipos histolégicos de neoplasias
em regiGes diferentes, é necessario utilizar
classificacdes simples e objetivas, aplicadas
a material homogéneo.

Nosso material foi examinado e clas-
sificado por dois patologistas que aferiram
seus critérios e juntos classificaram todo
o material de Botucatu. Por outro lado,
o material de ambas as localidades proveio
de hospitais gerais e incluiu pecas cirrgicas
e material de autodpsias.

LAUREN(10) classifica os carcino-
mas do estdmago em intestinais e difusos;
KUBO(8), em adenocarcinomas, carcino-
mas mucoides e carcinomas difusos.

Em alguns casos, no entanto, os tu-
mores sdo de padrdo misto, isto é, neles se
encontram areas de padrdo intestinal ou
adenocarcinoma, e areas em que o padrao
¢ de carcinoma difuso ou mucdide.

Tanto LAUREN quanto KUBO
reconhecem a existéncia destes tipos mis-
tos, porém preferem classifica-los como

adenocarcinomas ou carcinomas difusos
usando como critério o padrdo predomi-
nante. LAUREN exclui apenas os casos em
que a proporcdo dos padrdes intestinal e
difuso, em um mesmo tumor, é proxima
dos 50%.

Estes critérios nos parecem pouco
precisos no que se refere a estimar a pre-
dominancia de padrdo histolégico ou a
associacdo dos dois tipos a nivel de 50%.
A dificuldade se prende, de um lado, a
subjetividade da avaliacdo e, de outro, a
vicios de amostragem; de fato, dependendo
do numero de laminas examinadas e do
local de onde foram elas obtidas, um mes-
mo tumor pode ser classificado de forma
diferente(21),

Por estas razoes, preferimos excluir
os carcinomas com mais de um padréo his-
tolégico (mistos), por considerar que assim
definimos melhor os trés tipos, tornando a
classificacdo mais objetiva.

No material de KUBO(8), as neopla-
sias de tipo histoldégico misto constituiram
19,3% e 17,0%, para homens e mulheres ja-
ponesas e 20,0% e 18,2%, para homens e
mulheres americanas, respectivamente; no
nosso material os tumores mistos, que fo-
ram excluidos das comparacdes, correspon-
deram a 17,0% dos casos de La Plata e a
16,0% dos casos de Botucatu.

Utilizamos os 3 tipos histolégicos
principais de KUBO sem subdividi-los por-
que, em primeiro lugar, esta maneira de
classificar é simples e, em segundo, por con-
siderar subjetivos os critérios adotados para
a subdivisdo.

A inclusdo do carcinoma mucbide, se
bem que criticada por alguns(21), a nosso
ver se justifica pela evolucdo clinica favora-
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vel deste tipo tumoral, relatada
BRANDER e cols.(2),

Em nosso trabalho, o carcinoma mu-
cOide apresentou frequéncia baixa nas duas
localidades estudadas (Tabela 4). Na litera-
tura compulsada, a freqiiéncia relatada para
este tipo histolégico é varidvel. KUBO(8),
KOVI & cols.(7), utilizando de classificacio
idéntica a que utilizamos, relatam freqiién-
cias de 6% e 21%, respectivamente. No que
se refere a dados brasileiros, encontramos
referéncias de MONTENEGRO(14), que en-
controu 8,8% de carcinomas ‘‘gelatinosos’’
e ALMEIDA & SILVAI(1), que se refere a
156,7% de ““carcinoma mucoprodutor”. Os
dois autores, entretanto, ndo indicam quais
os critérios da classificacdo adotada.

Quanto aos adenocarcinomas e car-
cinomas difusos, nossos dados, nas duas lo-

calidades, sdo diferentes dos de KUBO(8),
como pode ser observado na Tabela 9.

por

Tanto no nosso material quanto no
de KUBO, o adenocarcinoma foi mais fre-
quente nos homens que nas mulheres, sen-
do a diferenca maxima para o Japdo; por
outro lado, os carcinomas difusos foram
mais freqlientes nas mulheres. Nas 4 amos-
tras, o adenocarcinoma foi mais freqiente
do que o carcinoma difuso, sendo esta
diferenca maior para os homens em La
Plata e menor para as mulheres no Japdo.

Em outro trabalho, KUBO(9) com-
para seus dados do Japdo e dos USA com
dados obtidos na Coréia e na Nova Zelan-
dia, ndo tendo encontrado diferencas
apreciaveis entre as populacSes estudadas.

HAENSZEL & CORREA(6), em re-
cente revisdo sobre a epidemiologia do car-
cinoma gastrico, salientam a maior freqiién-
cia do tipo intestinal acima dos 50 anos e do
tipo difuso abaixo desta idade. No presente

trabalho este fato foi observado somente na
casufstica de Botucatu e apenas quando
somados os adenocarcinomas e carcinomas
difusos de ambos os sexos (Tabela 8). Em
La Plata, os dois tipos histol6gicos apresen-
taram maior freqiiéncia acima dos 50 anos.
Isto se reflete em indices A/D (Tabela 4)
superiores aqueles relatados por varios au-
tores em regiGes de alto e baixo risco para
o cancer gastrico(4. 8, 9, 17)_ Estes valores
altos foram devidos ao pequeno néimero de
pacientes jovens, nos quais, sabidamente, é
maior a incidéncia de carcinoma difuso(6. 8)
Para se tirar conclusdes mais precisas com
base nos indices aqui observados, seria
necessaria a correcdo para as diferencas de
distribuicdo etéria das populacdes estu-
dadas(10) ou a minimizacdo da possivel dis-
torcdo amostral de ambas as casufsticas,
através do estudo de uma amostra sufi-
cientemente ampla que tenda a representar
mais fielmente os diversos estratos etarios
da populacdo. Sustenta esta afirmacdo o
indice A/D de 1,9 que pode ser obtido dos
dados de MONTENEGRO(14)” que traba-
lhou com grande namero de autépsias reali-
zadas na cidade de Sdo Paulo, também con-
siderada de médio risco, com taxa de morta-
lidade para o cancergastricode21,4/100.000
habitantes(20)

Em resumo, a comparacio de duas
regides de médio risco para o cancer gastrico
permitiu chegar as seguintes conclusdes:

1.0 carcinoma gastrico foi mais

freqliente em homens do que em

Indice A/D calculado dos dados de MONTENE-
GRO(14) que classificou os carcinomas gastricos
em adenocarcinoma (A), carcinoma indiferen-
ciado (D) e carcinoma “‘gelatinoso”’.
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mulheres, na porporcdo de 3/1 em
Botucatu e 4/1 em La Plata.

2. Em ambas as séries, a faixa etaria
em que houve maior frequéncia de
carcinoma gastrico foi entre 50 a
69 anos.

3. Em Botucatu, o adenocarcinoma
foi mais freqgliente que o carcino-
ma difuso, ocorrendo com maior
frequéncia acima dos 50 anos; o
carcinoma difuso ocorreu mais
freqlientemente abaixo desta ida-
de. Em La Plata, também houve
predomindncia do adenocarcino-
ma sobre o carcinoma difuso, po-
rém ambos os tipos tiveram maior
frequéncia acima dos 50 anos.

4. Quanto ao sexo, ndo houve dife-
rencas significantes nas distribui-
cdes de adenocarcinoma e car-

cinoma difuso, nas duas casuisti-
cas. )

5. O carcinoma mucéide foi pouco
freqliente: 0,8% na casufstica de
Botucatu e 5,3% na de La Plata.

6. O carcinoma difuso foi menos
freqliente do que o observado na
literatura em populacdes de alto
risco (Japdo) e de baixo risco
(USA).
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SUMMARY

Revision of cases of gastric cancers
observed in surgical specimens and autop-
sies from 2 cities: Botucatu, SP., Brasil
(124 cases) and La Plata, Bs. As., Argenti-
na, (423 cases); in both cities mortality by
gastric cancer is 30/100.000. Cases were
divided by sex, age and histologicaly clas-
sified in adenocarcinoma, difuse and mu-
coid carcinoma, as proposed by KUBO.

In both series adenocarcinoma was

more frequent followed by difuse carcino-
ma the mucoid type being the less frequent;
the majority of the cases ocurred between
50 and 60 years of age. Adenocarcinomas
were more frequent above 50 years and
difuse carcinomas bellow that age the dife-
rence being statistically significant only in
the Botucatu series. Males outnumbered
females in a proportion of 3/1 in Botuca-
tu and 4/1 in La Plata
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Resumo: O autor tece consideragdes sobre o estado atual dos conhecimentos da anatomia-patoldgica dos lin-
fomas malignos e mostra como a evolucdo desses mesmos conhecimentos vem obrigando os patologistas a se atualizarem.
Acentua o esforco que a Divisio Nacional de Cancer do Ministério da Satide vem realizando para auxiliar os patologistas
nesse sentido, consubstanciado na criacio da Comissdo Nacional de Estudos sobre os Linfomas Malignos, sediada no

Instituto Butantan, em S3o Paulo.

Dentre as neoplasias que acometem a
espécie humana e outras espécies animais,
os Linfomas Malignos constituem hoje gru-
po que merece por parte dos especialistas
atencdo especial. E responsavel por cerca de
7% das neoplasias humanas e é o Unico tu-
mor que possue manifestacdo em outra es-
pécie animal — o tumor de Marek das aves
— para o qual j& existe vacina preventiva
utilizada rotineiramente. Acrescentemos
ainda que uma variante humana, o tumor
Burkitt, quase que certamente é de etiolo-
gia a virus (virus EB do grupo Herpes). A
distribuicdo geogréfica dos Linfomas Ma-
lignos Hodgkin e Ndo Hodgkin é peculiar,
reconhecendo-se padrbes tipo Europeu —
Americano e tipo Africano. No Brasil, de
acordo com Machado, Jamra, Okuyama e
Marigo(5) o padrdo é semelhante ao Euro-
peu — Americano.

Além dessas particularidades espe-
ciais, nenhum outro grupo de neoplasias
vem evoluindo tanto, ndo s6 no que diz
respeito a alteracGes de conceitos basicos
como no oferecimento de novas tentativas

de classificacdo. Isto se deve aos progressos
obtidos pelos cuidadosos estudos morfo-
l6gicos e imuno-quimicos desses tumores,
bem como pelo grande desenvolvimento
que a Imunologia apresentou nesse ultimo
decénio. Assim, a identificacdo de pelo me-
nos dois tipos de resposta imunitaria reali-
zada através dos linfécitos T e B, com
perspectivas da existéncia de outras mais;
o reconhecimento do linfocito “‘transfor-
mado’’, chamado imunoblasto ou centro-
blasto; a observacdo de ser a parte central
do centro germinativo constituida predo-
minantemente por ‘‘blastos’’, ndo total-
mente indiferenciados, mas representando
tdo-somente passo intermedidrio entre um
linfécito pequeno (T1) e outro linfécito
também pequeno (efetor); e a certeza de

Coordenador da Comissdo Nacional de Estudos
para os Linfomas Malignos da Divisdo Nacional de
Céncer. Membro do Comité da Organizagdo Mun-
dial da Salde para a Classificagdo dos Linfomas e
Leucemias. End.: Instituto Butantan, Cx. Postal
65 — SP.
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que os linfocitos pequenos constituem um
“pool’’ de células que a “‘nossa vd morfolo-
gia’’ ainda ndo as identifica totalmente —
todos esses fatores trouxeram grande con-
tribuicdo para se comegar a compreender
verdadeiramente os quadros cito-histoldgi-
cos dos linfomas malignos que o patologis-
ta examina ao microscoépio.

Desde o inicio da década de 70, e
mais particularmente, a partir de 1974,
apareceram numerosas propostas de novas
classificagGes para Linfomas Malignos Nao
Hodgkin em substituicdo a, ja cldssica, de
Rappaport(7). Nos participamos de uma de-
las, desde o inicio (1962), através dos
trabalhos do Comité Internacional de Refe-
réncia da Organizacdo Mundial da Salde
para a Classificacdo dos Linfomas e Leuce-
mias, sob a direcdo do Prof. Dr. G. Mathé
do “Institut de Cancérologie et d'Ilmmuno-
génétique’’ de Villejuif — France(6)., Em
fins de 1976, este Comité, apds muito anali-
sar, deu seu trabalho por encerrado e publi-
cou sob os aupiciosda OMS (Vol. 14) a Clas-
sificacdo por ela solicitada. Ela fundamenta-
se inicialmenteemcritério clinico-patoldgico
— se tumoral ou sistémica — passando, em
seguida, a enumerar as afeccBes, adotando
terminologia, ria maior parte, tradicional,
e aceitando o conceito moderno da existén-

cia dos Imunocitomas. Lukes e Collins(4)‘

apresentaram uma classificacdo que, ape-
sar de tentar subdividir as neoplasias j4
em grupos B e T, segundo os modernos
conceitos da resposta imunitaria, utiliza
terminologia morfoldgica pura, por vezes
absolutamente nova, com a descricdo de
dois tipos de células linfoides identificaveis
pelos mucleos — as “células T" (“convolu-
ted”), de nucleos com superficie bocelada
ou cerebriforme, e as ““células B ('‘clea-

ved”), de ndcleos clivados, ou com invagi-
nagao ou indentados. Dorfman(2) apresen-
tou também classificagcdo puramente morfo-
l6gica apesar de, nas grandes chaves, colocar,
de um lado, as neoplasias de origem ‘B’ e,
no outro, as de origem “T"". O Prof. Dr. K.
Lennert(3), Diretor do Departamento de Pa-
tologia da Universidade de Kiel (Alemanha

Ocidental), apds exaustivos estudos em co-
laboracdo com sua equipe da Universidade
de Kiel junto com o ““Clube Europeu dos
Linfomas’ e, contando ainda com a colabo-
racdo de clinicos alem&es e austriacos,
propGe inicialmente a subdivisdo dos
Linfomas Malignos tendo por base carac-
terfsticas clinico-patoldgicas. Assim, (Tabe-
la 1) subdivide-os inicialmente em 2 gran-
des grupos, um com alto e outro com baixo
grau de malignidade. Os aspectos morfo-

TABELA 1

Tabela Comparativa das Classificacdes dos Linfomas Malignos

KIEL.CLASSIFICATION | LUKES E COLLINS MATHE E COL. RAPPAPORT

I L.M. BAIXO GRAU DE MALIGNIDADE
1. LINFOCITICO Cel. B: (Pequenos Linfécitos)

L bomaiteencido |
Hnosiio,dfus

Linfossarcoma difuso
linfocitico

Ler LLcr.

Col. T: Sindrome Sézary
(Micose Fungdide)

Micose Fungéide &
Sindrome Sézary

Cel.B: Linfocitico plasmoci-  Linfoplasmocitico LM. linfocitico com des-
1ide proteinemia.

Plasmocitoma Plasmacitoma

L. M. linfocitico pobremente
diferenciado (7) jntermedis-
rio (7} difuso e nodular (?)

Col.B: Pequenas indentadss
(“cloaved”) CCF *

Centrobléstico/ Centrocitico, Col. B: Pequnas indentadas
(“cloaved") CCF

Grandes indentadas L. M. bem diferenciado Nod,
("cleaved”) CCF e Difuso,
aicular Folicular Pobrements diferenciado
Difuso Dituso Linfocftico

Fol. e Dif. comou sem Linfocftico-histiocftico
Esclerose Histiocitico

Fol. e Dif. com ou sem Esclerose

11, L. M. ALTO GRAU DE MALIGNIDADE

L. M. histiocitico nod. e di-
fuso indiferenciado

1. Controblistico Col.B: Grandes nfio indenta- Reticulossarcoma

dos (“non-cleaved”)
F

2. Linfobldstico Col.B: Pequenas (“non-clea  Linfobldstico
ved")tipoBurkittndo-  Burkitt
Burkitt

L. M. indiferenciado tipo Bur-
Kitt

L. M. probremente diferen-
ciado lintécito-difuso indife-
renciado ndo Burkitt

Col.T: Cerebriforme tipo
“convoluted”

Tipo “convoluted”
(Cerebriforme)

Outros CelU: Indefinido
Ndo classificado Néo classificado
3. Imunoblastos

Imunobldstico Cel. B: Sarcoma Imunobléstico  Imunobldstico L. M. histiocitico difuso

Cel. T:Sarcoma Imunobléstico

CCF = células do centro folicular
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l6gicos obtidos dos seus estudos mostraram
que cinco células sao fundamentais para o
reconhecimento e diagnéstico das neopla-
sias que descreve, a saber: os pequenos
linfécitos, o imunoblasto, o centroblasto, os
linfécitos T (“convoluted” de Lukes) os
linfocitos “‘B” ("cleaved” de Lukes) que
ele denomina centrécitos e as plasmacélu-
las. Esquematizando a resposta imunitéria,
acentua Lennert (Gréafico 1) que, a partir

o
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Esquema explicativo da resposta imunitdria, segundo
Lennert, com os aspectos morfoldgicos e imuno-citoqui-
micos que possibilitam identificar os vdrios elementos
celulares que dela participam.

da célula primitiva ou “stem cell’’, pode-
mos ter duas respostas: uma originando a:
resposta imunitéria tipo T e outra tipo
B. Nas duas, um linfécito pequeno (T1 ou
B1) daria origem ao imunoblasto T ou B,
ainda indistinguiveis, morfologicamente. Es-
te, por sua vez, se diferenciaria finalmente
no caso da linhagem T, no linfécito T, ce-
rebriforme. No caso da linhagem B, ela
daria origem as células linfoplasmocitdi-
des e plasmacélulas. Ainda na resposta
do tipo B, no centro germinativo do glan-
glio linfatico e tecido linféide em geral,
o pequeno linfécito originaria um blasto
diferente, o chamado centroblasto que se

diferencia em centrécito que é o Linfécito
B (“cleaved’’ de Lukes), clivado ou inden-
tado. Com esse esquema, é facilmente
entendido fisiopatologicamente o conceito
de imunocitoma, basicamente formado pe-
los imunoblastos e células que dele se dife-
renciam e os chamados centroblastomas,
neoplasias dos centros germinativos, onde
estariam localizados os linfomas foliculares
de Rappaport e a “Morbus Brill-Symmers"”’.

Tantas sdo as proposicGes de novas
classificagdes para os Linfomas Malignos
qgue o N.I.H. (EUA), conforme Braylan e
Berard(1), reuniu os proponentes para que
chegassem a um consenso pelo qual se
pudesse avaliar qual das classificacGes seria
a de maior valia ou a mais prética, tanto
para o doente como para os especialistas.
Depois da Reunido, todos voltaram para ca-
sa e prometeram, para dentro em pouco,
2 anos talvez, a solucdo de ‘‘bom senso”.
Aguardemos.

Para que possamos no Brasil, ndo sé
acompanhar os trabalhos e progressos que
se desenvolvem nesse campo, mas também
estimular estudos nesse setor, a Divisdo
Nacional de Céncer, através de seu Diretor,
Dr. Humberto Torloni, instituiu através da
Portaria n@ 06/77, publicada em 17.01.77,
a Comissdo Nacional para Estudos e Classi-
ficacdo Anidtomo-Patolégica dos Linfomas
Malignos e AfeccGes Correlatas, sob nossa
Coordenacdo. Essa Comissdo se propde,
além de assessorar a D.N.C. a manter os
médicos patologistas e outros interessados,
atualizados na evolucdo dos conhecimentos
dessa neoplasia, a promover Cursos de
Especializacdo para a formacao de recursos
humanos e estimular estudos nessa area.
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SUMMARY

tee on Malignant Lymphoma (Instituto Bu-
tantan, Sdo Paulo) by the Nacional Cancer
Division of the Ministery of Health, that
intended to assist in all aspects the Brazi-
lian pathologists on this subject.

The A. presents some brief conside-
rations about certain pathological aspects
of the malignant lymphomas, and makes
evidence of the real necessity of con-
tinuing specialization on this subject. He
informs the creation of the National Commit-
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Resumo: Os autores apresentam o relato de um paciente portador de plasmocitoma extramedular da cabeca e
pescogo localizado na fossa nasal. Discutem as diferentes teorias etiopatogénicas, ao lado do comportamento clinico

desta neoplasia.

| — INTRODUGAO

As controvérsias existentes quanto a
etiopatogenia do mieloma extramedular
de fossa nasal, ao lado de sua raridade,
levou os autores a apresentar este relato.

E sabido que as dificuldades en-
contradas na definicdo desta entidade,
bem como de seu diagnéstico, em conse-
gliéncia das discordancias que ainda persis-
tem, impedem uma padronizacdo terapéu-
tica ao lado de bons resultados de sobrevida
nos pacientes portadores de mieloma extra-
medular da cabeca e pescoco.

O mieloma extramedular da cabeca e
pescogco foi descrito, pela primeira vez,
em 1905 por Schriddle(3. 6, 14, 16) sendo
que somente em 1926 é estabelecida por
Oppikofer(16, 17) uma classificagdo para
os tumores de células plasmaticas, sendo
que a forma extramedular é enquadrada nos

plasmocitomas malignos e solitarios. No en-
tanto, apds esta classificacdo, varias outras
sdo propostas, sendo aceita pela maioria
aquela de Ewing e Foote(7) de 1952, onde
estes autores incluem a forma extramedular
no plasmocitoma.

Em decorréncia das dificuldades
constatadas, procuramos estabelecer um es-
tudo retrospectivo das diferentes classifica-
¢des ao lado de uma avaliacdo critica das
diferentes terapéuticas empregadas pelos
autores, acrescentando o relato de um caso
por nés diagnosticado e tratado.

* Cirurgifo da Cabeca e Pescoco do Hospital
Santa Rita, Sdo Paulo, Brasil.
##% Chefe do Grupo de Cirurgia da Cabeca e Pescoco
do Hospital Santa Rita, Sdo Paulo, Brasil.
##% Radioterapeuta do Hospital Santa Rita, Sdo Pau-
lo, Brasil.
*%ki Chefe do Servico de Radioterapia do Hospital
Santa Rita, Sdo Paulo, Brasil.
wwkEL Patologista do Hospital A.C. Camargo, Sdo Pau-
lo, Brasil.
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It — APRESENTACAO DO CASO

J. G. (reg. 77091), 74 anos, masculi-
no, branco, brasileiro, compareceu ao Gru-
po de Cirurgia da Cabeca e Pescoco do Hos-
pital Santa Rita em 27 de julho de 1977
com queixa de diplopia hd 10 meses.
Anteriormente, havia sido tratado por
oftalmologista e neurologista e, recente-
mente, apds exame por otorrinolaringolo-
gista, foi constatada presenca de obstrucao
nasal. O exame do paciente revelou a pre-
senca de lesdo Ulcero-necrética, preenchen-
do ambas as fossas nasais, fridvel e abun-
dantemente hemorragica. A lesdo abaula
o sulco nasogeniano direito e protrai o
globo ocular direito provocando exoftal-
mia. A oroscopia revela abaulamento de
palato mole, que se apresenta deslocado em
direcdo a base da Ifngua, devido a presenca
do tumor que preenche a rinofaringe.

I — TRATAMENTO

Apos feitura de bidpsia obteve-se re-
sultado de Carcinoma Indiferenciado e i-i-
ciou-se infusdo arterial pela artéria tempo-
ral superficial, sendo administrado Bleo-
micina 30 mg e Ametopterin 10 mg. Du-
rante esta fase do tratamento, foi feita
a revisdo das laminas de bibdpsia, o que
levou ao diagndstico de Mieloma Extra-
medular (77-119.294). O paciente recebeu,
a seguir, por via endovenosa, Ciclofosfami-
da na dose de 1 grama. Em 3/8/77, iniciou
tratamento com Acelerador Linear, sendo
feitos 3 campos, o facial anterior, o lateral
esquerdo e o lateral direito, segundo pre-

coniza Fletcher(8) (figs. 1 e 2). A dose total
de irradiacdo foi de 8000 rads em oito
semanas e meia. Ao término das apli-

Fig. 1 — Campo Facial Anterior

Fig. 2 — Campo Lateral Direito
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cacOes, verificou-se completo desapareci- |y — EXAMES LABORATORIAIS
mento da lesdo, ao lado de diminuicdo do

exoftalmo (figs. 3 e 4).

Uréia: 81.2 mg% (normal 20 a 40
mg%), Creatinina: 2.2 mg% (normal 1 a 2
mg%), Célcio: 7.2 mg% (normal 9 a 12
mg%), Fosforo: 4,6 mg% (normal 2,5 a 4,8
mg%), Bence Jones negativo. O exame ra-
diolégico mostra obstrucdo de ambas as
fossas nasais, mais acentuada a direita do
que a esquerda com velamento do seio ma-
xilar direito (fig. 5).

R N

Fig. 3 — Resultado Ap6s a Irradiacdo

Fig. 5 — RX dos Seios da Face — Obstru¢do da Fossa Na-
sal D

V — ANATOMIA PATOLOGICA

Fig. 4 — Resultado Apés a Irradiagido Ao exame macroscopico, trata-se de
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uma neoplasia cujo crescimento é infiltrati-
vo, tendo cor avermelhada, consisténcia
fridvel e limites imprecisos. A microscopia
mostra um crescimento neopldsico muito
celular, “monétono”, principalmente nos
aumentos menores do microscopio, sendo
constitufdo quase exclusivamente por plas-
mdcitos (figs. 6, 7, 8). As vezes, pelo aspec-
to sélido da neoplasia, as células se dispoem
aparentemente em corddes e blocos, simu-
lando um carcinoma. O uso de coloracdes
especiais, como os métodos de Giemsa e
Unna-Pappenheim, facilitam bastante a

identificacdo dos plasmocitos.

- : e [ e

Fig. 6 — Pequeno Aumento, Hematoxilina-Eosina, Plas-
mdcitos Atipicos Infiltrando Partes Moles.

Fig. 7 — Pequeno Aumento, Hematoxilina-Eosina. Obser-
va-se Infiltragdio da Zona Medular Ossea por Células
Plasmocitdrias

Fig. 8 — Médio Aumento, Hematoxilina-Eosina. Detalhe
do Infiltrado Plasmocitdrio, com Pleomorfismo Discreto

O diagnéstico diferencial mais dificil
é com processos inflamatérios crénicos cu-
ja morfologia ndo é especifica, destacan-
do-se a sifilis.

VI — DISCUSSAO

O mieloma extramedular da cabeca e
pescoco caracteriza-se pela sua extrema
raridade, tendo sido encontrados 213 casos
na literatura consultada. H4 um nitido pre-
dominio do sexo masculino em relacdo ao
sexo feminimo(5, 6, 7, 17, 20), a0 lado de
uma maior incidéncia ap6s a quarta década
da vidal5. 17, 20), Tajs fatos coincidem
coOm O nosso paciente, do sexo masculino
e com 74 anos.

Vrias classificacGes tém sido propos-
tas para os tumores de células plasmaéticas.
Em 1938, Bichel e Kirketerp(2) afirmam
que o termo plasmocitoma extramedular so-
mente deve ser usado nos casos onde a
mielomatose é exclurida pelos exames radio-
l6gico, hematoldgico, quimico e pelas
investigacGes morfoldgicas. Em 1943, Hel-
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Iwing(10) afirma que o tumor de células
plasmaticas atinge os 0ssos e partes moles,
podendo atingir qualquer tecido. Hayer e
cols.(9), em 1952, tentam justificar a drea
extramedular do plasmocitoma por um
provével crescimento tumoral autéctone,
em setores onde existam células reticulo-
endoteliais. Dolin e Dewar(6), em 1956,
admitem que a lesdo inicial do mieloma
multiplo deva ser um tumor solitario por
muitos meses, ndo devendo haver uma
separacdo entre essas duas entidades, sendo
que somente apds aguardar 1 e 2 anos com
exames laboratoriais que afastem o mielo-
ma multiplo, pode-se classifica-lo como for-
ma localizada.Webb e cols.(192), em 1962,
referem que pelo menos 30% dos plasmo-
citomas extramedulares aparecem antes ou
depois da mielomatose.

Para Helmus(11), em 1964, ndo é bem
conhecida a relacdo do plasmocitoma
extramedular com o mieloma multiplo, afir-
mando que seria uma variacdo do mesmo
tumor, conforme o gréfico 1:

leucemia de células plasmaticas

mieloma difuso /mieloma multiplo e-mieloma solitario

\\\‘ plasmocitoma extramedular '/'

Grafico — 1

Para Batsakis e cols.(1), em 1964,
este tumor seria originario de células proge-
nitoras extramedulares (grafico 2).

células progenitoras da medula 6ssea  células progenito-
‘ $ ras extramedulares

mieloma solitario mieloma difuso

mieloma matiplo <__plasmocitoma ex-

tramedular
tramedular
Grafico — 2
No que diz respeito a sua classifica-
cdo, a maior parte dos autores classifica
o mieloma em 3 tipos(7. 14, 18):

1. Mieloma mltiplo.

2. Plasmocitoma extramedular sem

metastases.

3. Plasmocitoma do osso sem metas-

tases.

No entanto, existem aqueles que in-
cluem um quarto tipo(3. 6) que seria a for-
ma desencadeante do processo leucémico.

Quanto ao quadro clinico, Stout e
Kenney(17), em 1949, afirmam que tais neo-
plasias ndo desencadeiam o aparecimento
de sintomas a ndo ser quando existe obstru-
cdo mecéanica das vias aéreas superiores.
Ewing e Foote(7), em 1952, e Dolin e
Dewar(6), em 1956, afirmam que tais tu-
mores justificam o aparecimento de abaula-
mento visiveis, obstrucdo nasal com ou
sem sangramento. O caso por nds relatado
comportou-se dessa maneira.

Quanto ao tratamento desses pacien-
tes, o de escolha é o radioterapico. Deffe-
back(4) obteve bons resultados com 3000
rads. Para Muller e Fisher(13), a dose

ideal seria de 4000 a 6000 rads e para Pe-
trovich e cols.(14) esta dose poderia ser le-
vada até os 8000 rads. A associacdo quimio-
radioterapica tem-se mostrado eficaz no
tratamento de lesGes radio-sensiveis. Calca-
dos em experiéncia anterior, onde conse-
guimos altas concentracdes dos citostaticos
na area tumoral, potencializando o efeito
das irradiacOes, empregamos a via intra-
arterial, sabidamente de maior eficdcia que
a sistémica nas lesdes de cabeca e pescoco
cuja terapéutica eletiva é a irradiante(15),

Com relacdo a evolucdo, Stout e
Kenney(17) afirmam que o plasmocitoma
extramedular dissemina para linfonddios,
0ssos e outros 6rgaos, com excecdo do pul-
mao. Para Batsakis e cols.(1) este tumor
pode ter cursos diferentes tais como:
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1. Invasdo lenta ou rapida de tecidos
vizinhos, incluindo o0sso, sem evi-
déncia de metastases.

2. Envolvimento subseqliente de linfo-
nddios, 0ssos ou outros oOrgdos.
3 Evolui para mielomatose em poucos

meses ou anos.

Com relacdo a sobrevida a 5 anos,
Dolin e Dewar(6), Helmus(11) e Deffe-
bach(4) falam em 45 a 60%. Qutros autores
relatam casos de sobrevida que vdo de 15
meses a 28 anos(3, 7,12, 17, 19) O caso

por nds relatado ndo pode ser avaliado pelo
pouco tempo decorrido do tratamento.

VIl — CONCLUSOES

il O plasmocitoma extramedular da ca-
beca e pescoco é uma forma locali-
zada do mieloma mdltiplo.

2. A associacdo quimio-radioterapica é
a terapéutica de eleicdo no tratamen-
to do plasmocitoma extramedular.

SUMMARY

The authors present a report of a
patient with Extramedullary Plasmacy-
toma of the head and neck, located in
the nasal cavity. Finnaly, the different

ethiopathogenic theories are discussed as
well as the clinical evolution of this neo-
plasia.
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BOTELHO, Jodo Bosco L. et alii. Associacdo entre Linfoma de Hodgkin (LH), Hanseniase Tuberculéide (HT) e Ami-
loidose (A) em um paciente. Rev. Bras. de Cancerologia, Brasilia, 28(3):27 — 33. Maio/junho, 1978.

Resumo: Os autores apresentam um caso clinico de associa¢do entre linfoma de Hodgkin (LH), hanseniase
tubercul6ide (HT) e amiloidose (A), em amostragem anual de 4652 exames histopatoldgicos com incidéncia de 0,25%
de linfoma de Hodgkin, 1,87% de hanseniase tuberculdide, 1,31% de hanseniase virchowiana e 0,83% de hanseniase in-
determinada. A revisdo da literatura identificou apenas uma publicacdo de dois casos clinicos de associa¢do de linfoma
de Hodgkin e hanseniase lepromatosa.

Os aspectos andtomo-clinicos e imunopatoldgicos das entidades envolvidas sdo analisadas separadamente e em
conjunto, ficando clara a interrelagdo imunopatoldgica das trés patologias LH, HT e A no presente caso clinico.

| — INTRODUCAO imunolégica do tipo tardio(7. 11, 12, 10),
O mesmo ndo podemos afirmar em relacdo
ao LH ea HT.

A associacdo entre linfoma de Hodg-
kin, hansenfase tuberculdide e amiloidose
constitui fato clinico de interesse, tanto pe-
la raridade de associacdo, como pelas im-

Trabalho realizado no Hospital Geral de Manaus

plicacdes imunoldgicas que podem envol- (H. Ge.M.). Apresentado como Tema Livre no
ver as enfermidades. Foi feito o levanta- VI Congresso da Sociedade Brasileira de Cirurgia
mento bibliografico dos Gltimos dez anos, ge ?abe‘?a ‘?F_PES'C"“;' ;

i v rofessor Titular da Faculdade de Ciéncias da
teindo sido encontradi apenas_uma DUb“’CE’?' Salude da Universidade do Amazonas, Chefe
cdo com a apresentacdo de dois casos clini- do Servico de Cirurgia de Cabeca e Pescoco do
cos de associacdo de linfoma de Hodgkin Hospital Geral de Manaus (H. Ge. M.)

. . B 3 : ; o s

(LH) T I — (HV)(G)- ?rofessor Assllsten_te do Instituto de Ciéncias Biolo

) 5 : gicas da Universidade do Amazonas, Chefe do

Maior interesse ainda apresenta o presente Servico de Anatomia Patologica do Hospital Ge-
caso clinico, se levarmos em consideracdo ~ ral de Manaus (H. Ge. M.)

que tanto o LH quanto o HV mostram “#% Chefe do Servico de Cirurgia Geral do Hospital

ih : T — Geral de Manaus (H. Ge. M.)
semelhancas na sua imunopatoiogia, devido i Chefe do Servico de Dermatologia do Hospital

a ocorréncia, em ambas, de deficiéncia Geral de Manaus (H. Gé. M.)
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Il — MATERIAL TARELA
TOTAL DOS EXAMES LH HV HT HI
O paciente (fig. 1) procede de hospi- | HISTOPATOLOGICOS
tal geral e é oriundo da zona rural. O levan- i - - 87 39
tamento dos exames histopatolégicos do
. , 7 0,25% 1,31% 1,87% 0,83%
ano de atendimento do paciente é demons-

trado na Tabela | e reflete grande incidén-
cia da doenca de Hansen na comunidade. A
amostra levantada ¢é representativa dos
varios servicos e hospitais da cidade de
Manaus, no total de 4652 exames histo-

patolégicos.

Fig. 1 — O paciente durante o 39 ciclo de quimioterapia
pelo MOPP

11l — APRESENTAGCAO DO CASO

S.M.C., masculino, branco, 24 anos,
solteiro, natural do Estado do Amazonas,
proveniente de zona rural. Deu entrada no
Hospital Geral de Manaus (H. Ge. M.) em
31/5/76 com queixas de €arocos no pesco-
co e dor nas costas.

H.D.A. Paciente referindo encontrar-
se doente hd aproximadamente trés anos.
Informa que sua doenca comecou com o
aparecimento de febre durante todo o dia,
inchacdo e dor na axila direita. Permaneceu
com estes sintomas por um ano, até que
comecou a observar outros carocos na axila
esquerda, pescoco e inguinal, bem como
tumoracdo na barriga (hipocondrio esquer-
do). Nos Gltimos dois anos, refere-se a ema-
grecimento e episddios ciclicos de fortes
dores em pontada na regido lombar esquer-
da e febre permanente. Durante estes episo-
dios, apresenta também fraqueza no corpo
e anorexia. Fez uso de diversos remédios
caseiros sem obter melhoras. No wltimo
més procurou médico em sua cidade que o
encaminhou para este Hospital. Ritmo intes-
tinal e urindrio normais. Nega tosse e sin-
tomas respiratérios. Atualmente apresenta
exacerbacdo da sintomatologia e aumento
do volume e numero das tumoracdes.

H.P.P. Asma bronquica desde os 5
anos de idade e curada espontaneamente
ha 3 anos atrés. Doencas comuns da infan-
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cia. Nega infecgGes pulmonares e maléria.
N3&o se refere a passado cir(rgico.

H. Social. Fumante de cerca de 20
cigarros por dia. Etilismo moderado até 3
anos atréas. Trabalha em colheita de juta em
condicdes precérias de higiene com o corpo
parcialmente imerso na dgua.

Exame fisico. Paciente normolineo,
idade cronolégica concordante com a apa-
rente, palido, mucosas descoradas, facies
atipica. Pele com turgor e elasticidade nor-
mais; pelos escassamente distribuidos. Mus-
culatura normalmente distribuida e desen-
volvida. Auséncia de dist(rbios posturais e
deambulacdo normal.

Sinais vitais. P. A 120x80 mmHg,
pulso 80 bpm, temperatura axilar 36,5° C
e 24 incursdes respiratorias por minuto.

Aparelho respiratério. Torax incarac-
teristico. Auséncia de alteracBes a semio-
técnica.

Aparelho cardiovascular. Ictus cordis
visivel e palpdvel no 59 espaco intercostal
esquerdo. Ritmo cardiaco regular e em
dois tempos com 80 batimentos por minu-
to. Bulhas hipofonéticas. Pulsos universal-
mente palpaveis.

Abdomem. Tumoracdo palpével no
hipocdndrio esquerdo. Traube macico.

Sistema linfatico. Linfonodos de
2x2, 3x3 e 4x4 cms nos seus maiores dia-
metros nas regides carotidea direita e es-
guerda, inguinal direita e esquerdae axilares
direita e esquerda, recobertos com pele de
aspecto normal, de consisténcia endurecida
e semifixos em relacdo a pele e aos planos
profundos.

Evolucdo. Além dos exames labora-
toriais de rotina, o paciente foi submetido a
biopsia de linfonodo axilar. O resultado
histopatolégico revelou “linfoma de Hodg-

kin forma escleronodular’” (figs. 2 e 3). O
estadiamento de rotina para linfoma de
Hodgkin foi Illb. Realizou-se a esplenec-

.Fig. 2 — Histopatoldgico da biopsia do linfonodo axilar.

Doenca de Hodgkin forma escleronodular

Fig. 3 — Doenca de Hodgkin forma escleronodular

tomia durante a laparotomia do estadia-
mento e o exame histopatologico acusou
amiloidose esplénica (fig. 4). Iniciou-se a
quimioterapia pelo esquema classico MOPP.
No terceiro intervalo do MOPP, o paciente
apresentou queixa de dor intensa no pé di-
reito acompanhado de mancha vermelha na
drea da dor com evolucdo de 10 dias. A
observacdo da lesdo revelou: lesdo Unica,
circular, eritemato-nodular, cuja porcdo
central exibe aspecto sadio com limites
nitidos. Adjacente a lesdo observa-se espes-
samento nervoso periférico. Hipossensibili-
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Fig. 4 — Amiloidose esplénica (achado histopatologico
acidental)

dade térmica e dolorosa sobre a érea afeta-
da e anidrose & prova da pilocarpina. Foi
feito o diagndstico clinico de hanseniase
tuberculéide. O exame histopatolégico da
lesdo cutdnea revelou: ““Epiderme com
hiperceratose. Na derme observam-se gran-
des focos de infiltrado linfohistiocitario
formando grandes granulomas, muitas
vezes em torno dos anexos. Presenca de
moderada quantidade de células gigantes.
A coloracdo de Wade ndo revelou BAAR,
porém as lesGes sdo sugestivas de hansenfa-
se tuberculdide (fig. 5). Deu-se continuida-
de ao esquema quimioterdpico antineoplasi-
co, completando-se o total de seis ciclos,
ap6s o que se iniciou a sulfonotera-

p—

Fig. 5 — Histopatol6gice da lesdo cutinea de hanseniase
tuberculbide

pia com D.D.S. (diamino defenil sulfona)
com 100 mg/dia. A alta hospitalar ocorreu
no dia 10 de janeiro de 1977 e o paciente
encontra-se com auséncia de LH e aspecto
inalterado da lesdo cutdnea da HT. Retor-
nou para controle nos dias 12 de julho do
mesmo ano e em 25/01/78. Em ambas as
oportunidades, ndo foi evidenciada lesio
em atividade do LH e a HT continuava com
0 mesmo aspecto inicial. (fig. 6)

Fig. 6 — Aspectos da lesdo cutinea na face lateral do pé

de hanseniase tuberculdide.

IV — DISCUSSAO

A ocorréncia simultdnea de LH e
hanseniase ndo tem sido relatada frequen-
temente, visto que nas pesquisas bibliogra-
ficas realizadas somente foi encontrado na
literatura mundial indexada o relato de dois
casos por Gregatz(6), em que o autor apre-
senta em ambos a associacdo de LH e HV.

Nosso caso, diferentemente dos de
Gregatz, constitui associacdo de LH e HT, o
que torna possivelmente o primeiro a ser
publicado, inclusive com a concomitancia
de amiloidose esplénica.

No linfoma de Hodgkin existe subs-
tituicdo progressiva do sistema reticuloen-
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dotelial por tecido patolégico. Este proces-
so é freqlientemente observado como tendo
infcio nas dreas paracorticais que estao rela-
cionadas com a eficiente resposta imunita-
ria medida por células. Na fase tardia da
doenca (estadios Il e 1V), quando grande
parte do tecido corporal linfatico j& estéa
infiltrado pelo processo neopldsico, obser-
va-se um enfraquecimento da hipersensibi-
lidade retardadal7). Parece que esta depre-
ciacdo da imunidade celular seja o resultado
de defeito nos linfécitos, conseqliente a
substituicdo por tecido patologico nas areas
do tecido linfatico normal(8. 9, 12, 1, 2).

Na hanseniase é observada também
uma deficiéncia da imunidade celular em
comparacdo com individuos normais. Tem
sido verificado que esta deficiéncia é bem
mais intensa nos pacientes com a forma
Virchowiana do que naqueles com a
forma tuberculdide da doencal5. 7). Estes
dois tipos, chamados tipos polares, encon-
tram-se em oposicdo bacteriolégica, imu-
nolégica, histopatoldgica e ciinica, achando-
se a forma tuberculéide no polo benigno e
a forma Virchowiana no polo maligno. A
primeira oferecendo resisténcia ao bacilo e
a segunda onde se observa a auséncia de re-
sisténcial15, 16).

A ocorréncia de LH e HT no mesmo
paciente possibilitou a observacdo quanto
ao comportamento de sua imunidade celu-
lar, como por exemplo: 19 ) a presenca, no
paciente, da forma T e permanéncia inalte-
rada da lesdo cutidnea, mesmo apés o trata-
mento com citostatico, corroborando o
conceito de que talvez esta resisténcia
imunologica celular frente ao bacilo se
deva a fator geneticamente herdado(3);
20 ) a nocdo da irreversibilidade e estabi-
lidade destas duas formas da doenca de

Hansen HT e HV(13) e 30 ) a ocorréncia
simultanea de amiloidose esplénica, confir-
mando a elevada resisténcia e formacdo
de granuloma especifico.

O achado acidental da amiloidose
esplénica do presente caso pode ser clas-
sificada como forma esporadica ndo fami-
liar secundaria provavelmente a doenca de
Hodgkin. No baco, a amiloidose pod-e adotar
duas formas: a) de depdsito exclusivo nos
foliculos de Malpighi que se inicia na arte-
riola centrofolicular, os foliculos assim infil-
trados destacam-se muito caracterfstica-
mente e b) com menor freqliéncia se encon-
tram depositos difusos que ocasiona a
hipertrofia do 6rgéo.

Além das doencas classicamente
conhecidas como capazes de desencandear
o aparecimento de amiloidose, a tubercu-
lose, sifilis, supuracdes cronicas, lepra,
doenca de Hodgkin, poliartrite cronica pri-
maéria, lupus eritematoso, dermatomiosite,
espondilartrose anquilopoiética, sarcoido-
se, colite u|cerativa,‘ile|'te regional, mielo-
ma multiplo, macroglobulinemia de Wal-
denstron, sarcomas diversos, carcinoma re-
nal, cdncer de célon e artropatias diversas,
todas as formas tém em comum a associacao
com atividade imunoldgica continua e efi-
caz. Esta associacdo foi confirmada pela
descoberta de que a j—globulina (IgG) po-
deria ser encontrada constantemente nestes
depGsitos. Entretanto a IgG ndo é o tnico e
nem sempre o componente principal do
material amiléideo(4. 14) A andlise imuno-
guimica desse material revelou a presenca
dos componentes do complemento & -glo-
bulina lipoproteina e fibrinogénio. A pre-
senca de |gG e dos componentes do com-
plemento sugere que o local do depdsito
desse material poderia ter sido em qualquer
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tempo ou local de reacao devido ao depdsi-
to de complexos imunitdrios. Pode-se ainda
demonstrar que a imunoglobulina encontra-
da no tecido amildide reage com a membra-
na celular das células humanas. Isto sugere
que o depdsito de amiléide poderia ser fe-
ndmeno autoimunitdrio.

Acreditamos que a continuacdo da
observagdo e seguimento deste caso clinico

e de semelhantes achados, principalmente
com a realizacdo sistematica do estudo do
perfil imunolégico mediante contagem de
linfécitos T no sangue periférico, contagem
de linfécitos B, dosagem de imuglobulinas,
testes cutdneos, estimulacdo mitogénica
com fitohemaglutinina, sensibilizacdo ao
DNCB poderdo nos fornecer valiosos dados
sobre o comportamento imunoldgico destas
patologias.

SUMMARY

The authors present a clinical asso-
ciation between Hodgkin's Disease, tuber-
culoid leprosy and amylodosis in anual re-
view of 4652 hystopatological specimens,
with incidence: 0,25% of Hodgkin’s disease,
1,87% of tuberculoid leprosy, 1,31% of
lepromatous leprosy and 0,83% border
line leprosy. The review of medicine

literature identified only one publication
of two clinical cases of association between
Hodgkin’s disease and lepromatous leprosy.
The immunopatological and clinical aspects
of this diseases are separated and discri-
minated, being notice the relation of
immunopatological faces.
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Resumo: Os autores apresentam um caso de fibrossarcoma congénito de braco com metdstases para figado,
rim, supra-renal e pulmdes. Comentam os achados andtomo-patoldgicos e referem-se aos casos da literatura, com espe-

cial énfase ao diagnéstico diferencial das fibromatoses.

Sdo escassos os estudos realizados
sobre as neoplasias malignas congénitas, e
as referéncias, na maior parte, ainda sdo
fundamentadas no trabalho basico de Wells,
publicado em 1940(1), cujas informacoes
do ponto de vista histopatolégico sdo in-
completas e impedem uma apreciagcdo ade-
quada quanto a natureza e comportamento
dos tumores, sobretudo os de origem me-
senquimatosa.

Em 1962, Stout(2), revendo a litera-
tura sobre os fibrossarcomas da inféancia
em geral, considera as dificuldades da
caracterizacdo desses tumores ndo somente
quanto aos critérios de malignidade, como
a histogénese. Refere-se a existéncia de um
Gnico caso relatado por Hudson(3), um
recém-nato com tumor no né, que nove
meses apOs a ressecdo ndo apresentava evi-
déncias de recurréncia do tumor.

Entre seus 23 casos, estdo incluidos
trés tumores presentes desde o nascimento,
um dos quais, localizado no trapézio, é tra-
tado aos 11 meses de idade e morre seis
meses apds, com metastases pulmonares.
Quanto aos outros dois, ndo obtivera in-
formacdes além de 8 meses e 2 anos, res-

pectivamente, apds o tratamento cirargico.

Em 1965, Kauffman e Stout(4), em
uma revisdo de 120 tumores mesenquima-
tosos congénitos da literatura, chamam
atencdo para a raridade com que aparecem
as verdadeiras neoplasias, que nesta série fo-
ram responsaveis pela morte de nove cri-
ancas, respectivamente: seis rabdomiossar-
comas, um mesenquimoma maligno, um
fibrossarcoma e um leiomioma. Consideram
que 0s tumores mesenquimatosos congéni-
tos raramente se comportam como malig-
nos e sugerem a existéncia de diferencas
biologicas entre estes e seus correlatos que
aparecem na vida adulta. Confirmam o
diagnostico de fibrossarcoma congénito em
apenas quatro casos da literatura, trés dos
quais haviam sido relatados por Stout.
Reservam o termo de neoplasia congénita
apenas para os tumores observados por
ocasido do nascimento ou que surjam
durante a primeira semana de vida.

Centro de Investigacdo e Treinamento em Patolo-
gia Pedidtrica.

*k Servigo de Ortopedia do Hospital Municipal Jesus
— Rio de Janeiro.
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Em 1966, Vinik e Altman(5) repor-
tam nove casos de tumores congénitos, dois
dos quais questionam quanto a possibilida-
de de serem fibrossarcomas, cujos pacientes
encontravam-se bem ap6s 5 meses e 1 ano,
respectivamente.

Em 1976, Mintefering!6) apresenta
um caso de fibrossarcoma congénito com
a presenca de metdstases, e faz referéncias
aos descritos anteriormente.

Um pequeno nimero de exemplares,
que reunidos ao que é descrito no momen-
to, ndo chegam sequer a uma dezena, jus-
tifica plenamente a necessidade de estuda-
los do ponto de vista clinico e histopatold-
gico, com a finalidade de contribuir para o
conhecimento desta rara neoplasia maligna
congénita.

| — RELATO DO CASO

A.N.S., 4 dias, branca, nascida de
parto normal sem complicacdes. Trazida ao
Hospital por apresentar uma tumoracdo no
ombro esquerdo e a mdo arroxeada. Ao
exame foi observado um tumor de consis-
téncia dura, contornos irregulares, lobula-
do, ocupando toda a regido escapulo-umeral
esquerda. Grave comprometimento vascular
de todo o membro superior esquerdo com
edema, cianose e notando-se na mao flicte-
nas por isquemia.

O estudo radiologico da regidc de-
monstrou tumoracdo com densidade inter-
medidria as estruturas 6sseas a as partes mo-
les, destruindo o terco superior do GUmero
esquerdo, formando massa lobulada sem
limites definidos. Em meio ao tumor,
observa-se calcificacdo irregular sugerindo

remanescentes da cortical 6ssea. Raio-X pul-
monar sem alteracdes. No dia seguinte, as
condig¢les circulatdrias se agravam e foi de-
cidido intervir, pois se tornavam incompati-
veis com a sobrevivéncia. Foi feita uma
desarticulagdo interescapulo-tordcica, no-
tando-se que havia grande infiltracdo do
tumor em toda a regido, dificultando a
identificacdo dos elementos neuro-vascu-
lares envolvidos no tumor. O pés-operat6-.
rio imediato foi calmo, mas se agravou
nas seis horas subseqiientes, com com-
plicagGes cardio-respiratorias, vindo a falecer
12 horas ap0s a intervencdo.

Il — ESTUDO ANATOMO-PATOLOGICO
Peca CirGrgica —P.C. 72.635 — Macroscopia

Membro superior esquerdo recoberto
por pele que mostra-se de coloracdo verme-
lha escura na face anterior do antebraco
e violdcea no dorso da mio. Na m3o e nos
dedos mostra-se parcialmente destacada
com formacdo de pequena bolha. Observa-
se sulco irregular na porcdo média do bra-
¢o, de coloracdo amarelada, corresponden-
do ao limite inferior da tumoracéo.

A disseccdo demonstra tumor de li-
mite impreciso que envolve o Umero a
partir da articulacdo do cotovelo e conti-
nua aumentando de volume até a escépula.
Tem consisténcia firme e eldstica, coloracdo
pardo-amarelada.

A superficie de corte tem aspecto
lardaceo, homogénea, Umida e brilhante,
coloracdo amarelada com 4&reas hemorra-
gicas. No terco inferior do Umero, distin-
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guem-se remanescentes da cortical Ossea
que se intermistura ao tecido neoplasico.
Os elementos vasculo-nervosos da raiz do
membro estdo imersos no tecido neoplasi-
co.

Microscopia: O quadro histologico
varia entre areas de densa proliferacdo
fibrobldstica, formando feixes entrelacados,
nas quais sdo freqlientes as mitoses (média
de 8 p/campo de 500x), e dreas de abundan-
tes fibras coldgenas. As estruturas Osseas
sdo infiltradas e amplamente substituidas
pelo tecido tumoral que ocupa O espago
medular do osso remanescente. O tecido
muscular e fibro-adiposo do braco é igual-
mente infiltrado e substituido, com filetes
nervosos e vasos envolvidos pelo tumor.

Nas areas mais celulares, os elemen-
tos fibroblasticos exibem caracteristicas
neopldsicas com nucleos volumosos, hiper-
crométicos, embora ndo se observe acen-
tuada anaplasia.

11l — RELATO DA NECROPSIA

S3o feitas referéncias aos dados
fundamentais, constantes do protocolo
de niimero 72.637.

Exame externo: Caddver de crian-
ca do sexo feminino, pesando 2.180 g,
medindo 44 cm de comprimento total
e 29 cm cabeca tronco, apresentando desar-
ticulacdo cirirgica do membro superior
esquerdo ao nivel da articulagcdo escéapulo-
umeral.

Exame interno: O bordo do figado se
encontra a 2,5 cm do apéndice xifoide e a
2,5 cm da reborda costal direita. O baco
encontra-se em sua loja. Cavidades pleu-

rais, saco pericardio sem particularidades.
Peritonio liso, brilhante e transparente.

Pulmdes: O direito pesa 25 g e o es-
querdo 20 g.

Pleuras lisas, brilhantes, transparen-
tes, notando-se por transparéncia areas
brancoamareladas de limites pouco precisos,
localizadas no lobo superior do pulmao
direito e no lobo inferior do pulmao es-
querdo.

A crepitacdo é acentuadamente dimi-
nuida. Ao corte, os nodulos tém coloracdo
esbranquicada e consisténcia firme, medin-
do cerca de 1,5 cm de diametro.

Coracdo: Pericardio, miocérdio e en-
docérdio, vasos da base e aparelhos valvula-
res sem particularidades.

A veia cava é livre. O estdmago con-
tém liquido turvo, mucosa de pregueamen-
to conservado, integra. O figado pesa 95 g,
capsula lisa, brilhante, transparente, mos-
trando numerosos nédulos branco-amarela-
dos de dimensfes que variamde 1a2cme
os cortes apresentam coloragcdo esbranqui-
cada e consisténcia firme. O restante do
parénquima é de aspecto habitual. O baco
pesa 10 g, a capsula lisa, brilhante, transpa-
rente, parénquima de coloracdo vinhosa,
foliculos visiveis, a polpa ndo é difluente.

Pancreas: Vias biliares sem parti-
cularidades. No duodeno se encontra
nodulo medindo 0,5 cm de diametro de
cor esbranquicada e consisténcia firme.
O restante do intestino sem particulari-
dades.

Exames do 3?2 bloco: Aorta abdo-
minal e artérias renais livres. Os rins pesam
cada um 20 g, a cdpsula é facilmente desta-
cavel, na superficie se encontram nodulos
semelhantes aos descritos nos outros
6rgdos. Ao corte, o aspecto também é
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semelhante ao j& descrito nos demais
nédulos. Presenca de urato nas papilas-
renais. Ureteres sem particularidades. A
bexiga contém Iiquido claro. Mucosa sem
particularidades.

Supra-renais: Na supra-renal esquerda
se encontra um nddulo tumoral na corti-
cal e outro na medular, de consisténcia
firme branco-acinzentada.

Sistema nervoso: Cérebro pesa 440 g,
as leptomeninges e superficie externa sem
particularidades. Aos cortes frontais suces-
sivos, nada digno de nota.

Sistema Osteo-articular: Desarticula-
¢ao escapulo-umeral a esquerda.

MICROSCOPIA:

Pulmd@o: Nos septos alveolares hé
congestdo, o parénquima é quase total-
mente colapsado. Alguns cortes mostram
nédulos tumorais constituidos pela prolifg-
racao de células ovéides ou alongadas, com
pequena producdo de coldgeno, constituin-
do feixes que se imbricam e se estendem,
substituindo os septos alveolares, envolven-
do a parede de brdonquios e broquiolos.
Ndo sdo frequentes as figuras de mitose.

Figado: Presenca de nédulos tumo-
rais, um deles volumoso, outras vezes
envolvendo e alargando espacos-porta com
escassa infiltracdo inflamat6ria mono e po-
limorfonuclear. Nos hepatdcitos, ocasional-
mente, encontra-se pigmento esverdeado.

Timo: Loébulos com delimitacdo me-
dular, encontrando-se na cortical céiuias de
citoplasma volumoso e claro distribuidas
difusamente, e na medular corpusculos de
Hassal algumas vezes calcificados.

Baco: Polpa vermelha congesta, pre-
senca de pigmento esverdeado nos mecro-
fagos. Foliculos linféides numerosos, bem
constituidos.

Rim: Presenca de nddulos tumorais
semelhantes aos encontrados no pulmdo e
figado, localizados na cortical ou na
medular, envolvendo tabulos e glomérulos;
os tUbulos contornados mostram vacuoli-
zacdo das células de revestimento. Glomé-
rulos e intersticio sdo congestos.

Supra-renais: N6dulos tumorais en-
volvendo a medula e quase toda a espessura
da cortical, e ainda a cépsula, deslocando
e comprimindo a cortical, com caracteristi-
cas semelhantes aos ja descritos nos outros
6rgados.

S.N: As leptomeninges mostram pe-
quenos focos hemorragicos. Na substancia
branca e na cinzenta observa-se também
congestdo. Em corte interessando a cavida-
de ventricular encontram-se na zona sub-
ependimaria acimulos de células de nicleos
redondos hipercromaéticos, relacionados ou
ndo a vasos.

Conclusdo: Causa da morte — Atelectasia
Pulmonar
Diag. principal — Fibrossar-
coma congénito da regido
escapulo-umeral esquerda com
meidstases para o figado, rins,
supra-renal e pulmdes.

IV — COMENTARIOS

Entre os aspectos mais importantes
que cercam O caso estd a sua definitiva
natureza congénita e indubitavel aspecto
de malignidade, podendo ser identificada
a massa tumoral primitiva volumosa, com
carater infiltrativo local, e a evidéncia de
metastases para varios 6rgaos.
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O diagnéstico diferencial destes casos
inclui a fibromatose congénita generalizada
que comporta-se de modo infiltrativo e
compromete simultaneamente varios 6rgaos
como: coracdo, pulmdes, peritdonio, pleura,
intestino, figado, péancreas, tirdide, etc.
Trabalhos recentes tém procurado esclare-
cer alguns pontos de controvérsia da identi-
ficacdo e sistematizacdo das fibromato-
ses.(7) A simples interpretacdo do quadro
histolégico nesses casos ndo é suficiente,
j& que os componentes celulares do fibros-
sarcoma diferenciado sdo indistinguiveis

dos da fibromatose, na qual as frequentes’

mitoses, a organizacdo fibroblastica em
feixes irregulares e a infiltracdo de estru-
turas locais conduz freglientemente ao
diagnéstico de sarcomo de baixa maligni-
dade, sobretudo nos casos ndo congénitos
que surgem nas criangas com mais idade.

Por outro lado, se uma lesdo é cons-
titufda pela proliferacdo de fibroblastos
bem diferenciados sem qualquer evidéncia
de anaplasia, com raras ou nenhuma mito-
se, e se existe considerdvel coldgeno en-
tremeado aos elementos celulares, esta le-
sdo deve ser considerada como uma fibro-
matose, apesar das caracteristicas de infil-
tracdo das estruturas locais.(2)

No caso presente, poder-se-ia formu-
lar a hipotese de uma fibromatose congéni-
ta generalizada; no entanto, os 6rgdos com-
prometidos sdo aqueles mais habitualmente
locais de metdstase do que participantes de
quadros de fibromatose, aliado ao fato da
existéncia de uma massa principal volumosa
ao lado de outras pequenas localizadas em
varios 6rgéos.

Fig. 1 — R.X. — Tumorag¢do do ombro esquerdo com den-
sidade de partes moles. Auséncia de estrutura Gssea no
interior da massa tumoral.

Fig. 2 — Ombro e por¢do do térax de volume aumentado.
Alteracdes troficas na por¢do média do brago.
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Fig. 5 — Pulmdo direito — Cortado ao meio, mostra no-
dulos tumorais no lobo inferior.

Fig. 3 — Peca cirtrgica da desarticulacdo.

Fig. 6 — Idem no pulmao esquerdo.

Fig. 7 — Adrenal — Superficie de corte inferior, apresen-
Fig. 4 — Apds disseccdo, observar forma e volume da  ta nddulo metastitico ocupando medular e infiltrando
neoplasia. cortical.
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Fig. 8 — Figado — Multiplos nddulos sub-capsulares. g +

Fig. 11 — H.E. 400x — Células neopldsicas dispostas em
feixes entrecruzados.

Fig. 9 — Figado — Superficie de corte.

Fig. 10 — H.E. 200x — Tecido 6sseo do umero, infiltra-  Fig. 12 — H.E. 200x — Derme da regido escdpulo-umeral
do pela neoplasia. infiltrada por neoplasia.
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Fig. 13 — Tricrtdmico de Gomori-80x — N6dulo metastd-  Fig. 14 — H.E. 250x — Cortical adrenal infiltrada.
tico no figado.

Fig. 15 — H.E. 250x — Corte da periferia de nédulo me-
tastdtico renal.
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tiva traducdo para o portugués apresentada pelo autor.

Resumo: Todo trabalho deve ser acompanhado de um resumo em portugués e
outro em inglés, podendo acrescentar-se, a critério do autor, resumos em francés e
alemdo. O resumo de, no maximo, 150 palavras, deve conter os seguintes elementos:
a) experiéncias ou pesquisas realizadas; b) resultados encontrados; c) concluséao.

llustracOes: As ilustracdes podem constar de gréficos, tabelas, desenhos (feitos a
nanquim) e fotografias (cOpias em papel brilhante), ndo devendo ser coladas. Anotar no
verso, a lapis, o nimero da figura, o titulo do artigo e o lado de cima da ilustragdo.

Legendas: As legendas das ilustracdes devidamente numeradas devem ser enviadas
em folha anexa.
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Bibliografia: Todo o trabalho deve ser acompanhado, no final, de uma bibliogra-
fia, que deverd se restringir aos trabalhos consultados que contenham as idéias bdsicas
utilizadas pelo autor para desenvolver sua argumentacao.

As referéncias bibliograficas devem ser ordenadas alfabeticamente de acordo com
o sobrenome dos autores e numeradas consecutivamente, referindo-se no texto o nimero
correspondente. Devem ter as indicacdes necessarias a perfeita identificacdo da obra
referenciada.

Na numeracdo das notas de rodapé, usa-se o niumero alto, tanto no texto quanto no
rodapé. No texto, o nimero da nota deve ser colocado logo depois da pontuacdo que
encerra a citagao.

As citagOes de artigos de revistas devem conter os seguintes elementos: nome(s)
do(s) autor(es) (sempre o sobrenome, em letra de caixa alta, antecedendo o prenome),
titulo completo do artigo, nome da Revista (abreviacdo para citacdo), niimero do volume
em algarismos arabicos, niumero do fasciculo entre parénteses, pdginas inicial e final do
artigo referenciado, local e ano da publicacao.

Exemplo: BUCHSBAUM, Herbert J., Lymphangitis Carcinomatosis Secondary to
Carcinoma of Cervis. Obstet. Gynecol. 36 (6):850-60, dec. 1970.

As citacOes de livros devem indicar: nome(s) do(s) autor(es), titulo do livro, niimero
da edigdo, local (cidade), editora, ano, volume (quando houver mais de um). Quando a,
obra tem dois autores, mencionam-se ambos, na ordem em que aparecem na publicacdo,
ligados por & (sempre o sobrenome, em letra de caixa alta, antecedendo o prenome).

Exemplo: GOLIGHER, J.C., Surgery of the Anus, Rectum and Colon. 2. ed.
London, Gassell, 1967.

Se a citagdo for de capitulo de livro, a indicacdo devera ser assim: autor(es) do capi-
tulo, titulo do capitulo “in” nome do editor, titulo do livro (sublinhado), nimero da
edigdo, local (cidade), editora, ano, indicagdo do capitulo, pdginas inicial e final.

Exemplo: ROWSON, K.E.K. & JONES, H.M., Herpes Simplex Type | and Type 2
Antibody Levels in Patients with Carcinoma of the Cervix or Larynx IN P.M. BRIGGS G.
de — THE & L.N. PAYNE, Incogenis and Herpesviruses, IARC Scientific Publications
n® 2, Lyon, International Agency for Research on Cancer, 1972,428—-431.
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TOPICOS
[_—‘J CANCER DA MAMA D CANCER GINECOLOGICO D CANCER DA PELE
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