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Linfomas cutaneos de células T

LINFOMAS CUTANEOS DE CELULAS T E DE CELULAS NK
Micose fungoide
Micose fungodide - variantes e subtipos
MF foliculotropica
Reticulose pagetdide
Ctis laxa granulomatosa
Sindrome de S¢ézary
Linfoma/leucemia de célula T do adulto
Doencas linfoproliferativas CD307 cutineas primdrias
Linfoma cutineo primirio de grande célula anaplisica
Papulose linfomatdide
Linfoma subcutineo de células T, paniculite-simile
Linfoma extranodal de célula T/NK, tipo nasal
Linfoma cutineo primirio de célula T periférica, nio especificado
Linfoma cutineo primdrio agressivo de célula T CD8” epidermotropica (provisorio)
Linfoma cutineo de célula T 0 (provisorio)
Linfoma cutineo primirio de pequena e média célula T CD4" pleomdrfica (provisorio)

NEOPLASIA DE PRECURSOR HEMATOLOGICO
Neoplasia hematodérmica CD4 CD56" (linfoma de célula NK blistica)

Fonte: Willenze R, et al.”




Linfomas cutaneos

Aproximadamente 75 a 80% dos linfomas cutaneos
primarios sao linfomas cutaneos de células T
(LCCT), com predominio absoluto da micose
fungoide (MF) e suas variantes

Cerca de 30% dos linfomas nao Hodgkin acometem
tecidos extranodais, sendo a pele o segundo orgao
mais envolvido, aproximadamente 18%



COMPORTAMENTO CLINICO

COMPORTAMENTO CLINICO INDOLENTE
Micose fungdide
MF foliculotropica
Reticulose pagetdide
Cutis laxa granulomatosa
Linfoma cutineo primdrio de grande célula anaplisica
Papulose linfomatdide
Linfoma subcutineo de célula T, paniculite-simile
Linfoma cutineo primdrio de pequena e média célula T CD4™ pleomdrfica

COMPORTAMENTO CLINICO AGRESSIVO
Sindrome de Sézary
Linfoma extranodal de célula T/NK, tipo nasal

Linfoma cutineo primdrio agressivo de célula T CD8" epidermotrdpica
Linfoma cutineo de célula T yb

Linfoma cutineo primdrio de célula T periférica, nio especificado

Fonte: Willenze R, et al’




Meétodos diagnosticos

Padrao ouro para o diagnostico dos linfomas
cutaneos de células T - exame histopatologico

Fenotipo das células neoplasicas - subtipo de
linfoma

A pesquisa do rearranjo do gene para o TCR,
demonstrando proliferacao linfocitaria clonal na
pele, linfonodos e ou sangue periférico, auxilia
no diagnostico de determinados casos.



CELULAS T NEOPLASICAS

As celulas T derivam de celulas-tronco da medula
0ssea, mas, nao se diferenciam na medula - migram
em estagio ainda muito precoce para o timo

Expressam entao o antigeno CD7 na membrana e o
antigeno CD3 no citoplasma

As celulas neoplasicas da MF/SS provém de linfocitos
TCRapB+CD4+ de memodria (CD45R0O+) do arsenal de

vigilancia imune da pele (CLA+) que exibem fendtipo
Th2

Na sindrome de Sézary os linfécitos neoplasicos
circulantes, habitualmente, nao expressam certos
marcadores de superficie como o CD7 e o0 CD26



Micose Fungoide (MF)

Tipos de lesao : eritematoescamosas,
eritematoinfiltradas (placas) e tumorais

Areas ndo expostas (nddegas, regides
iInguinais, inframamarias)

Assintomaticas ou pruriginosas

Podem desaparecer espontaneamente sem
deixar cicatriz



Micose Fungoide (MF)

LesOes tumorais : face e dobras,axilas, virilhas,
fossa anticubital, e, em mulheres, regiao
iInframamaria, entretanto podem ocorrer em
qualquer localizacao

Forma d’embleé: lesdoes tumorais de novo

Forma eritrodermica: pele vermelho-brilhante
com descamacao aparente, areas de pele s3a,
simetricas, “facies leonina”, febre, calafrios,
perda de peso, fraqueza e prurido



MF — Aspectos evolutivos

Indolente, historia natural prolongada

Os casos com doenga progressiva apresentam
envolvimento extracutaneo linfonodal e visceral

Acometimen.to sistémico e faléncia dos linfocitos T
levam ao obito.

Sépsis por S. aureus : causa de obito

Sobrevida em 10 anos

97% :< 10% da superficie cutanea

83%: = 10% da superficie cutanea

42% para os pacientes com tumores
20% para aqueles com doenca linfonodal



MF - Tratamento

Doenca precoce, com lesdes confinadas a pele:
corticosteroides topicos, bexaroteno topico, quimioterapia
topica com mustarda nitrogenada (mecloretamina ou
carmustine), fototerapia com UVB, UVB narrow band,
PUVA ou irradiagcao com eléetrons

Placas infiltradas e tumores: irradiacao total da pele com
eletrons

Doenca cutanea avancada ou  doenca sistémica
modificadores da resposta biologica, interferon-alfa,
bexaroteno, interleucina 2 fusionada a toxina difitérica
(denileukin diftitox)

Comprometimento  linfonodal e ou  visceral ;
poliquimioterapia semelhante as usadas para linfomas
nao-Hodgkin nodais (COP, CHOP, PROMACE-
CYTABON).



MF foliculotropica

Associada ou nao a mucinose folicular, predilecao pelos
foliculos

Mais frequentemente em adultos

LesOes acneiformes, rolhas coérneas, papulas foliculares,

cistos epidermicos, placas eritematosas e alopecia nas
areas acometidas

Ostios foliculares dao saida a substancia mucinosa
Areas acometidas: segmento cefalico e tronco

Massas tumorais volumosas - aspecto leonino

Prurido é sintoma constante



MF foliculotropica

Prognostico: reservado, sobrevida de cinco anos
(70 a 80%), similar ao da forma tumoral

Localizacao mais profunda do infiltrado, menor
responsividade as terapéuticas dirigidas a pele

Irradiacao de toda a pele com eletrons
PUVA associada com retinoides ou com |IFN

Massas tumorais persistentes: radioterapia
localizada



