Doenca de Hodgkin primdria de parotida: relato

de caso e revisdao de literatura
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Resumo

Os linfomas sao neoplasias malignas com origem na expansao clonal de células linfoides cujos mecanismos

de controle da proliferacao celular foram comprometidos. A maior parte dos linfomas se desenvolve em sitios

linfonodais, sendo, portanto, a apresentagdo extralinfonodal incomum. O linfoma com acometimento da

regido parotidea, especialmente o Linfoma de Hodgkin, ¢ uma entidade clinico-patologica extremamente rara.

Por ser o envolvimento da glandula parétida pelo Linfoma de Hodgkin uma situagao incomum, sua inclusao

como diagnostico diferencial das massas parotideas nao é habitual. E apresentado um raro caso de Doenca

de Hodgkin primaria de parétida direita com disseminagdo ganglionar, sendo realizada revisdo de literatura

acerca do tema, em artigos publicados até o ano de 2009, nos bancos de dados LILACS e PubMed.
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1 INTRODUCAO

Os linfomas sio neoplasias malignas com origem
na expansao clonal de células linfoides cujos meca-
nismos de controle da proliferacio celular foram
comprometidos. O prefixo “linfo” indica sua origem
a partir da transformacao de um linfécito, e o sufixo
“oma” ¢ derivado do grego e significa “tumor”. Os
linfomas s@o o resultado de um dano ao DNA de uma
célula precursora linfoide, isto é, uma célula que ird se
transformar em linfécito. Esse dano ao DNA ocorre
apos o nascimento e representa, portanto, uma doen-
¢a adquirida e ndo hereditaria. A mutacdo no DNA do
linfécito gera uma transformagao maligna, resultando
no crescimento descontrolado e excessivo dos linf6-
citos, que se multiplicam sem controle. O acimulo
dessas células resulta em massas tumorais inicial-
mente nos linfonodos (ganglios linfaticos), mas com
a evolucido da doenca pode acometer outras regides

do corpo. A maior parte dos linfomas ¢ representada
pela variedade nao-Hodgkin e se desenvolve em sitios
linfonodais, sendo, portanto, a apresentacdo extralin-
fonodal incomum. Cerca de 25% a 30% dos casos de
Linfoma nao-Hodgkin (LNH) e apenas 1% dos casos de
Linfoma de Hodgkin (LH) se apresentam como doenga
de localizagao extralinfonodal (YENCHA, 2002).

De acordo com um estudo retrospectivo de lesdes
tumorais salivares (ITO et al., 2005), das 496 lesoes
analisadas, 67,5% eram benignas e 32,5% malignas,
com acometimento principalmente da glandula paré-
tida, seguido por acometimento das glandulas salivares
menores e submandibulares. O adenoma pleomérfico
foi o tumor mais encontrado, seguido pelo carcinoma
mucoepiderméide, tumor de Warthin e pelo carcino-
ma adendide cistico.
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Os linfomas acometendo a glandula parétida sio
incomuns e representam cerca de 0,6% a 5% de todas
as neoplasias e¢/ou lesdes tumorais parotideas e 8% de
todas as lesGes extralinfonodais da regido da cabeca e
do pescoco (YENCHA, 2002).

A incidéncia do LH primario da glandula parétida,
a qual ¢ classificada como um sitio extralinfonodal,
¢ extremamente rara (YENCHA, 2002), o que geral-

mente corrobora a sua nao inclusio como diagnoéstico L e e
; - p ST A St ER LT
diferencial das massas parotideas (TIPLADY et al., A E O V'S o
2004) » PR T AN YA
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Segue-se a descricao de um caso de LH primario da ! S A

glandula pardtida com disseminacio a distancia, bem
como a abordagem terapéutica realizada e, posterior-
mente, uma discussiao acerca dos critérios utilizados
para classificacio de um linfoma como primario de
glandula parétida, da classificacao histolégica do LH,
a incidéncia de seus subtipos e as implicagdes prog-
nésticas do tratamento desta patologia.

2 RELATO DE CASO

Paciente de 38 anos, do sexo masculino, casado,
leucodérmico, procedente de cidade do interior de
Minas Gerais (MG) com relato de percepgdo no ano
de 2004 de tumoragiao em regido parotidea direita.
Segundo os dados fornecidos pelo paciente, obtidos
em anamnese, a lesdo tumoral direita apresentava-se
endurecida, indolor, moével e sem sinais inflamatérios.
Procurou por atendimento médico, sendo avaliado,
sem realizagdo de investigagdo diagndstica naquele
momento.

Aproximadamente um ano apods a percep¢ao da
massa parotidea direita o paciente procura novamente
por avaliacio médica, sendo entio, realizada uma ul-
trassonografia de parétidas, que revelou um aumento
de volume e imagens cisticas, a maior delas medindo
3,4 cm, em glandula parétida direita. Segundo o relato
do paciente, houve aumento de tamanho progressivo
da tumoracio neste intervalo de tempo.

O paciente foi, entdo, encaminhado a cirurgia de
cabeca e pescoco, sendo realizada parotidectomia
total direita e o material enviado para bidpsia. A
macroscopia, a biépsia revelou nédulo medindo 3,0 x
3,0 x 2,0 cm, tocando as margens laterais, notando-se
ainda trés formacoes nodulares em apenso. O laudo
histopatolégico foi indicativo de LH (Fotografias 1 ¢
2), com sugestdao de estudo imuno-histoquimico para
distincao entre forma classica rica em linfécitos e
predominio linfocitario subtipo nodular.

Fotografia 1: Denso infiltrado linfocitario em glandula parétida
direita. HE 100X.

Fonte: Os autores (2000).

Fotografia 2: Variante mononuclear da célﬁla de Reed-Sternberg, glindula
paré6tida. HE 400X.

Fonte: Os autores (2000).

O resultado do estudo imuno-histoquimico mostrou
células neoplasicas com imuno-reatividade positiva para
CD3,CD15,CD57,CD20 e CD30 (Fotografias 3,4 € 5),
revelando como sugestao diagnéstica DH predominio
linfocitario, nodular (DHPLN). Na DHPLN, as células
tumorais tem caractetisticas de células B, com positivida-
de para anticorpo CD20, mas sio células CD30 e CD15
negativas (REINHARDT et al, 1997, UCHEROVA et
al., 2003; VAN LOCHEM et al., 2004).

- S A e ol
Fotografia 3: Imuno-histoquimica (glandula parétida). Anti-CD3*
Fonte: Os autores (2000).
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Fotografia 4: Imuno-histoquimica (glindula parétida). And-CD57*
Fonte: Os autores (2000).

B

Fotografia 5: Imuno-histoquimica (glindula parétida). Anti-CD20*
Fonte: Os autores (2000).

O paciente foi, entdo, encaminhado a hematologia
para prosseguimento propedéutico e terapéutico.

De acordo com os dados obtidos pela anamnese,
o paciente mencionou a presenga de febre e prurido.
Negou a existéncia de outras patologias associadas e
de casos de cancer na familia. Ao exame fisico para es-
tadiamento clinico da doenca, conforme Ann Arbor,

foi palpada tumoracio em regido inguinal esquerda,
medindo 3,0 x 2,0 cm, endurecida, indolor, mével e
sem sinais inflamatérios, a qual o paciente relatou ter
aparecido ha 30 dias. Foi realizado ultrassonografia
abdominal total onde a avaliagdo de figado e baco
foram normais e nao havia a presenca de linfonodos
aumentados nas cadeias retroperitoneias, para adrticas
e mesentéricas, foi identificado imagens sugestivas de
linfonodos hipoecdicos em regido inguinal esquerda.

Dando prosseguimento ao estadiamento do pa-
ciente foram realizados: tomografia computadorizada
de térax cujo resultado se mostrou dentro dos para-
metros da normalidade; aspirado e histopatolégico
de medula 6ssea, que ndo revelaram infiltragdo pela
doenga; e exames hematoldgicos e de bioquimica
do sangue que se mostraram dentro dos padroes de
normalidade.

O paciente foi estadiado como IIIBE com
invasio ganglionar, tendo sido realizado tratamento
quimioterapico com o esquema ABVD (adriblastina,
bleomicina, vimblastina e dacarbazina) em 6 ciclos,
encontrando-se, atualmente, em remissao da doenca
e em controles clinicos, sendo o ultimo controle reali-
zado em dezembro de 2009.

3 DiscussAo

Diante da falta de dados cronoldgicos precisos
fornecidos pelo paciente, da escassa literatura dis-
ponivel sobre o acometimento da glandula parétida
pelo LH, da evolugdo natural do mesmo e do pre-
enchimento de quatro dos seis critérios de inclusao
encontrados (Quadro 1) (YENCHA, 2002) optou-se
por considerar o caso apresentado como LH primatio
da glandula parétida e a adenopatia inguinal esquerda
como disseminacao da doenca.

Linfoma Primario

glandula pardtida.

1 Qualquer linfoma originado seja em linfonodos glandulares ou no parénquima glandular, nio levando em conta sua associa¢io a doenga autoimune
ou seu subsequente estagio; deve ser a manifestacio clinica inicial do linfoma.

2 Qualquer linfoma originado no parénquima glandular como manifestagio inicial do linfoma.
3 Qualquer linfoma nio associado a doenca autoimune, lesio linfoepitelial benigna ou sialoadenite mioepitelial.
4 Qualquer linfoma originado no parénquima glandular nao-associado a doenga autoimune.

5 Qualquer linfoma originado seja no parénquima glandular ou em linfonodo glandular com invasio do parénquima, na auséncia de doenca detectavel fora da

6 Qualquer linfoma originado no parénquima glandular na auséncia de envolvimento extra-parotideo no momento do diagnéstico.

Quadro 1: Critérios utilizados para defini¢ao de linfoma primario da glandula parétida.

Fonte: Yencha (2002).
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Segundo a classificagao histolégica da Organizagao
Mundial da Sadde (OMS) (SWERDLOW et al., 2008)
o LH divide-se em predominancia linfocitica nodular
e LH classico. Este tltimo subdivide-se em esclerose
nodular, rico em linfécitos, celularidade mista e deple-
¢do linfocitaria. A incidéncia destes subtipos, indepen-
dente da localizagdo primaria, ¢ a seguinte: esclerose
nodular representando 70% dos casos, seguida por
celularidade mista com 25%, predominio linfocitario
com 3% e deplecio linfocitaria com 2% (YENCHA,
2002).

Os linfomas primarios das glandulas salivares
compreendem cerca de 1,7% a 3,1% de todos as
lesbes tumorais dessas glaindulas (BARNES et al.,
1998), sendo a glandula pardtida a mais acometida ¢
as demais glandulas salivares com acometimento na
ordem que se segue: submandibular, salivares menores
e sublingual (BARNES et al., 1998). Sendo entidades
raras e sem caracterfsticas clinicas sugestivas para uma
suspei¢ao diagnodstica, os linfomas geralmente nao sio
incluidos no diagnostico diferencial das tumoragoes
parotideas (TIPLADY et al., 2004).

Ap6s revisao de literatura nos bancos de dados
LILACS e PubMed, das publicacbes anteriores até o
ano 2009, verificou-se que foram descritos 36 casos
de LH primario da glandula parétida, incluido ja o
presente caso. Verifica-se, entdo, a seguinte distribui-
¢ao histopatoldgica: 15 casos do subtipo predominio

linfocitario; sete casos do subtipo esclerose nodular;
seis casos do subtipo celularidade mista; trés casos
do subtipo deplecao linfocitaria; e finalmente, cinco
casos com subtipo nio avaliado. (MASUDA, 2008;
TIPLADY et. al., 2004; YENCHA, 2002)

O tratamento atual do LH consiste em radioterapia
isolada ou quimioterapia seguida ou nio por radiote-
rapia, dependendo do estadio da doenca. No que diz
respeito ao prognostico, verifica-se que os linfomas
acometendo a glandula parétida tem um prognostico
mais favoravel do que os linfomas em geral, incluido
aqui o LNH de parétida, sendo a taxa livre de doenca
em 5 anos, para o LH primario da parétida, de 91%.
A idade e estadio da doenca sao mais importantes do
que o subtipo quando se pensa em predi¢do prognds-
tica (YENCHA, 2002).

4 CoNCLUSAO

O LH primario da glandula parétida, apesar de
raro, ndo deve ser excluido dentre as patologias do
diagnéstico diferencial das tumoragdes com acometi-
mento da regido parotidea. Com adequada abordagem
propedéutica e terapéutica esta patologia apresenta
um prognéstico mais favoravel quando comparada
aos linfomas de um modo geral.

Primary Parotid Hodgkin's Lymphoma: case report and literature review

ABSTRACT

Lymphomas are malignancies originating from the clonal expansion of lymphoid cells, whose cellular
proliferation control mechanisms have been impaired. Because most lymphomas develop in nodal sites,
extra-nodal presentation is uncommon. Parotid-involving lymphomas, chiefly Hodgkin’s lymphomas, are
exceedingly rare. Because of the rarity of this presentation, its inclusion in the differential of parotid masses
is not usual. We report a rare case of Hodgkin’s disease with primary involvement of the right parotid, with
further lymph-node spread. For the literature review, we searched the LILACS and PubMed databanks for

articles on the topic, published until 2009.
Keywords: Hodgkin disease. Salivary glands. Diagnosis.
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