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Lymphoid granulomatosis with skin involvement
in a immune deficient patient
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Paciente de 31 anos de idade com diagnéstico clinico e laboratorial de Aids ¢ historia de massa nas regices ghiteas.
Histologicamente o tumor era caracterizado por um denso infiltrado celular; com a quase totalidade das células reagentes
imunohistoquimicamente com o anticorpo anti-Pan T. Raras células mostraram-se reativas com o anti-soro anti-P B e

também para a pesquisa de cadeias leves

Cappa ¢ Lambda de imunoglobulinas. O infiltrado era predominantemente

perivascular com dreas irregulares de necrose, dados estes compativeis com o diagndstico de granulomatose linfomatoide.
0 raio X de pulmdo mostrou inimeros nédulos pulmonares, compativeis com a hipotese de metastases. O paciente nio
receben as medidas terapéuticas indicadas pela presenga de leucopenia persistente e infecgées oportunistas. O paciente

veio a falecer trés meses apos o diagnostico.

Unitermos: Pele - gramdomatose linfomataide.
Keywords: Skin - lymphomatoid granulomatosis.
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Introducao

ranulomatose linfomatdide (GL) foi primeiramente

descrita em 1972 por Lichow et al. (13), como a

infiltragio linforreticular atipica do pulmiio, angio-
céntrica, necrotizante ¢ polimorfa. Poderia também esten-
der-se para a pele, rins ¢ sistema nervoso central (SNC),
além de outros locais. A patogénese da doenga ¢ sua corre-
lagio com linfoma ¢ controversa.

Anders et al. (1) descreveram um caso de GL confinado
a0 SNC ¢ Montilla et al. (14) envolvendo a cavidade oral em
pacientes com imunodeficiéneia adquirida, (Aids). Nos re-
centemente observamos caso com caracteristicas de GL em
um paciente HIV-positivo com envolvimento predominante-
menle cutineo. Reportamos aqui esse caso.

Relato de caso

Paciente do sexo masculino, 31 anos, branco, com diag-
naostico clinico ¢ laboratorial de Aids, estabelecido trés anos
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Figura 1 - Tecido celular subcutineo com forte infiltrado de
mononucleares; no centro da fotografia hd drea angiocéntrica (H.
& E., aprox. 100 x).

Figura 2 - Transigdo do derma para o tecido celular subcutineco
com forte infiltragdo de mononucleares; hd alguns focos de necrose
coagulativa (H. & E., aprox. 220 x).

antes, com historia de alguns episodios de inlecgdes oportu-
nistas como toxoplasmose cercbral, CMV ¢ PCC. Foi sub-
metido a terapéutica antiviral com AZT, quando desenvol-
veu tumoragiio glitea bilateral, de consisténeia endurecida,
sem sinais inflamatérios, com crescimento ripido, fator este
que levou o paciente a procurar o hospital. No lado esquer-
do a massa media 15 x Gem.

Inicialmente pensou-se em lesiio inerente ao uso de me-
dicagio intramuscular. O paciente desenvolveu um quadro
de dor de tipo cidtica quando da realizagio da bidpsia.

Foi realizada biopsia incisional com proposito diagnos-
tico. No momento desta foi encontrada massa nio cncap-
sulada, amarclada, fridvel ¢ de aparéncia necrdtica. O mate-
rial foi fixado em formalina tamponada ¢ posteriormente
embebido em paralina, ¢ entio feito cortes com 6
micrdmetros tanto para histologia convencional, como para
téenicas imunoistoquimicas.

Algumas sccgoes foram usadas para coloragio com
hematoxiling e cosina, assim como também loram submeti-
das a coloragiio pelas téenicas de Zichl-Neelsen ¢ impregna-
¢io pela prata-metenamine (Grott). Outras scegoes foram
utilizadas no emprego de téenicas imunoistoquimicas usan-
do método indircto pela téenica da Avidina-Biotina-
Peroxidase (9). Foram utilizados anticorpos anticadeias le-
ves Kappa ¢ Lambda de imunoglobulinas, Pan B, Pan T
(Dakopstts-Denmark) apos digestio com tripsina. Foi utili-
zado também o anticorpo alfa-l-antiquimiotripsina sem di-
gestiio enzimitica prévia, As diluigdes utilizadas, para os
anticorpos primarios, variaram de 17200 at¢ 1/5.000. Diamino-
benzidina (DAB) foi utilizado como cromogeno ¢ todas as
scegdes foram contracoradas pela hematoxilina de Harris,

A histologia da lesiio foi caracterizada por focos con-
fluentes geogrificos de necrose de coagulagio. Extenso in-
[iltrado linfocitirio ¢ de outres monucleares foi encontrado

na derme, mostrando pleomorfismo nuclear. O infiltrado cra
difuso, mas predominantemente em arranjo angiocéntrico,
dando um aspecto de vasculite. Estendia-se desde o tecido
adiposo do subcutineo e por toda a derme.

Um grande nimero de células no infiltrado mostrou po-
sitividade no uso do anticorpo anti-Pan T. As outras rcagdcs
foram negativas, exceto a pesquisa de cadeias leves Kappa ¢
Lambda de imunoglobulinas ¢ Pan B, que mostrou-s¢ posi-
tiva em alguns linfocitos esparsos em meio ao infiltrado.

Um raio X de torax revisto mostrava maltiplos nodulos
bilaterais, compativeis com metistases pulmonares.
‘Tomografias realizadas das regioes abdominal e pélvica mos-
traram-s¢ normais. Niio foi constatado envolvimento do SNC.

Iio havia condigdes clinicas para terapCutica especili-
*a, devido leucopenia persistente ¢ virias infecgoces opor-
tunistas. Deterioragiio progressiva de scu estado clinico le-
vou-0 a dbito trés meses depois do diagndstico.

Discussao

Desde a descrigio feita por Lichow et al. (13) em 1972,
GL tem sido classificada como fazendo parte de um grupo
de doengas caracterizadas por vasculite pulmonar com card-
ter angiocénlrico ¢ necrotizante, assin como com um compo-
nente granulomatoso. Desde a primeira descrigiio muita con-
trovérsia tem surgido em relagio a esta lesdo no que concerne
a eventual malignidade ¢ sua correlagio com linfomas,

Katzenstein et al. (11) revisaram 150 casos, (incluindo
aqueles de Lichow et al. (13)), mostrando o cnvolvimento
de multiplos sitios extrapulmonares ¢ estabelecendo uma
faixa de mortalidade em tormo de 63%. Nos podemos en-
contrar de 53% a 85% cm outras sérics Fauci et al, (7),
Sordillo et al. (16). Havia também progressio para linfoma
nio-Hodgkin em 12% a 47% Fauci et al. (7).
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O diagndstico de GL niio pode ser feito com inteira
confiabilidade em bases puramente histologicas. Necessita
também de confirmagiio imunoistoquimica.

Os casos tipicos, como o nosso, sio compostos por um
infiltrado celular misto com linfocitos, plasmocitos,
histioeitos ¢ alguns linfocitos plasmocitoides. Algumas cé-
lulas com caracteristicas de células mononucleares bizarras
sio encontradas de permeio. O infiltrado ¢ predominante-
mente angiocéntrico, ¢ principalmente no SNC pode ser con-
fundido com linfomas de células B ou T Anders et al. (2).
Fora do SNC os achados morfoldgicos niio siio tio caracte-
risticos de linfoma. No nosso caso o cariter angiocéntrico
era marcante, Necrose foi um achado importante ¢ predomi-
nante em muitos campos (ligura 1).

Muitos relatos mostram que a maioria dos linfocitos tém
um padrio de célula T maduras Cohen et al(5), Sordillo et
al. (16), Bleiweiss & Strauchen (4). Na pele tem sido deserito
que a c€lula principal no infiltrado da derme ¢ CD4 positiva
Atkinson et al. (3); Harris et al. (8); Rongioletti et al. (15).

A relagdo da GL com linfoma ¢ controversa. Para al-
guns autores esta ¢ uma forma de um linfoma verdadeiro
Kradin & Mark (12); Colby & Carrington (6); para outros
autores cla faz parte de um grupo de doengas com granulo -
mas ¢ vasculite, que propriamente um linfoma Sordillo et

al. (16); Isracl et al. (10). Nosso caso mostra uma predomi-
nincia de cclulas T, segundo suas expressdes fenotipicas
obtidas por téenica imunohistoquimica, com algumas célu-
las com padriio de células B. Isto, em conjunto com demons-
tragiio de pouco rearranjo de genes de outros receptores de
cClulas T ou genes de imunoglobulinas em um caso de GL
pulmonar descrito por Bleiweiss & Strauchen (4) respaldam
o segundo ponto de vista.

O progndstico ¢ incerto na literatura; quase 50% dos
pacientes apresentam remissio com quimioterapia (Fauci
et al. (7)) ¢ alguns pacientes podem apresentar remissiio
mesmo na auséneia de tratamento. Nos realmente nio sa-
bemos qual o real progndstico em pacicentes imunodepri-
midos, como o nosso.

Muitos relatos tentaram estabelecer fatores clinicos ¢
histologicos especificos que pudessem prover critérios para
aidentificagiio de pacientes com maior risco de desenvolver
um linfoma, ou que poderiam beneliciar-se de uma terapia
mais agressiva. Sordillo et al. (16) relataram uma possivel
relagio entre maior nimero de células linforreticulares
atipicas ¢ a presenga de sintomas neuroldgicos com um pior
progndstico. Nosso caso tinha a doenga restrita a pele ¢
histologicamente a lesdio era bem diferenciada, provavel-
mente de bom progndstico para o paciente.

Summary

A 3l-year-old male with a clinical and laboratorial diagnosis of Aids came with a history of a bilateral gluteal mass.
listologically it was characterized by a heavy infiltrate, the most of all reacting with Lambda and Kappa ligth chains
antibodies. The infiltrate was clearly perivascular with irregular arcas of necrosis, wich lead to the diagnosis of hmphomatoid

gramdomatosis. A x-ray of the patient had many persistent lewkopenia and many opportunistic infections, the patient did not

receive specific therapeutic measures. The condition deteriored and the patient died three months afier the diagnosis.
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