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Um caso clinico de linfoma de
células do manto
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RESUMO

Introducao: Os linfomas ndo Hodgkin constituem um grupo varidvel de neoplasias do sistema linforreticular que por vezes po-
dem ser dificeis de diagnosticar. Neste caso clinico apresenta-se um tipo raro de linfoma, com forma de apresentacao rara, em
que o médico de familia teve um papel importante no diagndstico.

Descricdo de caso: Homem de 73 anos que inicialmente se apresenta com tumefagdo supra-orbitdria e queixas de sensacédo
de pressdo ocular, sem outros sintomas. E avaliado por oftalmologia, sendo considerado que as tumefagées resultariam de te-
cido adiposo. Apds agravamento de tumefacdo orbitéria, surgimento de edema dos labios e adenopatias cervicais suspeitou-se
de doenca linfoproliferativa. O utente é referenciado para consulta de medicina interna e chega-se ao diagnéstico de linfoma
de células do Manto, apds excisdo e andlise histolégica de adenopatia.

Comentario: Este caso clinico ilustra a dificuldade no diagndstico que pode acarretar um linfoma ndo Hodgkin, dada a sua gran-
de variabilidade de apresentagées. O acompanhamento do doente ao longo das varias consultas foi essencial para se colocar a

hipétese de diagnéstico de doenga linfoproliferativa.
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INTRODUCAO
s linfomas ndo Hodgkin (LNH) constituem
um grupo muito heterogéneo de neopla-
sias do sistema linforeticular. Esta hetero-
geneidade e a variabilidade de manifesta-
¢des podem dificultar o diagnéstico e consequente-
mente atrasar a instituicao de terapéutica. O caso cli-
nico que se expode é ilustrador dessa dificuldade ja que
descreve um tipo raro de LNH, o linfoma de células do
manto (a taxa de incidéncia de linfoma de células do
manto em 13 anos, nos Estados Unidos, foi de apenas
0,55 por 100.000 habitantes).! A forma de apresentagao
deste LNH foi o envolvimento orbitario bilateral, que
também ela constitui uma entidade rara, uma vez que
o LNH orbitario corresponde apenas a 4,5% de todos os
LNH.?3
Neste caso clinico, 0 médico de familia teve um pa-
pel fundamental para o diagnéstico ao realizar a inte-
gracdo de todos os dados clinicos (observacao por ou-
tras especialidades, evolucao clinica, exames comple-
mentares de diagndstico). O objetivo da apresentacao
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deste caso clinico é alertar para a suspei¢do diagndsti-
ca desta patologia para que, em futuras manifestacoes
deste tipo de linfoma, seja mais facil o seu reconheci-
mento e, desta forma, seja feito um encaminhamento
mais precoce para os cuidados de satide secundarios.

DESCRICAO DE CASO

Homem de 73 anos, raca caucasiana, casado, per-
tencente a uma familia nuclear na fase VIII do ciclo de
Duvall, de classe média, segundo a escala de Graffar.
Antecedentes pessoais de hipertensao arterial, dislipi-
démia, obesidade, doenca coronéria (comrealizacdo de
bypass corondrio em 2005) e gastrectomia parcial ha
cercade 20 anos por Ulcera géstrica. Em consulta de hi-
pertensdo na Unidade de Satide Familiar (USF), em de-
zembro de 2012, referiu aumento do volume do tecido
supraorbitério bilateral acompanhado de sensacdo de
pressdo, com uma instalagdo insidiosa, com cerca de
dois ou trés meses de evolugdo. O utente negava trau-
matismo prévio e negava quaisquer outros sinais ou
sintomas, nomeadamente febre, dor, ardor, prurido, se-
cura ocular ou alteracdes da acuidade visual. Referia
ainda que a sensacdo de pressao orbitaria era constan-
te e ndo apresentava fatores de alivio ou agravamento.
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Ao exame objetivo apresentava tensao arterial contro-
lada (125mmHg de tensao arterial sistélica e 78mmHg
de tensao arterial diastélica), ndo apresentava altera-
¢oes na auscultacdo cardiopulmonar, nem adenopa-
tias palpdveis ao nivel das cadeias ganglionares cervi-
cais (anterior e posterior), occipitais, retroauriculares,
submandibulares e supraclaviculares e a palpa¢do da
tiroide era também normal. No exame do tecido su-
praorbitdrio bilateral, a coloracdo cutanea era normal
e a palpacgdo notava-se uma tumefacdo de consistén-
cia fibroelastica, sem queixas ou dor associada. O res-
tante exame fisico ndo revelava quaisquer outras alte-
ragoes.

Face as queixas apresentadas, colocaram-se como
hipéteses de diagnéstico um hipotiroidismo, uma in-
suficiéncia renal ou uma doenga de Graves, embora es-
tas fossem consideradas hip6teses pouco provaveis,
uma vez que o utente ndo tinha quaisquer outros sin-
tomas além das tumefacoes orbitdrias e estas também
ndo eram exuberantes. Ainda assim, pediram-se anéli-
ses com hemograma, funcdo hepatica, renal e tiroideia
e referenciou-se o doente para uma consulta de oftal-
mologia (que o utente preferiu recorrer particular-
mente). Em marco de 2013, o utente vem novamente a
consulta trazendo informacao da consulta de oftalmo-
logia, da qual tinha tido alta, com a indicacgao de que a
tumefacao supraorbitdria se trataria eventualmente de
tecido adiposo, ndo tendo sido detetadas outras alte-
racoes, sendo por isso aconselhada a referenciagdo a
uma consulta de cirurgia plastica para correcdo da ano-
malia. O estudo analitico que tinha sido pedido tam-
bém ndo revelou quaisquer alteragdes e o exame fisico
era sobreponivel ao realizado na dltima consulta. O
utente mantinha-se sem outros sintomas. Negava per-
da ponderal, sudorese noturna, febre, queixas algicas,
alteragdes gastrointestinais, queixas respiratorias e
queixas genito-urindrias.

Um més depois vem a uma consulta de agudos por
ter iniciado nesse dia, de forma stibita, ap6s toma da
medicacdo da manha (bisoprolol 5mg e nifedipina
30mg), tumefacdo exuberante do ldbio inferior e agra-
vamento acentuado das tumefacdes supraorbitdrias,
novamente sem outros sintomas associados; ao exame
fisico apresentava-se eupneico, normotenso e apiréti-
co. Face ao quadro clinico, e dada a sua instalacéo su-
bita, foi colocada a hipétese de se tratar de um angio-
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dema e referenciou-se ao servico de urgéncia (SU) do
Centro Hospitalar Tondela Viseu (CHTV). No SU corro-
borou-se o diagnéstico de angioedema e o utente teve
alta, medicado com anti-histaminico e com indica¢ao
de substituir a nifedipina 30mg por valsartan 80mg (por
esta poder estar, eventualmente, na origem do quadro).
Foi também feita a recomendacao de eventual realiza-
¢do de TAC supraorbitdria para melhor esclarecimento
das tumefagdes supraorbitdrias.

Uma semana depois do epis6dio de urgéncia, o uten-
te regressa a USF com manutencao do quadro clinico,
apesar do tratamento instituido; apresentava agora ao
exame fisico multiplas adenopatias cervicais duras,
aderentes e ndo dolorosas, sem quaisquer outros sin-
tomas associados, nomeadamente febre, sudorese,
queixas algicas, gastrointestinais, respiratérias, genito-
urindrias ou outras. Assim, colocaram-se, como hip6-
teses de diagnostico, uma doenca linfoproliferativa,
uma neoplasia, uma doenca infecciosa como, por
exemplo, infecdo por virus da imunodeficiéncia hu-
mana (VIH) ou uma eventual manifestacdo de uma
doenca autoimune. Foram, por isso, solicitados: eco-
grafia do pescoco, ecografia de partes moles do tecido
supraorbitério, ecografia abdominal, radiografia do t6-
rax, estudo analitico com hemograma, funcao renal e
hepatica, Beta,-microglobulina, VS e PCR, serologias
paraVIH, sifilis, virus da hepatite B, citomegalovirus, to-
xoplasmose, proteinograma, imunoglobulinas e anti-
corpos antinucleares.

Em maio de 2013, o utente traz resultados dos exa-
mes complementares de diagnéstico. A ecografia do
pescoco demonstrava multiplas adenopatias hipo-
ecobides, altamente vascularizadas, de caracteristicas
suspeitas e a ecografia de partes moles referia forma-
¢do expansiva s6lida de caracteristicas semelhantes as
adenopatias e muito vascularizada. A ecografia abdo-
minal e radiografia do térax eram normais e no estudo
analitico apresentava apenas Beta,-microglobulina dis-
cretamente elevada, de 2,4mg/L (valores de referéncia
entre 0,8 e 2,2mg/L), com restantes pardmetros sem al-
teragdes (hemograma, funcdo renal e hepética normais,
VS e PCR normais, serologias para hepatite B, VIH e
VDRL negativas, serologias para citomegalovirus e to-
xoplasmose ambas IgG positivo, IgM negativo, eletro-
forese de proteinas séricas normal, imunoglobulinas
normais e anticorpos antinucleares negativos). Pelo



aumento discreto da Beta,-microglobulina colocou-se
como hipétese de diagnéstico uma doenca linfoproli-
ferativa e decidiu-se referenciar o utente, com pedido
urgente, para a consulta de medicina interna.

Para além do pedido de consulta foi também efe-
tuado um contacto telefénico com o colega do servico
de medicina interna para expor o caso. O utente recor-
reu a consulta e foi posteriormente internado para es-
tudo, em colaboracdo com a hematologia. Durante o in-
ternamento, o utente manteve-se sem outros sintomas,
porém, foi desenvolvendo novas adenopatias, nomea-
damente a nivel inguinal. Realizou TAC orbitario que
mostrou um exuberante aumento das glandulas lacri-
mais com desvio medial dos musculos retos laterais e
proptose bilateral de grau II/111 e realizou também me-
dulograma que nao mostrou alteragdes. S6 ap6s exci-
sdo cirturgica de adenopatia inguinal, respetiva anélise
histol6gica e imunofenotipagem foi possivel obter-se o
diagnoéstico de linfoma de células do manto da varian-
te de pequenas células.

Atualmente o utente encontra-se a realizar ciclos de
quimioterapia e mantém-se clinicamente estavel.

COMENTARIO

Este caso é um exemplo da variabilidade de mani-
festacoes clinicas que os LNH podem apresentar. Os
LNH manifestam-se maioritariamente em ganglios lin-
faticos, mas em aproximadamente 1/3 dos casos loca-
lizam-se em tecido extraganglionar, o que pode oca-
sionar manifestacoes clinicas mais invulgares.* Foi o
que se verificou neste caso clinico, em que a doenca se
manifestou inicialmente com o envolvimento do teci-
do linfoide dos anexos orbitarios, sem outros sinais ou
sintomas acompanhantes.

Este caso traduz também a grande dificuldade de
diagnoéstico que esta doenca pode acarretar. Como se
pode observar, s6 ap6s varios exames complementares
de diagnéstico e vérias consultas, de diferentes espe-
cialidades, se chegou ao diagnéstico.

Esta dificuldade é justificada pelo facto das lesdes ex-
pansivas das 6rbitas poderem ocorrer em multiplas pa-
tologias, desde afecées inflamatérias, tumorais, con-
génitas a alteragdes vasculares.®

Por outro lado, segundo a literatura, s6 cercade 10 a
15% das massas das 6rbitas correspondem a linfomas.
Neste caso, as 6rbitas foram o local primério do inicio
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da doenca sistémica e s6 posteriormente houve envol-
vimento de vérias cadeias ganglionares (cervicais e in-
guinais), mas também podia ocorrer apenas o envolvi-
mento orbitdrio sem o acometimento de outras estru-
turas.®

Este é um tipo de linfoma bastante raro. Como ja foi
anteriormente referido, os LNH orbitérios, primérios ou
secundarios, correspondem apenas a 4,5% de todos os
LNH e s6 1% destes sao primdrios.?

O facto das tumefacgoes orbitdrias serem bilaterais
apontava mais para doenca sistémica, como, por exem-
plo, uma doenga linfoproliferativa, uma doenca autoi-
mune ou mesmo uma doenca infecciosa, mas a inexis-
téncia de outros sintomas no momento do exame,
como febre, perda de peso e/ou suores noturnos, can-
saco facil, ndo faziam suspeitar do diagnéstico.

Para além de serem pouco frequentes os LNH das 6r-
bitas, o tipo histolégico diagnosticado também é raro.
Foi diagnosticado um linfoma de células do manto, que
éum tipo de LNH que representa apenas 3 a 10% de to-
dos os LNH,”com uma taxa de incidéncia que varia de
0,51 20,55 casos por 100.000 pessoas.® O linfoma de cé-
lulas do manto resulta de um processo linfoproliferati-
vo das células B da zona do manto que surge habitual-
mente em adultos idosos (média de idades de apre-
sentacdo de 60-65 anos), com predominio no sexo mas-
culino.” A doenca habitualmente manifesta-se por
adenopatias generalizadas, sem outros sintomas, mas
pode ocorrer envolvimento extraganglionar, especial-
mente o trato gastrointestinal, mas também o figado,
pulmao, pele, tecidos moles, glandulas salivares e 6r-
bitas. Habitualmente é um tipo de linfoma agressivo; no
entanto, verificam-se cursos clinicos bastante hetero-
géneos, havendo casos com evolugao mais indolente.®

Analisando este caso clinico, que representou um
grande desafio de diagnostico, é de salientar a impor-
tancia do médico de familia na integracao de todos os
dados clinicos (observacao por outras especialidades,
evolucao clinica, exames complementares de diagnos-
tico) que foram essenciais para se chegar ao diagnésti-
co. A integracao dos dados clinicos s6 foi possivel gra-
¢as ao cardter longitudinal e continuado da prestacao
de cuidados de satide que caracteriza a medicina geral
e familiar, ou seja, ao acompanhar o utente ao longo de
varias consultas é possivel perceber a evolucao do qua-
dro clinico e assim suspeitar de um diagndstico.
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Outro ensinamento que se retira deste caso clinico
é o de que nunca se devem desvalorizar as queixas de
um utente. A presenca de tumefacoes supraorbitérias
assintomadticas e com estudo analitico normal podia
levar-nos a pensar que se tratava de um quadro sem sig-
nificado patolégico. De facto, apds a observacdo por
oftalmologia foi considerada, como hipétese de diag-
nostico, o excesso de tecido adiposo supraorbitério; po-
rém, a evolucdo clinica revelou que se tratava de algo
mais do que simples tecido adiposo.

Por fim, este caso clinico complexo alerta ainda para
anecessidade de o médico de familia estar constante-
mente a atualizar conhecimentos de forma a ndo des-
curar as causas menos prevalentes de sintomas comuns
da pratica clinica.
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ABSTRACT

A CASE OF MANTLE CELL LYMPHOMA

Introduction: The non-Hodgkin's lymphomas are a diverse group of neoplasms of the lymphoreticular system. The diagnosis is
often difficult. In this case report we present a rare type of lymphoma, with a rare form of presentation, in which the family
doctor had an important role to play in collating clinical information to make the diagnosis.

Case report: A 73-year-old man initially presented with supraorbital swelling and a complaint of pressure in the eye, without
other symptoms. An ophthalmologist evaluated the patient and considered that the swelling arose from adipose tissue. After
worsening of the orbital swelling and the appearance of swelling of the lips and cervical adenopathy, a lymphoproliferative di-
sease was suspected. The patient was sent for an internal medicine consultation and the diagnosis of mantle cell lymphoma

was made after excisional biopsy of a lymph node.

Comment: This case shows some of the difficulty encountered in diagnosing a non-Hodgkin's lymphoma, given great variabi-
lity in their presentations. Close follow-up of the patient during numerous consultations was essential to make the diagnosis

of a lymphoproliferative disease.

Keywords: Lymphoma; Mantle Cell; Non-Hodgkin.
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