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POLIPOSE LINFOMATOSA
DIGESTIVA MULTIPLA

MULTIPLE LYNPHOMATOUS POLYPOSIS OF THE
GASTROINTESTINAL TRACT

Resumo

Os linfomas com envolvimento primério gastrointestinal sio
raros. O linfoma B ndo-Hodgkin de células do manto,
caracterizado pelo envolvimento do tubo digestivo por multiplas
formagbes polipoides, é denominado de polipose linfomatosa
miiltipla e é a forma mais rara de linfoma gastrointestinal
compreendendo apenas 1-2% de todos os linfomas. A propésito
de um caso clinico efectua-se uma revisio das caracteristicas
clinicas desta entidade.

Palavras Chave: polipose linfomatosa miltipla, tracto
gastrointestinal, linfoma nao-Hodgkin.

Summary

Primary gastrointestinal (GI) lymphomas are rare. The non-
Hodgkin mantle-B celllymphoma, characterised by involvement
of GI tract with multiple polypoid lesions is termed Multiple
Lymphomatous Polyposis (MLP), is the least common type
comprising only 1-2% of all GI lymphomas.

We add a case report of MLP and present a literature review.
KeyWords: multiple lymphomatous polyposis, gastrointestinal
tract, non-Hodgkin’s lymphoma.
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Polipose Linfomatosa Digestiva Multipla

INTRODUCAO

Os linfomas primarios gastrointestinais
representam cerca de 30% dos linfomas extra
ganglionares. No entanto, apenas 1 a 4% das
neoplasias GI sdo linfomas. O estdmago e o
intestino delgado séo as localizagbes mais
frequentes, com apenas 10 a 20% dos linfomas
GI a envolverem o c6lon. Em termos
macroscopicos os linfomas podem assumir as
apresenta¢des de: massa tunica protuberante,
anularouem placa, lesio pseudoaneurismatica
ou a forma de multiplos pélipos (polipose
linfomatosa multipla — PLM)

PLMéaformamaisraraerepresentala2%
de todos os linfomas GI.

CASO CLINICO

Homem, caucasiano, de 77 anos de idade,
¢ admitido pelo servico de urgéncia por dor
abdominal e hematoquésia. Referia, desde ha
cerca de um ano, altera¢des dos hébitos
intestinais (diarreia) e desconforto abdominal,
com agravamento nos tltimos trés meses com
astenia, emagrecimento (7Kg) e episédios de
célicas abdominais e rectorragias.

Apresentava-se com palidez das mucosas,
desidratagao e hipotensdo (70-50mmHg). A
palpacdo, o abd6émen apresentava-se
distendido, timpanizado, ligeiramente
doloroso, sem defesa ou organomegalias.

O estudo analitico revelou uma anemia
hipocrémica microcitica (Hgb-9.5gr/dl) sem
leucocitose ou atipias celulares.

Aendoscopiadigestivaaltaapenasrevelou
pregas gastricas aumentadas (biopsadas) e a
endoscopia digestivabaixa (EDB) demonstrou
a existéncia de miiltiplos pélipos de grandes
dimensoes, sésseis e pediculados, com aspecto
hemorragicoportodoocélonexceptosigméide
distal e recto (biopsados)(fig-1), nio se
verificando qualquer emissao de sangue
através da valvula ileocecal.

Pig. 1- _éDB-Mﬁltipléé formacoes sésseis 10 cdlon.

A ecografia abdominal, a teleradiografia
pulmonar e os marcadores tumorais (CEA e
Cal9.9) estavam dentro dos parametros da
normalidade.

Por persisténcia da perda hematica (Hgb-
7,5gr/dl), associada ao agravamento das
queixas abdominais e do estado geral,
efectuou-se uma colectomia total com
anastomose ileorectal. A exploragio manual
intraoperatéria ndo foi detectada qualquer
formacao polipoide no intestino delgado.

O exame anatomopatolégico da peca
cirrgica (fig-2,3) revelou célon envolvido por
formacgdes polipéides (n» 100) com dimensdes
compreendidas entre 0.5 e 6.2cm de didmetro
(a maior junto a valvula ileocecal). O estudo
histolégico e imunocitoquimico (da pecaedas
biépsias) revelou processo linfoproliferativo
de células linféides com positividade para
marcadores B (CD20 e CD79a), negatividade
T(CD3eCD45RO) epositividade CD5e CD21,
afirmando o diagnéstico de linfoma B n#o-
Hodgkin de células do manto — Polipose
Linfomatosa. As margens cirirgicas e as
adenopatias mesentéricas isoladas estavam
envolvidas pela neoplasia.

Depois de se completar o estadiamento

s |

l;ig. 2 - Multiplas (>>100) forﬁzagﬁes polipoides
por todo colon.

Fig. 3 - Formagio polipoide com 6,2 cm de didmetro
junto € valvula iliocecal.
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com bidpsia da medula éssea (negativa) e
hepética (duvidosa), o doente efectua 5 ciclos
mensais de quimioterapia CNOP- ciclofos-
famida (DT:5100mg), vincristina (DT:8.5mg),
mitoxantrone (DT:68mg) e prednisolona com
necessidade de reducdo de dose (para 75%)
por toxicidade medular e GI apés 2° ciclo.
Verificou-se resposta favoravel com remissdo
completa.

Aos 12 meses de seguimento apds
quimioterapia, apresenta-se assintomdtico e
sem evidéncia de doenca.

DISCUSSAO

O termo polipose linfomatosa multipla foi
aplicado pela primeira vezem 1961 por Cornes
para descrever morfologicamente um padrao
de crescimento de linfoma GI primério que
resulta da infiltraco linfocitaria da mucosa e
submucosa de varios segmentos do tubo
digestivo com a formagzo de pdlipos.

E uma forma priméria do tracto GI de
linfoma B de células do manto (OMS)
caracterizado pela expressao imunofenotipica
pan-B, CD5+ com imunoglobulinas de
superficie e a translocacdo cromossémica
t(11;14) causadora da expressao da ciclina D1
e consequente proliferacdo celular exagerada
(1).

Localiza-se mais frequentemente ao nivel
do c6lon podendo atingir igualmente o
estdbmago e o intestino delgado, existindo
mesmo casos de doenca generalizada. Os
polipos variam entre os 0.5 e 2cm de didmetro
e, caracteristicamente, os maiores localizam-
se junto a vélvula ileocecal onde podem
condicionar sintomas oclusivos.

Afecta predominantemente o sexo
masculinonasétima década de vida (média 61
anos) (2).

Adorabdominaleadiarreiasaoossintomas
iniciais mais frequentes. A astenia, a perda de
peso, a hemorragia digestiva e a anemia sdo
caracteristicas tardias.

O diagnéstico da doenca é na grande
maioria dos casos tardio, com extensiao
extradigestiva frequente (figado, medula 6ssea
e ganglios periféricos) naose verificandoentiao
os critérios de neoplasia linf6ide primaria GI
(3). Por este motivo, o tratamento cirtirgico
nao é recomendado, reservando-se para
tratamento das complica¢des (hemorragia,
ocluséo ou perfuragao) (4).

Assim, o tratamento de primeira linha é a
quimioterapiasistémica. Varios esquemas tém

sido utilizados (CNOP, CHOP). Os resultados
témsidosobreponiveis comindices deresposta
parcial e total que podem atingir os 50%. No
entanto, as recorréncias precoces sao
freqiientes, com remissdes completas ap6ésum
ano, excepcionais. A sobrevida média, por
isso, nao ultrapassa os 25 meses (5).

Recentemente, varios autores utilizaram,
ap6s quimioterapia primdria com respostas
parciais ou apds recorréncia, ciclos de
radioquimioterapiade altas doses seguidasde
transplante de medula éssea autéloga (1,5).
Em varios doentes foi atingida remissdo
completa, estando livres de doenca apds
seguimentos moderados, outros recorreram e
faleceram da doenca em curtos espagos de
tempo. Mas, como refere Popescu “o
comportamento clinico agressivo da doenca e
oseu fraco prognésticojustificam uma procura
de tratamentos mais eficientes e a terapéutica
em altas doses com transplante de medula
Gssea autdloga deve ser considerada”.

COMENTARIOS FINAIS

A polipose linfomatosa multipla é uma
formararadelinfoma primario gastrointestinal
de células do manto. O seu diagnéstico é, na
maioria das vezes, tardio. A quimioterapia é o
tratamento de primeira linha. Apesar do
tratamento agressivo o progndstico é
reservado.
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