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M Introducao

Granulomatose linfomatoide € uma doenca linfoproliferativa de células B associada ao virus Epstein-Barr (EBV) atualmente
caracterizada como Linfoma de células B rico em células T. O diagndstico baseia-se na triade histologica: infiltrado linfoide
nodular polimdrfico, angeite/vasculite com infiltracao transmural de artérias e veias por linfocitos e granulomatose com
necrose central, formando nodulos linféides sem granulomas. Acomete pulmoes (até 90%), pele, sistema nervoso, rins e
figado. A medula ossea, baco e linfonodos sao afetados em fases mais avancadas da doenca. A fisiopatologia é
desconhecida, sugere-se que ocorra resposta imune (humoral e celular) inadequada diante de infeccdes virais, em particular
por EBV, demonstrando similaridade com PTLD (desordens linfoproliferativas pds-transplantes). A clinica é variavel, com
regressao espontanea (20%) até evolucao fatal. A mortalidade chega a 67%. Acomete individuos da 42 a 62 decada, com
predominio no sexo masculino. Os sintomas variam de febre, perda ponderal, fatiga, sudorese noturna e geralmente os
sintomas pulmonares consistem em tosse, dispnéia progressiva e dor toracica. As imagens radiologicas pulmonares
caracterizam-se por multiplos nodulos bilaterais principalmente em segmentos inferiores, podendo formar grandes

opacidades, as quais podem cavitar, localizam-se ao longo de estruturas broncovasculares ou septos interlobulares.

B Relato do caso

Mulher, 62 anos, branca, ha 12 meses tratando pneumonia
sem melhora. Chegou ao servico com dispnéia progressiva, Figuras 1 a 4 - Tomografia computadorizada de

tosse seca, dor toracica esporadica e emagrecimento. torax pré e poOs tratamento demonstrando

Exames radiologicos de torax demonstravam opaudad_es significativa melhora do aspecto das lesdes.
nodulares em ambos os pulmdes. Ao exame apresentava in-

suficiéncia respiratoria evoluiu com necessidade de 10T
apos 24hs, associada a deterioracao da funcao renal. Proce-
deu-se uma biopsia pulmonar e o achado morfologico e imu-
nohistoquimico foi compativel com granulomatose linfoma-
toide grau I. Sorologia de EBV positiva para IgG. ANCA nao
reagente. TC de torax com linfonodomegalias mediastinais,
subcarinais, paraaortico, paraesofagico, conglomerado gan-
glionar paratraqueal direita e multiplos focos de consolida-
cao confluentes (de aspecto nodular) em todos os lobos pul-
monares, com broncogramas aéereos. Devido a gravidade cli-
nica foi optado por trata-la com Rituximab 375 mg/m2 por
semana (4 doses) e associou-se ciclofosfamida 750mg no
D1 e 1000 mg no D28. A evolucao foi favoravel com regres-
sao importante das lesdes pulmonares, normalizacao da
funcao renal e independéncia da oxigenioterapia.

B Discussdo

Devido a raridade, nao existem estudos randomizados e
tratamento bem definido para a Granulomatose
Linfomatdide. O tratamento pode variar, desde condutas
expectantes, para casos leves, a uso de corticosteroides
isoladamente ou em combinacao com ciclofosfamida, ou
mesmo quimioterapias combinadas (CHOP). Atualmente o
uso do Rituximab baseado na analogia com o tratamento da

PTLD, tem feito parte dos esgquemas ou mesmo usado : -
isoladamente com boa resposta. Alguns autores usam o Fig. 2 (Pre tratamento) Fig. 4 (Pos tratamento)
Interferon a2b devido a acao imunomodulatora e antiviral,
porém com respostas muito divergentes. Outros utilizam
antivirais como o Ganciclovir e Valganciclovir na tentativa de
destruicao viral e recuperacao espontanea.
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