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Hospital Israelita Linfoma n3ao Hodgkin T Periféricos Nodais

Linfomas de células T periféricos (LCTP) sdo um grupo heterogéneo de linfomas, geralmente agressivos, que constituem menos
de 15% dos linfomas ndo Hodgkin do adulto. Esses linfomas podem ser divididos em Linfoma T periférico sem outras
especificagdes, Linfoma T Anaplasico, Linfoma T Angioimunoblastico, Linfoma T/NK extranodal, Linfoma T subcutaneo
paniculite-like, Linfoma T associado a enteropatia e Linfoma T hepatoesplenico. O Linfoma de células T periférico sem outras
especificagdes (LCTP NOS), é um grupo heterogéneo de Linfomas T predominantemente nodais, derivado de diversos tipos de
células T maduras e ndo preenchem critérios para outros subtipos de linfomas citados acima. O LCTP NOS é o subtipo mais
comum de linfoma T nos paises do ocidente, representando aproximadamente 30% dos LCTP e cerca de 4% dos linfomas ndo
Hodgkins, com incidéncia de 0,4 casos a cada 100.000 habitantes(1).

Concordamos com a posigdo da National Comprehensive Cancer Network (NCCN) de que a inclusdo em estudos clinicos deve ser
considerada para todos os pacientes oncoldgicos.

1. ASSISTENCIAL

1. AVALIACAO INICIAL E DIAGNOSTICO
A suspeita clinica de LCTP pode ocorrer por sintomas ou alteragoes de exames — febre, emagrecimento de >10% do peso nos

ultimos 6 meses, sudorese noturna, percepg¢ao de adenomegalias, entre outros, que deve desencadear investigagao
diagndstica dirigida, incluindo:

- Histdria clinica e exame fisico completo (pele, linfonodomegalias, propedéutica abdominal, oroscopia - atengdo ao anel de
Waldeyer e nasofaringe) e perfomance status

- Hemograma, fungao renal, fungdo hepatica, albumina, calcio i6nico

- DHL, acido urico, eletrdlitos

- Estudo de medula 6ssea em casos selecionados (Mielograma, imunofenotipagem e biopsia de medula dssea)

- Sorologias (HbsAg, AntiHBC, AntiHBS, Anti-HCV, HIV, HTLV, EBV)

- Ecocardiograma Transtoracico

- PET-CT (preferivel) ou CT de pescogo, térax, abdome e pelve com contraste sempre que possivel.

- Teste de gravidez se idade fértil e discussao de preservagao de fertilidade

- Alguns casos: RNM de cabega, avaliagao de células neoplasicas e imunofenotipagem no liquor, biopsia de pele, PCR para
EBV.

1.1 O DIAGNOSTICO DE LCTP NODAIS DEVE SER REALIZADO NO CONTEXTO CLINICO ADEQUADO:

Biopsia excisional (sempre preferivel) ou biopsia por agulha grossa de linfonodo suspeito

Analise imunohistoquimica incluindo: CD20, CD3, CD10, BCL-6, Ki-67, CD5, CD30, CD2, CD4, CD8, CD7, CD56, CD21, CD23,
TCRbeta, TCR gama, PD1/CD279, ALK, TP63

Em casos selecionados: avaliagdo molecular de TCR ou outra avaliagao de clonalidade

Avaliagdo de LCTP como marcadores de célula de origem T-folicular helper (PD1) e marcadores T citotoxicos (TIA-1, granzima B
e perforina)

1.2 A PARTIR DO DIAGNOSTICO DEFINITIVO, AVALIAC()ES ADICIONAIS DEVEM SER REALIZADAS CONFORME
ALGORITMO ABAIXO:

Nao temos CXCL13 e ICOS no nosso servico

Deixei so PD1
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2. ESTRATIFICACAO DE RISCO
2.1 INTERNATIONAL PROGNOSTIC INDEX
a) Idade > 60 anos

b) DHL acima do valor normal
c) ECOG 2-4

d) Estadio IlI-IV

e) Mais de 1 sitio extranodal
Baixo risco: Oou 1

Intermediario - baixo: 2
Intermediario - alto: 3

Alto risco: 4 ou 5

2.2 INDEX PROGNOSTICO PARA PTCL-U (PIT) (2)

a) Idade > 60 anos

b) DHL acima do valor normal

c) ECOG 2-4

d) Envolivimento de medula éseea
Grupo 1: 0

Grupo 2: 1

Grupo 3: 2

Grupo4:3o0u4d

2.3 INDEX PROGNOSTICO PARA PTCL-U (PIT) modificado (3)
a) Idade > 60 anos

b) DHL acima do valor normal

c) ECOG 2-4

d) Ki-67 >= 80%

Grupo 1: 0 oul

Grupo 2: 2

Grupo 3: 3ou 4

3. TRATAMENTO DE PRIMEIRA LINHA (4 - 6)
Considerar TCTH
autalogo na IPI alto
ﬂ risco
_w| RC [ RT
Brentuximabe
vedotin + CHP Completar Seguimento
(preferencial) tratamento e
repetir
/ RP ou RC imagem
LcTP |Lp|  CHEP-BV \ ¢ o
Anaplasico PET-CT apos \ Auséncia de
ALK 3 ou 4 ciclos resposta ou
> CHOP
positivo 0 o PD
\ CHOEP / \ Auséncia de \A
resposta ou
PD _| Seguir protocolo
EPOCH de doenga
recidivada




TCTH autalogo

Completar
Brentuximabe tratamentoe |— RC

LCTP—NOS / vedotin + CHP | _ / repetir ~  RTsedoenca
LCTO Anapldsico ALK (preferencial) imagem localizada e IPI
negativo se CD30+ RP ou RC baixo risco
Linfoma T associado
e.nteropatla — CHEP + BV f Auséncia de
Linfoma T o , resposta ou
angioimunoblastico L | PET-CT apos PD
Linfoma T intestinal —4 CHOP 3 ou 4 ciclos
epiteliotréfico
monomorfico N
Linfoma T periférico CHOEP
nodal TFH Auséncia de Seguir protocolo

- - resposta ou de doenga
Linfoma T folicular EPOCH - PD recidivada

Legenda: RP: Resposta parcial; RC: Resposta completa; PD: Progressdo de doenga; RT: Radioterapia; TCTH: Transplante de
células tronco Hematopoéticas

4. TRATAMENTO DE LCTP RECIDIVADO E REFRATARIO (R/R)

—| DHAP — | TCTH alogénico (se TCTH
autdlogo prévio, em RP apds
resgate ou multiplos

Brentuximabe vedotin RP ou RC tratamentos para atingir RC)
+ CHP (preferencial) se )
CD30+
Com intengdo de
transplante — TCTH autdlogo (se
GDP -
ndo realizado) + RT
ICE
GemOX sncia d Considerar cuidados de
Auséncia de suporte tratamento de
LCTP R/R - resposta ou |1 3°|inha alternativo
ESHAP PD
Brentuximabe
vedotin se CD30+
Sem intengdo
de transplante B Bendamustina* Continuar tratamento e
) ~| RPouRC observagdo
Lenalidomida*
— RT _

Bendamustina e Lenalidomida sem indicagdo em bula para LCTP no Brasil a época da elaboragdo do pathway.




5. ACOMPANHAMENTO APOS O TRAMENTO CURATIVO

Avaliagdo clinica a cada 3—6 meses

A 1-2 . TS .
nos Realizar exames de Imagem conforme indicagdo clinica (PET-CT preferencial se doenca extranodal)

Avaliagdo clinica a cada 6-12 meses
Anos 3-5 Realizar exames de imagem conforme indicagao clinica
(PET-CT preferencial por doenga extranodal)

Apds ano 5 Individualizar acompanhamento

Il. GLOSSARIO

LCTP: Linfoma de Células T Periférico

TC: Tomografia Computadorizada

RM: Ressonancia nuclear magnética

PET-CT: tomografia por emissdo de positrons
NCCN: National Comprehensive Cancer Networ
QT: Quimioterapia

IV: endovenoso

VO: via oral

CHP (ciclofosfamida, doxorrubicina e prednisona)
DHAP (dexametasona, cisplatina, citarabina em alta dose)
GDP (gencitabina, dexametasona e cisplatina)
ICE (ifosfamida, carboplatina e etoposideo)
GeMox (gencitapina, oxaliplatina)

ESHAP (etoposide, cisplatina, metilprednisolona)
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