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INTRODUCAO

Linfomas s@o neoplasias originarias dos lin-
focitos, que apresentam variados subtipos, divi-
didos em Linfoma de Hodgkin (LH) e Linfo-
ma nao Hodgkin (LNH), e possuem grande im-
portancia epidemioldgica dado seu aumento
crescente em sua incidéncia e consequente im-
pacto substancial nos dados referentes a morbi-
mortalidade.

Tendo em vista a relevancia do tema, foi re-
alizado um estudo com o objetivo de reunir atu-
alizacOes acerca do assunto e realizar uma ana-
lise comparativa entre os dois principais tipos,
especialmente em relacdo a epidemiologia e a
apresentacao clinica, e seus impactos no diag-
nostico e na terapéutica.

METODO

Trata-se de uma revisdo narrativa da litera-
tura realizada por meio de pesquisas nas bases
de dados: PubMed e SciELO, além de dados do
INCA - Instituto Nacional de Céancer (INCA,
2022a; INCA, 2022b) - e Diretrizes do Sistema
Unico de Sadde. Para a busca, foram utilizados
os descritores: “linfoma de Hodgkin” e “linfo-
ma ndao Hodgkin”.

Os critérios de inclusdo foram: estudos do
tipo revisdo, meta-analise e relato de caso; nos
idiomas portugués e inglés; que abordavam as
tematicas propostas para esta pesquisa e que se
encontravam disponibilizados na integra.

Os critérios de exclusdo foram: artigos
duplicados, disponibilizados na forma de resu-
mo, que ndo abordavam diretamente a proposta
estudada e que ndo atendiam aos demais crité-
rios de inclusao.

Ap0s os critérios de selegdo os estudos fo-
ram submetidos a leitura minuciosa para a cole-
ta de dados. Os resultados foram apresentados
de forma descritiva, divididos em categorias
tematicas abordando: epidemiologia, etiopato-

genia, fatores de risco, manifestacdes clinicas,
diagnostico e tratamento.

RESULTADOS E DISCUSSAO
EPIDEMIOLOGIA

Linfoma de Hodgkin

O linfoma do tipo Hodgkin (LH) é frequen-
temente encontrado em homens adultos de 20 a
34 anos. Esse grupo corresponde a cerca de um
terco dos novos diagnosticos. Embora mais pre-
valente em adultos, o linfoma, especialmente o
LH, é a neoplasia mais frequente dentre os ado-
lescentes de 15 a 19 anos (SHANBHAG, 2018).

Em &mbito mundial, as maiores taxas sdo en-
contradas na Europa, Australia, Nova Zelandia e
América do Norte (BRAY et al., 2018; FERLAY
et al., 2018). Em relacdo a etnia, sua incidéncia é
menor em hispano-americanos, asiaticos e nati-
vo-americanos se comparada as populacfes ne-
gras e brancas (SHANBHAG, 2018).

Nas ultimas cinco décadas, nota-se estabili-
dade nas taxas de incidéncia e reducdo nas de
mortalidade, associada também & melhora da
sobrevida, especialmente em grupos de pa-
cientes jovens e com diagnostico precoce. Isso
se deve, em parte, a avancos nas técnicas de
radioterapia e acréscimo da quimioterapia no
plano terapéutico (SHANBHAG, 2018; INCA,
2022a; INCA, 2022b).

No Brasil, os grupos mais afetados séo ado-
lescentes e adultos de 15 a 39 anos e idosos
acima de 75 anos (INCA, 2022a; INCA, 2022
b). Em 2020, a mortalidade absoluta foi de 455,
sendo 56% em homens. Para o periodo de
2023 a 2025, a estimativa de novos casos no
pais sera de 3080. A incidéncia por regido varia
de 0,51 a 1,79 para cada 100 mil habitantes,
sendo maior na regido Sul, seguida da Sudeste,
Centro-Oeste, Nordeste e Norte (INCA, 20223;
INCA, 2022b).

A incidéncia do LH é maior tanto em indivi-
duos com comprometimento imunoldgico, como
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nos que utilizam drogas imunossupressoras ou
que realizaram transplante de oOrgdos sélidos,
além de pessoas com doencas autoimunes, tais
como Artrite Reumatoide, Lupus Eritematoso
Sistémico e Sarcoidose. (SHANBHAG, 2018;
INCA, 2022a). Portadores do virus da imuno-
deficiéncia humana (HIV) possuem risco au-
mentado para LH, incluindo manifestagdes em
locais incomuns e menor resposta terapéutica
(SHANBHAG, 2018; INCA, 2022a).

Linfoma N&o Hodgkin

Homens séo mais propensos ao desenvolvi-
mento do Linfoma N&o Hodgkin (LNH), apre-
sentando probabilidade 39% maior de recebe-
rem o diagnostico e 60% de irem ao 6bito devi-
do a doenca. A coincidéncia entre 0 sexo mas-
culino e os fatores de risco modificaveis — tais
como obesidade, exposicdo a substancias toxi-
cas e infeccdo pelo HIV - podem explicar esse
aumento do risco (THANDRA et al., 2021).
Outro fator de risco ndo modificavel, para de-
senvolvimento e progndstico, é a idade. 57%
dos pacientes sdo diagnosticados com idade
superior a 65 anos e 78,5% dos Gbitos ocorrem
apos essa idade (THANDRA et al., 2021).

No Brasil, 0 nimero de casos aumentou
cerca de duas vezes, sendo este aumento mais
notorio entre idosos. Para o periodo de 2023 a
2025, a estimativa de novos casos € de 12.040,
sendo 53% destes em homens. O LNH, sem
considerar cancer de pele ndo melanoma, ocupa
a nona posicao entre os canceres mais frequentes.
O ndmero de mortes, em 2020, foi de 4.375,
sendo que a proporc¢éo entre sexos foi a mesma
encontrada na estimativa de novos casos (IN-
CA, 2022b).

Quanto ao componente geneético, o histori-
co familiar de doenca hematoldgica constitui
um fator de risco para LNH. (SLAGER, 2014).
Além disso, um estudo feito com americanos
demonstrou que a populagédo branca foi classi-

ficada como pertencente ao grupo de maior
risco de desenvolver a doenca, enquanto as
populacdes asiaticas, nativo americana e negra
foram classificadas como pertencentes ao grupo
de menor risco (THANDRA et al., 2021).

ETIOPATOGENIA
Linfoma de Hodgkin

O LH se trata de uma neoplasia originaria
dos linfécitos B do centro germinativo ou pos
centro germinativo. Esse tipo de linfoma pode
se apresentar na sua forma cléssica (LHC), ou
na forma de predominio linfocitico nodular
(LPLN) (HARRISON & JAMESON, 2018).
No LHC as células tumorais caracteristicas sdo
chamadas, em seu conjunto, de células de hod-
gkin e Reed-Sternberg (HRS), enquanto o
LHPLN ¢ constituido por células Linfo-Histio-
citicas (LH) ou células com nucleos em “pipo-
ca”. Em ambos os casos as células neoplasicas
normalmente representam menos de 1% da
massa tumoral (HARRISON & JAMESON,
2018).

A origem do linfoma de Hodgkin esta liga-
da ao processo de maturacdo de afinidade das
Imunoglobulinas que ocorre nos centros germi-
nativos dos ganglios linfaticos. Nesse processo
ocorre um fendbmeno de hipermutacdo na zona
escura dos centros germinativos, o que resulta
em um grande nimero de mutacdes no rearranjo
genético das imunoglobulinas com o objetivo de
aumentar sua afinidade a um determinado anti-
geno (FARREL & JARRET, 2011).

Na zona clara dos centros germinativos, ocor-
re uma selecdo com estimulo a apoptose das cé-
lulas B que adquiriram mutac6es desfavoraveis,
entretanto, em algumas ocasides, células tumo-
rais sobrevivem e continuam a se proliferar
apesar dos estimulos apoptoticos (FARREL &
JARRET, 2011).

As células LH do LHPN também apresentam
mutacBes somaticas ao nivel do rearranjo das
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imunoglobulinas, entretanto, em 50% dos casos
também ha evidéncia de hipermutacdo durante
0 processo de expansdo clonal (FARREL &
JARRET, 2011).

A sobrevivéncia das células tumorais aos
estimulos apoptoticos € um fator central na
oncogénese do LH. Nesse sentido, a desregulacéo
de diversas vias de sinalizacdo celular € essen-
cial para esse processo.

Um exemplo é a via do NF-kB (nuclear
factor-kappa), uma familia de fatores de trans-
cricdo envolvidos em processos inflamatérios,
de adesdo celular e sobrevivéncia da célula.
Esses fatores de transcricdo, normalmente séo
inibidos no citoplasma pela ligacdo com protei-
nas inibitorias da familia IkB. Entretanto, nas
células tumorais, a hiper estimulacdo de recep-
tores da familia dos receptores de fator de ne-
crose tumoral (TNF), levam a ativacdo da ci-
nase da IkB, com consequente degradacdo das
proteinas inibitorias. Sendo assim, o NF-kB
tem sua acdo potencializada, aumentando a
transcricdo de citocinas pré inflamatorias e
fatores antiapoptdticos, contribuindo para a
formac&o da massa tumoral e sobrevivéncia das
células neoplésicas (ADAMS et al., 2011).

Outro fator importante para a sobrevivéncia
das células tumorais e para o desenvolvimento
da neoplasia é a interacdo entre as células neo-
plasicas e o infiltrado inflamatorio, que consti-
tui até 99% da massa tumoral. Tanto as células
HRS quanto as LP recrutam componentes desse
infiltrado por meio da secre¢do de quimiocinas
e citocinas, formando uma massa tumoral com-
posta principalmente de fibroblastos, eosinofi-
los, mastacitos, células B, plasmacitos e células
T, no caso do LHC, e de ceélulas dendriticas
foliculares de celulas T CD4+-CD57+ no caso
do LHPLN. (GOBBI et al., 1985).

Como exemplo, no caso das células HRS
do LHC, os linfécitos TCD4, principalmente
TH2, expressam o ligante CD40, que interage

com seu receptor nas células tumorais, estimu-
lando vias de sinalizacdo celulares importantes
para a sobrevivéncia das células neoplésicas. Ja
os linfécitos T reguladores, atuam prevenindo a
ativacdo de linfocitos T citotoxicos e células
NK, também liberam a citocina IL-10, que ini-
be a resposta imune. Os fibroblastos liberam
citocinas que recrutam eosindfilos, que por sua
vez expressam o ligante CD30 que estimula
mais vias de sinaliza¢bes nas células tumorais,
0s mastdcitos tambeém expressam o ligante
CD30 e contribuem para a angiogénese (GOB-
Bl et al., 1985).

Foram identificadas associacGes entre a in-
feccdo pelo virus Epstein-Barr (EBV) e a pato-
génese do LH. A infeccdo pelo virus de Eps-
tein-Barr desempenha um papel essencial na
oncogénese de varios, sendo todos, os casos do
LH, sendo que esse virus pode substituir o pa-
pel de importantes sinais oncogénicos. Essa
associacdo pode ser feita, uma vez que, grande
parte das células HRS expressam varias protei-
nas virais que parecem desempenhar papel im-
portante no desenvolvimento tumoral e na re-
sisténcia aos estimulos apoptéticos (GOBBI et
al., 1985).

N&o obstante, algumas doencas infecciosas
comuns da infancia, como sarampo, caxumba,
varicela e rubéola, possuem associagdo negati-
va com o0 desenvolvimento do LH (ALEXAN-
DER et al., 2000).
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Linfoma N&o Hodgkin

Os linfomas ndo Hodgkin (LNH) sé&o um
grupo heterogéneo de neoplasias, podendo ter
origem tanto nos linfécitos B quanto nos linfo-
citos T ou mesmo células natural killer madu-
ras. Esses linfomas se diferem do linfoma de
Hodgkin pela auséncia da célula de Reed-
Sternberg e pelas caracteristicas clinicas, historia
natural e progndstico mais varidvel. Os linfomas
ndo Hodgkin podem ser divididos entre LNH
de células B maduras ou de células T-NK ma-
duras, dependendo da origem da célula neopla-
sica. Em ambos 0s grupos existem diversos
tipos de linfomas que se dividem naqueles com
apresentacdo indolente, e aqueles de apresenta-
cao agressiva, de rapida proliferacdo e cresci-
mento (HARRISON & JAMESON, 2018).

Grande parte dos linfomas originarios de
linfocitos B se formam a partir do processo de
recombinacdo dos genes das imunoglobulinas e
hipermutacdo somatica, que ocorre durante o
processo de mudanca de classe e maturacdo de
afinidade das imunoglobulinas. Translocac6es
cromossOmicas que resultam em ativacdo de
oncogenes ou inativagdo de genes supressores
tumorais podem levar ao fracasso do processo
fisiol6gico da mudanca de classe e maturacéo
de afinidade das imunoglobulinas, contribuindo
para a oncogénese desse tipo de linfoma, um
exemplo sdo as frequentes mutagdes encontra-
das nos genes que codificam a proteina antiapo-
ptética BCL 2, que desempenha papel funda-
mental no desenvolvimento e sobrevivéncia das
células B neoplésicas (ARMITAGE et al.,
2017).

Como a producéo de anticorpos de maior
afinidade exige a introducdo de mutagdes nos
genes da regido variavel das imunoglobulinas,
as células B acabam por se tornar mais suscep-
tiveis a mutagdes durante o processo de matu-
racdo. Essa susceptibilidade explica o fato de

que quase 90% dos linfomas tém origem nos
linfécitos B (ARMITAGE et al., 2017).

Ja os linfomas originados de células T sur-
gem a partir do processo de maturacdo desses
linfocitos. Uma célula torna-se condicionada
para sofrer diferenciacdo em célula T com a sua
migracao para o timo e rearranjo dos genes do
receptor de células T (TCR). A semelhanca das
células B, o desenvolvimento do TCR maduro
envolve o rearranjo e a recombinacdo dos loci
do TCR, que sdo sujeitos a erros e potencial-
mente oncogénicos (D’AMORE et al., 2015).

FATORES DE RISCO
Linfoma de Hodgkin

Os fatores de risco para desenvolvimento
de LH né&o estdo claramente definidos, contudo,
acredita-se que comprometimento imunoldgico,
exposicdes virais e imunossupressdo estejam
associados a maiores incidéncias dessa neopla-
sia (SHANBHAG, 2018; INCA, 2022a; AN-
SELL, 2005).

Virus Epstein-Barr (EBV): Estima-se que
entre 20 % ou até a totalidade dos casos de LH
estdo associados a infeccdo pelo EBV, que po-
de desempenhar um importante papel na onco-
génese do linfoma. O EBV é um herpes virus
com tropismo para os linfocitos. A prevaléncia
da infeccdo por esse virus chega a até 95 % da
populacdo mundial adulta, sendo que a exposi-
¢dao normalmente ocorre na infancia, de manei-
ra assintomatica. ExposicGes tardias se associ-
am com o desenvolvimento do quadro de mo-
nonucleose infecciosa. Atualmente estima-se que
individuos com historia de mononucleose in-
fecciosa possuem risco de 3 a 4 vezes maior de
desenvolvimento de um Linfoma de Hodgkin
do que a populagédo em geral (GOBBI et al.,
1985).

Imunodeficiéncia: A imunodeficiéncia, seja
primaria, ou adquirida, esta fortemente relacio-
nada com o aumento de risco para o desenvol-
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vimento de LH. A infec¢do pelo HIV resulta
em um risco até 10 vezes maior para o LH,
sendo que, na maioria dos casos, existe uma
associacdo comprovada com o VEB. (ARVEY
et al., 2015). O transplante de 6rgdos também
representa um aumento de risco, assim como a
utilizacdo de terapia imunossupressora por pe-
riodos prolongados (CLARKE et al., 2013).
Atualmente € sugerido que essa associacdo
também ocorre devido a infeccdo pelo virus
EBV, uma vez que, com o sistema imune su-
primido, o virus intensifica a proliferacdo de
linfocitos B infectados, condicionando o de-
senvolvimento do linfoma (ARVEY et al., 2015).

Fatores genéticos: O histdrico familiar de
LH também foi descrito como fator de risco
para seu desenvolvimento (INCA, 2022a; AN-
SELL, 2005). Existe uma predisposicdo genéti-
ca para o desenvolvimento do LH, essa predis-
posicao é suportada por varios relatos de recor-
réncia de casos entre familiares, sendo que es-
ses casos representam 4,5 por cento de todos 0s
diagndsticos. (GOBBI et al., 1985).

Autoimunidade: Algumas doengas autoi-
munes também estdo relacionadas ao risco au-
mentado de desenvolvimento do tumor de Ho-
dgkin. Possivelmente, isso se deve a estimula-
cdo crbnica de células B por autoantigenos e
também pela terapia imunossupressora aplicada
para essas patologias. Historia pessoal de artrite
reumatoide, llpus eritematoso sistémico, sar-
coidose, colite ulcerosa ou trombocitopenia
autoimune se associa a um maior risco de de-
senvolvimento de LH.

Linfoma ndo Hodgkin

Dentre os principais fatores de risco para o
desenvolvimento do linfoma ndo Hodgkin se
encontram:

1. Imunodeficiéncia: Assim como
nos Linfomas de Hodgkin, o estado de imu-
nodeficiéncia, seja ele primario, ou adquiri-
do, resulta em um maior risco no desenvol-
vimento de Linfomas ndo Hodgkin. A imu-
nodeficiéncia induzida pela infec¢do do vi-
rus HIV pode levar a uma chance até 100
vezes maior para o desenvolvimento do lin-
foma, enquanto pacientes transplantados em
terapia imunossupressora possuem um risco
de 30 a 60 vezes maior em relacéo a popula-
cao em geral (CLARKE et al., 2013). Nesse
contexto, foi demonstrado que a infeccdo
pelo EBV, desempenha importante papel na
oncogénese desses individuos, uma vez que
0 estado de imunodeficiéncia permite uma
proliferacdo acelerada das células infectadas
pelo virus, principalmente os linfocitos B, o
que aumenta muito a chance do desenvolvi-
mento do linfoma originario desse tipo de
célula (ARVEY et al., 2015).

2. Agentes infecciosos: Além da
infeccdo pelo EBV, que estimula a prolife-
racdo dos linfdcitos B, outras infecgBes tam-
bém se relacionam com o aumento de risco
para 0 desenvolvimento de outros tipos de
LNH (FALLAH et al., 2014):

e HTLV-1: se trata de retrovirus
que infecta células T maduras

e Herpes 8: Se relaciona com o
desenvolvimento do sarcoma de Kaposi
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e H. pylori: Responsavel pelo de-
senvolvimento de lesdes na mucosa gas-
trica, que facilitam a implantacéo de lin-
fomas do tipo MALT.

e A infeccdo cronica pelo virus da
hepatite C foi associada ao desenvolvi-
mento de linfoma linfoplasmocitico e
linfoma de zona marginal (LZM) esplé-
nico.

3. Doencas autoimunes: Doencas
autoimunes como sindrome de Sjogren, do-
enca celiaca, tireoidite de Hashimoto, IUpus
eritematoso sistémico e esclerodermia obti-
veram associacdo com varios tipos de LNH
(THANDRA et al., 2021; FALLAH et al.,
2014), especialmente aos linfomas do tipo
MALT (FALLAH et al., 2014). Assim como
a imunossupressdo adquirida pela infeccédo
do HIV ou a consequente de transplante de
6rgdos. (MBULAITEYE, 2014).

4, Outros: Os riscos para desenvol-
vimento de LNH sdo aumentados apds ex-
posicdo a radiacdo, incluindo a exposicao
envolvida em tratamentos radioterapicos.
(KIM, 2013). Esse evento também foi ob-
servado no tratamento quimioterapico
(KRISHNAN, 2007) e na exposi¢éo a outros
produtos quimicos (LINET, 2014). Também
existem evidéncias de que a obesidade e a
exposicdo organoclorados, presentes em
pesticidas agricolas, também se associam a
maior chance de desenvolvimento dos lin-
fomas ndo Hodgkin (LUO et al., 2016).

MANIFESTACOES CLINICAS
Linfoma de Hodgkin

As manifestagdes clinicas dependem do lo-
cal de acometimento pelo LH (INCA, 2022a).
De forma geral, a mais comum delas ¢ a linfa-
denopatia indolor que pode se apresentar de
diferentes formas, sendo as mais comuns na
regido mediastinal, cervical esquerdo e direito,

podendo coexistir. Podem ainda ser acometidos
os linfonodos esplénicos, axilares, abdominais,
hilares e inguino-femorais (MAUCH et al.,
1993). O tamanho do tumor pode estar associa-
do a gravidade da neoplasia, sendo que massas
com mais de 10 centimetros de didmetro, estdo
associadas a pior prognéstico (SHANBHAG,
2018).

Em linhas gerais, o LH pode ser subdividi-
do em classico e Linfoma de Hodgkin de Pre-
dominio Linfocitario Nodular (NLPHL) (IN-
CA, 2022a). A forma classica afeta frequente-
mente linfonodos periféricos e mais raramente
acomete areas extra-nodais (PIRIS et al., 2020).
Cada subtipo de LH classico esta associado ao
acometimento predominante de determinadas
cadeias linfonodais (PIRIS et al., 2020). Ja no
NLPHL, observa-se predominancia do acome-
timento de linfonodos cervicais, inguinais, axi-
lares e mesentéricos, ndo sendo relatadas afec-
cOes extra-nodais (PIRIS et al., 2020).

Sintomas sistémicos, como febre, sudorese
noturna, calafrios e perda ponderal injustificada
podem estar presentes, indicando maior gravi-
dade da doenca. Tais manifestacbes sdo cha-
madas “Sintomas B”, aludindo as categorias de
estadiamento dos linfomas. (SHANBHAG,
2018). Prurido persistente pode estar presente
em LH clinicamente inaparentes (GOBBI et al.,
1987).

Linfoma ndo Hodgkin

A manifestacdo clinica do LNH é diversa e
comumente cursa com linfadenopatia e esple-
nomegalia (AL-NAEEB, 2018). No entanto, o
LNH pode envolver qualquer o6rgdo do corpo
(ARMITAGE, 2017). Até um tergo dos pacien-
tes com LNH pode ter acometimento extrano-
dal. Devido a vasta possibilidade de alvos or-
ganicos da doenca, 0 LNH pode se apresentar
de formas muito variadas, podendo inclusive
causar sintomas sistémicos como febre, sudore-
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se noturna, prurido e fadiga (ARMITAGE,
2017).

Além dos sintomas gerais, 0 paciente pode
sofrer dos sintomas relacionados a compressao
local do aumento do linfonodo acometido. Po-
rém, isso nem sempre ocorre, e alguns pacien-
tes podem ser completamente assintomaticos e
descobrir a doenca por achados incidentais cli-
nicos ou radioldgicos (AL-NAEEB, 2018).

DIAGNOSTICO

O diagnostico é realizado pela bidpsia exci-
sional, como procedimento padrdo ouro, sendo
realizado exame histopatolégico como imuno-
histoquimica. A Tomografia Computadorizada
por Emissdo de Positrons (PET-CT) € padrdo
ouro para avaliacdo inicial e acompanhamento
dos linfomas. O estadiamento tem grande im-
portancia para definicdo de tratamento. Para
IS0, usa-se a classificacdo de Ann Arbor, que
estadia em estadio | a IV, levando em conta
também a presenca ou ndo de sintomas sistémi-
COS.

A realizacdo de bidpsia excisional de um
linfonodo é o procedimento padrdo ouro para o
diagnostico do LHC. As amostras coletadas sdo
congeladas e fixadas em formol para realizagdo
de exame histopatolégico com imuno-
histoquimica. A bidpsia com agulha grossa
dirigida por exame de imagem, apesar de ser
menos frequente, pode ser usada nos casos de
linfonodos internos e de dificil acesso. Células
Hodgkin e Reed-Sternberg (HRS) sdo encon-
tradas no LHC enquanto células predominantes
de linfocitos (PL) s&o necessarias para o diag-
nostico de LPNL (CONITEC, 2020).

Ja para o LNH a imunofenotipagem de leu-
cacitos na medula 6ssea ou no sangue periféri-
co permite identificar os marcadores de super-
ficie das células do linfoma, definindo se as
células do linfoma sdo de origem B ou T, e
fornece informacdes adicionais sobre subtipos
especificos de linfoma ndo-Hodgki. Pode se

ainda realizar testes genéticos e moleculares,
em alguns casos, para identificar alteracOes
genéticas ou mutacdes especificas no DNA das
celulas do LNH, sendo Uteis para prognostico e
tratamentos direcionados (INCA, 2022b).

Em relacdo a exames por imagem, o PET-
CT de corpo inteiro é o padrao ouro para avali-
acao inicial de pacientes com LH e LNH e deve
ser realizada de acordo com as recomendacdes
para 0 estadiamento e avaliacdo da resposta no
linfoma (CONITEC, 2020).

A biopsia de medula éssea (BMO) devera
ser realizada apenas nos casos em que ndo foi
possivel a avaliacdo inicial com o exame de
PET-CT nos pacientes com estadios IB-11B, 11l e
V.

Na&o é necessario realizar BMO nos estadios
IA ou lIA (INCA, 2022b). Na indisponibilidade
do PET-CT para exame diagndstico, uma radio-
grafia e uma tomografia computadorizada (TC)
realizada com contraste do pescogo, torax e ab-
démen podem ser solicitados (CONITEC, 2020).

Além disso, outros exames complementares
sdo importantes para a avaliacdo inicial de pa-
cientes com LH e LNH, dentre eles: Hemogra-
ma, determinacdo da velocidade de hemosse-
dimentacdo (VHS), dosagem de proteina C
reativa (PCR), fosfatase alcalina, lactato desi-
drogenase (LDH), enzimas hepéticas, albumi-
na, sorologias para HIV, hepatites B e C, sifilis,
rastreamento da hepatite B (HBV) e Infeccdo
Latente por Tuberculose (ILTB), teste para
gravidez, dosagem de gonadotrofina coribnica
BHCG (em mulheres em idade fértil). Outros
exames como provas de fungdo pulmonar e
ecocardiograma devem ser considerados na
dependéncia do perfil do paciente e do trata-
mento proposto, antes do inicio do tratamento
(CONITEC, 2020).
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ESTADIAMENTO

O estadiamento do linfoma de Hodgkin se-
gue a classificacdo de Ann Arbor, que divide os
pacientes em quatro estadios, como mostrado
no Quadro 10.1, abaixo. Os estadios de um a
trés refletem o envolvimento dos ganglios lin-
faticos, enquanto o estadio quatro indica disse-
minacdo para outros 0rgédos, presente em cerca
de 20% dos casos.

Além disso, essa classificacdo leva em con-
sideracdo a presenca de sintomas sistémicos,
como febre, sudorese ou emagrecimento, de-
signados como A ou B, dependendo de sua
auséncia ou presenca (CONITEC, 2020). A
classificacdo de Lugano, apresentada no Qua-
dro 10.2, a seguir, € uma alternativa para o
estadiamento do linfoma de Hodgkin, incorpo-
rando o PET-CT para o estadiamento inicial e
avaliacdo de resposta.

Quadro 10.1 Classificacdo de Ann Arbor / Cotswolds modificado.

ESTAGIO

CARACTERISTICAS

ou sitio extra linfatico (IE).

Envolvimento de uma cadeia linfonodal ou estrutura linfoide (bago, timo, anel de Waldeyer)

Envolvimento de duas ou mais cadeias linfonodais localizadas no mesmo lado do diafragma,
gue pode ter contiguidade com um local extra linfatico (I1E).

Envolvimento de cadeias linfonodais em ambos os lados do diafragma, que pode estar associ-
ado a um local extra linfatico (I11E) ou envolvimento do bago (I11S), ou ambos (I1IES).

Envolvimento disseminado de um ou mais 6rgdos extra linfaticos, ou ainda envolvimento de
um local extra linfatico com envolvimento linfonodal a distancia.

v A: Auséncia de sintomas sistémicos.

B: Presenca de sintomas sistémicos (febre, sudorese noturna, perda de peso).

X: massa linfonodal € > 10 cm ou ocupa um didmetro superior a 1/3 da caixa toracica.

Fonte: Adaptado pelos autores a partir de CONITEC (2020, p. 9).
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Quadro 10.2 Classificacdo de Lugano.

ESTAGIO CARACTERISTICAS
| Acometimento de um sitio linfonodal
IE Acometimento de um sitio extra nodal na auséncia de envolvimento nodal
Acometimento de duas ou mais regifes linfonodais localizadas no mesmo lado do
DOENGA I .
diafragma
LOCALIZADA
HE Acometimento de um sitio extra nodal por contiguidade com ou sem acometimento
de outras regiGes linfonodais no mesmo lado do diafragma
Il bulky® | Estadio Il com a presenca de grande massa
m Acometimento de regies linfonodais em ambos os lados do diafragma; linfonodos
acima do diafragma com acometimento esplénico
DOENCA Acometimento difuso ou disseminado de um ou mais 6rgdos extra nodais, com ou
AVANCADA 12 sem acometimento de linfonodo; ou acometimento de 6rgdo extra nodal ndo contiguo
em conjunto com doenca nodal estadio Il ou acometimento de drgéo extra nodal na
doenca nodal estadio I11.
1 Estéqgio Il bulky - pode ser considerado doenga localizada ou avangada, com base na histologia do linfoma e em
fatores progndsticos.
2 Estagio 1V - inclui qualquer acometimento do liquido cefalorraquidiano, medula 6ssea, figado ou multiplas lesdes
pulmonares.

Fonte: Adaptado pelos autores a partir de CONITEC (2020, p. 9).

O PET-CT é altamente eficaz na confirmacao
do acometimento esplénico, apresentando acha-
dos como captacdo difusa, massas solitarias e
lesbes nodulares. Alem disso, € util na avalia-
cao do acometimento hepatico, onde uma cap-
tacdo aumentada ou focal, com ou sem nédulos,
confirma o envolvimento hepatico. Essa abor-
dagem simplifica a avaliacdo do envolvimento
linfonodal e de 6rgdos, eliminando a necessidade
de bidpsia de medula para estadiamento (CO-
NITEC, 2020).

TRATAMENTO

O tratamento dos linfomas é definido com
base no estadiamento, que diferente de outras
de outras neoplasias ndo é realizado pelo esta-
diamento TNM (tumor, nodulo, metastase),
mas aqui definido pelo Estadiamento Ann Ar-
bor (MATEUS et al., 2016). Dessa forma, a
doenca em estagio | e 1l é considerada doenca

localizada e doenca em estéagio Il e IV é consi-
derada disseminada. Além do estadiamento,
também deve ser considerado o sitio do tumor e
caracteristicas clinicas e individuais do paciente.

A literatura oferece diversas op¢oes de tra-
tamento para essas pacientes, de modo simpli-
ficado quando doenca localizada é realizada
quimioterapia em associacdo a radioterapia.
Quando a doenca é disseminada, apenas quimi-
oterapia. Sendo a escolha de quimioterapico
definida pelo hematologista com base no esta-
diamento e subtipo do linfoma (KOHLER et
al., 2008). Em alguns casos também é conside-
rada intervencao cirurgica.

O transplante de células-tronco hemato-
poiéticas autélogo (TCTH auto), em pacientes
com linfoma ndo Hodgkin também é um impor-
tante instrumento no tratamento desses linfo-
mas, principalmente como resgate em recidivas
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de doenca e casos refratarios com importante
remissdo apos essa forma de terapéutica (BAL-
DISSERA et al., 2010).

As taxas de sobrevida melhoraram na Gltima
década tendo em vista 0 avango das técnicas de
tratamento. Atualmente a taxa de sobrevida em
cinco anos em todos os pacientes com linfoma
de Hodgkin é 89% e para os com linfoma nao
Hodgkin, 70% (ACS, 2017).

CONCLUSAO

Os linfomas, sejam eles de Hodgkin ou néo
Hodgkin, ttm uma relevancia significativa em
termos epidemioldgicos devido a sua incidéncia
em ascensdo, 0 que resulta em um impacto con-
sideravel nos indices de morbimortalidade.
Conhecer sua fisiopatologia e suas apresentacdes
sdo fundamentais para a adequada suspeicdo
diagnostica e consequentemente a instituicdo da
terapéutica cabivel.

Embora tenham ocorrido progressos nota-
veis no que se refere a abordagem dos linfomas,
¢ evidente que ha espaco para aprimoramento
das estratégias de terapéuticas, visando aumen-
to das taxas de sobrevivéncia e melhora na qua-
lidade de vida dos pacientes afetados por essa
patologia.
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