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Resumo

Os autores apresentam o caso de uma doente do
sexo feminino, 54 anos de idade, internada para
esclarecimento de nddulos hepdticos, com o
diagndstico provisorio de carcinoma do endométrio
metastizado. Através da bidpsia bepdtica dirigida foi
efectuado o diagndstico de linfoma ndo-Hodgkin de
alto grauw de malignidade. Terminado o
estadiamento concluimos estar perante um linfoma
primdrio do figado. Discutem-se o diagndstico, as
complicacbes da doenga e o tratamento efectuado.

O linfoma primitivo do figado ¢é raro (60 casos na
literatura). Os autores basearam-se nos critérios de
Caccano et al. que descrevem, para efectuar o
diagndstico.

Palavras chave: neoplasias do figado, linfoma ndo-
Hodgkin primdrio do figado, quimioterapia, terapia
combinada

Abstract

We report the diagnostic, prognostic and
therapeutic features of non-Hodgkin’s lympbhoma in
one patient in whom the disease was seen as a
primary tumour of the liver. A 54 year-old adult white
female presented with fatigue, lethargy, right upper
quadrant pain, fever and night sweats. Diagnosis was
made following a percutaneous needle biopsy of the
liver. The patient was treated with combination
chemotherapy. The patient remains in complete
remission, 20 months after combination
chemotherapy.

While involvement of the liver by non-Hodgkin’s
lymphoma is a relatively frequent event, primary liver
lympboma is an uncommon disease. But, althoug
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uncommon, the diferencial diagnosis of primary liver
lymphoma should be entertained when patients
present with solitary or multiple (our patient) liver
defects, particularly when alpha-fetoprotein and
carcinoembryonic antigen levels are normal.

Key words: liver neoplasms, primary-non-Hodgkin,
lymphoma-chemotherapy, combined modality
therapy

Introdugao

Os Linfomas ndo-Hodgkin (LNH) extranodais, primarios
ou secundarios, sdo relativamente comuns, representan-
do 10-40% dos LNH'. Em doentes com linfoma sistémico o
envolvimento secundério do figado ¢ encontrado em 15 a
40% dos casos, dependendo da sensibilidade do procedi-
mento de estadiamento?, e, em mais de 50% dos casos, na
autdpsia®*; € a segunda localizagdo extraganglionar mais
frequente apds o atingimento gastrintestinal*?. Linfomas
de qualquer subtipo histolégico podem afectar o figado,
aparecendo geralmente como largas massas sélidas ou in-
filtrados portais®.

Os LNH extranodais aparecem mais frequentemente em
doentes imunocomprometidos, particularmente aqueles com
Sindroma da Imunodeficiéncia Adquirida (SIDA), mas tam-
bém no Liipus Eritematoso Disseminado (LED) ou nos re-
gimes imunossupressivos em doentes transplantados®?.

Foi revista a literatura mundial para linfomas primarios
hepaticos (isto €, sem envolvimento do bago, ganglios lin-
faticos ou medula 6ssea). O linfoma hepatico primario é
raro® 78321064112 apresentando umd incidéncia inferior a
1%". O primeiro relato de linfoma hepatico primario foi
efectuado em 1965 por Ata e Kamal®$, Os primeiros casos
foram diagnosticados na autdpsia ou pouco tempo apds a
morte™, num total de 60 casos até 19952, Casos adicionais
tém sido revistos subsequentemente. Muitos dos casos
relatados recentemente estdo associados com doengas da
imunidade e este facto explica porque a incidéncia do lin-
foma primario do figado tenha aumentado, j& que eles re-
presentam uma das causas major de tumores hepaticos
primdrios na SIDAS2,

O linfoma primario do figado predomina em individuos
do sexo masculino, raga branca e de meia idade'. Os sinto-
mas e sinais de apresentacdo confundem-se com os das
outras neoplasias hepdticas primarias'?. O quadro clinico
de hepatomegalia ndo ¢ especifico, apresentando-se os
doentes, aparentemente, com um tumor hepatico, acompa-
nhado ou ndo por sintomas constitucionais e/ou sinais de
hipertensdo portal.

Na auséncia de sinais clinicos e radioldgicos especifi-
cos, o diagnostico correcto € encontrado através do exa-
me histolégico da amostra obtida por uma bidpsia guiada
do figado ou por uma amostra cirirgica''?. A revisdo da
literatura sugere que a maioria sdo linfomas de células B,
normalmente do tipo célula grande difuso®"!22,
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Apresentamos um caso clinico, com discussdo da apre-
sentacdo, dados taboratoriais e radiolégicos, tratamento e
evolucdo. Comparamos as experiéncias anteriores descri-
tas pela literatura com o nosso caso, dando relevo aos
critérios estrictos para o estabelecimento do diagnéstico
de linfoma primario do figado sugeridos por Caccamo et al.

Caso Clinico

A.P.D., sexo feminino, de 54 anos de idade, raga caucasi-
ana, agricultora, foi admitida no nosso servigo, através do
servigo de urgéncia (S.U.) em 26/09/95, por queixas de ano-
rexia e emagrecimento (7Kg) com 4 meses de evolugéo; 3
semanas antes iniciara febre, tosse produtiva, toracalgia
na base do hemitorax direito e dores abdominais no hipo-
condrio direito, que ndo cederam aos antibidticos; poste-
riormente surgiram sudorese e arrepios. Sem historia de
alcoolismo, obstipagdo, rectorragias, melenas ou ictericia.
Doente nuligesta, negando a ingestdo de anticonceptivos
orais. No S.U. apresentava-se subfebril, com um razoavel
estado geral, hepatomegalia moderada, dolorosa a palpa-
¢do. Restante exame objectivo sem altera¢des, nomeada-
mente auséncia de estigmas de doenga hepatica crénica e
de adenopatias periféricas. Os dados laboratoriais rele-
vantes incluiam uma elevagdo da actividade de 2,5N nas
transaminases (GOT e GPT), 8,5N na y-glutamil-transpep-
tidase, 4,4N na fosfatase alcalina e o aumento no soro da
desidrogenase lactica (LDH) de 1,5N. Todos os outros
pardmetros, incluindo a hematometria, eram normais. A
ecografia abdominal e ginecolégica revelou um figado com
imagens nodulares com halo lucente, fortemente sugesti-
vas de metastases, € quistos nos ovarios direito e esquer-
do. Como a ecografia transvaginal revelasse um endomé-
trio espessado e irregular a doente foi internada com o
diagnéstico provisério de carcinoma do endométrio com
metastases hepaticas. Os niveis séricos de alguns marca-
dores tumorais revelaram-se elevados (CA125-78,8U/1,
normal<35; CA19.9-143,2 U/], normal<60 e a f2-microglo-
bulina 5,9 mg/l, normal<2,2); a ferritina sérica (2627 ng/ml,
normal<280) também estava elevada. Os niveis séricos do
antigénio carcinoembriondrio(ACE) e da alfa-
fetoproteina(aFP) estavam dentro dos limites normais. A
serologia das hepatites revelou uma 1gG positiva para a
HAV e o HBsAg sérico negativo. A videolaparoscopia di-
agndstica revelou a presenga de um quisto seroso em cada
ovario, figado de superficie lisa com uma zona esbranqui-
¢ada, de aspecto cicatricial, no segmento IV e liquido asci-
tico esverdeado. O exame histolégico da biopsia do endo-
mério e 0 exame citologico dos liquidos ascitico e dos quistos
ovaricos (de aspecto citrino) ndo revelaram sinais de ma-
lignidade. A Tomografia Axial Computorizada (TAC) ab-
dominal confirmou a existéncia de um figado grande, cri-
vado de imagens nodulares em alvo (Fig. 1). Restante exa-
me normal.

Durante o curso da doenga foram efectuadas duas pun-

TAC Abdominal - Imagem revelando a existéncia de um figado
grande, crivado de imagens nodulares em alvo.

¢Oes-bidpsias percutdneas de aspira¢do por agulha fina
do figado, ecoguiadas: na primeira, o resultado foi incon-
clusivo, por material insuficiente; na segunda, o estudo
histol6gico e imuno-histoquimico revelou um linfoma néo-
Hodgkin B, de alto grau de malignidade.

Trés meses apds o primeiro internamento a doente apre-
sentava mau estado geral, caquexia, escleréticas subicté-
ricas, hepatomegalia e ascite volumosas. Com agravamen-
to das alteragdes bioquimicas referidas atras, surgia de
novo, a elevagdo: da amilase (383 U/ml, normal<200), da
lipase (1481 U/ml, normal<200) e da bilirrubina total (2,2
mg/dl, normal<1,2). Foi terminado o estadiamento com a
realizagdo de TAC do térax, medulograma e bidpsia medu-
lar 6ssea (realizados na espinha-iliaca postero-superior),
que ndo revelaram infiltrag&o linfomatosa. Concluimos es-
tar perante um linfoma primitivo do figado.

Foi iniciada terapéutica com quimioterapia de combina-
¢80 CNOP (ciclofosfamida, mitoxantrone, vincristina, pred-
nisolona). A partir do 2° ciclo surgiu uma diabetes mellitus
I1, pelo que a prednisolona foi substituida pelo deflazacort
¢ a doente iniciou anti-diabéticos orais. Apds quatro ci-
clos de quimioterapia, havia remissdo parcial do linfoma
com normalizagdo da glicémia, da amilase, da lipase e dos
marcadores tumorais; a fun¢do hepatica mantinha altera-
¢des minimas. A TAC abdominal referia hepatomegalia com
algumas areas hipodensas, com menor captagdo do con-
traste endovenoso, de morfologia ndo nodular. No total
foram efectuados oito ciclos CNOP.

Repetida a bidpsia hepatica durante a reavaliagdo, esta
revelou uma sindroma ductopénica com actividade infla-
matdria portal e acinar e fibrose septal ocasional relaciona-
vel com a quimioterapia. Sem aspectos de linfoma residual.
A doente foi considerada em remissdo. Oito meses apds
ter terminado a quimioterapia (vinte meses apos a apre-
sentac¢do inicial) a doente estd assintomatica, com bom
estado geral (aumento ponderal de oito Kg) sem evidéncia
de doenga recurrente ao exame objectivo. A TAC abdomi-
nal continua a revelar figado de dimensdes aumentadas ao
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B CASOS CLINICOS

Biopsia hepitica - observa-se a transi¢do entre o parénquima hepa-
tico normal, escasso, ¢ a infiltragdo maciga por uma toalha de células
malignas. Estrutura hepatica completamente apagada, com desapa-
recimento dos espagos-porta e das veias centro-lobulares (hematoxi-
lina-eosina, x20).

Aspecto imuno-histoquimico do LNH hepético - coloragdo uti-
lizando o antigénio leucocitario comum. Resultado francamente
positivo, com todas as células tumorais a expressarem o antigénio,
(LCA, x20).

nivel do lobo esquerdo, contornos bosselados e densida-
de um pouco heterogénea de modo difuso, sobretudo ao
nivel do lobo direito. Auséncia de imagens nodulares.

Métodos histopatoldgicos e fenotipicos

A amostra, um fragmento com 15 mm de comprimento
obtido pela biopsia hepatica dirigida a um dos nédulos, foi
introduzida num liquido de conservagdo (formol a 10%).
Posteriormente o tecido foi fixado e processado de acordo
com as técnicas histologicas convencionais. Algumas sec-
¢Oes da amostra foram coradas com hematoxilina e eosina
(HE) e observadas ao microscépio dptico. Na amostra era
escasso o parénquima hepatico conservado, observando-
se uma infiltragdo macica de células malignas, em toalha,
com desaparecimento dos espagos-porta e das veias cen-
tro-lobulares e envolvimento sinusoidal proeminente
(Fig. 2). Com a lente de imersdo a morfologia destas células
revelou serem células grandes, com nicleos polimorfos,

Bi6psia hepdtica - com a lente de imersdo observa-se o envolvi-
mento hepatico por uma populagdo monomoérfica de células grandes,
com nucleos polimorfos, por vezes com nucléolos. Necrobiose fre-
quente. Infiltragdo dos sinuséides por células malignas (hematoxilina-
eosina, x100).

Fig 5

Aspecto imuno-histoquimico do LNH hepatico - coloragao com
MNF 116 (marcador da citoqueratina de baixo peso molecular). Mar-
cagdo negativa, em que os nicleos coram de cinzento, enquanto o
citoplasma ¢ as membranas citoplasmaticas se apresentam sem mar-
cagdo, (MNF 116, x 10).

por vezes com nucléolos e necrobiose frequente. Na maio-
ria das células a relagdo nucleo citoplasma mostrava-se
elevada, com um rim escasso de citoplasma claro. O pa-
drdo de cromatina era fino (Fig. 3).

Na caracterizagdo imuno-histoquimica desta neoplasia e
para demonstrar a natureza linféide das células tumorais,
testimos a expressdo dos seguintes antigénios: antigénio
leucocitario comum (LCA) e o marcador da citoqueratina
de baixo peso molecular (MNF 116). O LCA ¢ um antigénio
de membrana expresso por todas as células derivadas da
medula 6ssea’. A citoqueratina é uma subclasse de fila-
mentos intermediarios especificos para células epiteliais
do citoesqueleto®. As células tumorais expressavam fran-
camente o LCA (Fig. 4) e ndo reagiam com anticorpos para
a citoqueratina (Fig. 5).

Para determinar o fenétipo da proliferagdo linf6ide, utili-
zdmos um painel de dois anticorpos monoclonais dirigidos
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Aspecto imuno-histoquimico do LNH hepatico - coloragdo com
anticorpos monoclonais dirigidos contra o antigénio pan-B (CD20).
Observa-se positividade da membrana na maioria das células tumo-
rais para este anticorpo, (CD20,x20).

contra antigénios associados com linfécitos B ou T. As
células linfoéides neoplésicas expressavam marcadores ce-
lulares caracteristicos de linhagem de linfécitos B (CD20)
na maioria das células (Fig. 6) e apenas focalmente para os
linfécitos T (CD3), isto €, alguns linfécitos T reactivos,
dispersos. Perante estes resultados concluimos estar pe-
rante o envolvimento hepatico por um linfoma de linhagem
de células B, cuja morfologia sugere linfoma de alto grau
de malignidade, imunoblastico, segundo a classificagdo
da Working Formulation.

Discussao

Embora o linfoma primario do figado seja raro, quando
comparado com o envolvimento hepatico secundario por
linfoma, neoplasias epiteliais primarias (carcinoma hepa-
tocelular e biliar intra-hepatico) ou carcinoma metastatico,
este diagnostico devera ser considerado em determinadas
circunstancias clinicas’, que se tém revelado de maneira
uniforme: 1) ocorréncia num individuo de meia-idade, apre-
sentando-se com dor/desconforto epigastrico ou no hipo-
condrio direito, com hepatomegalia (os exames imagioldgi-
cos revelam um nédulo s6lido hepatico, a maioria das ve-
zes, solitario) e historia de anorexia, nauseas e vomitos.
Poucos doentes manifestardo “sintomatologia B” (febre,
sudorese nocturna e perda de peso). Ictericia e ascite rara-
mente estdo presentes; 2) alterag@o dos testes da fungéo
hepatica (elevagdo das enzimas hepaticas e, particularmente,
da fosfatase alcalina); 3) negatividade dos marcadores tu-
morais séricos convencionais (aFP e ACE) e aumento da
actividade da LDH sérica, um marcador bem estabelecido
de tumores linfoides’®**24) ocorréncia num doente imu-
nocomprometido, especialmente como complicagédo da in-
fecgdo HIV ou, mais raramente, como uma possivel conse-
quéncia de tratamentos imunossupressivos. Neste con-
texto € mais provavel existir um envolvimento linfomatoso
do figado que um carcinoma metastatico ou primario™”’.

Como regra, os procedimentos de imagem sdo pouco
informativos®. Os exames radioldgicos (ecografia, TAC e

arteriografia) mostram a existéncia de uma, ou mais rara-
mente, de varias massas intra-hepaticas hipo ou hipereco-
génicas, hipodensas e hipovascularizadas?. As lesdes
multinodulares em alvo fazem lembrar lesdes secundarias
{melanoma, sarcoma digestivo) ou abcessos hepaticos num
imunodeprimido (candidose)*. A ecografia hepatica ajuda
pouco na investigagdo, pois dé resultados positivos em
apenas 15% dos casos*!''?. Como a sua sensibilidade e
especificidade actuais ndo estdo avaliadas com cuidado e
o0 aspecto ecografico variavel de um atingimento linfoma-
toso hepatico ndio permite um diagnostico especifico, uma
ecoestrutura normal, com ou sem hepatomegalia, ndo eli-
mina uma lesdo histologica''?,

A bidpsia do figado € o tnico procedimento seguro para
diagnosticar o envolvimento hepatico no LNH, podendo
ser utilizadas trés técnicas: a) pun¢8o-bidpsia percutinea
com agulha; b) biépsia com agulha durante a laparoscopia
e ¢) bidpsia em cunha durante a laparotomia?.

Embora a bidpsia percutdnea do figado seja dos 3 méto-
dos o menos sensivel (isolada detecta 25% dos casos), €
correntemente a técnica usual para propdsito de estadia-
mento®. A utilizago da bidpsia dirigida evita o problema
de falhar as leses em massa, modo mais frequente de apre-
sentagdo do linfoma primario do figado de grau intermédio
e alto, enquanto os LNH de baixo grau de malignidade se
apresentam como infiltrados portais difusos™!!.

Vinte por cento das pungdes hepaticas guiadas por eco/
TAC dao falsos diagnésticos negativos; a sensibilidade
desta técnica é de 80%. O pequeno tamanho da lesdo e a
natureza anatomopatoldgica do tumor representam os fac-
tores de fracasso da puncfio guiada dos tumores hepati-
cos®B,

A incidéncia do envolvimento do figado varia com a sen-
sibilidade do processo de estadiamento € com o tipo his-
tologico?. Em caso de suspeita de malignidade e de negati-
vidade de uma primeira pung¢&o, Graziano recomenda reali-
zar uma nova biopsia antes de considerar, com prejuizo
para o doente, um diagnostico errado. Uma bidpsia confir-
matéria devera ser realizada quando possivel®!.

A apresentagéo clinica e alteragdes laboratoriais da nos-
sa doente eram claramente concordantes com outros ca-
sos previamente descritos de linfoma primario do figado.
Inicialmente foi colocada a hipétese de carcinoma do en-
dométrio com metastases hepaticas (devido as alteragdes
apresentadas pela ecografia transvaginal). Afastado este
diagnostico, foram consideradas outras hipoteses diag-
nosticas: metastases hepaticas de uma neoplasia oculta e
tumor primitivo do figado. A bidpsia percutanea dirigida
do figado estabeleceu o diagndstico para linfoma ndo-
Hodgkin. Ficou assim provado que o diagnostico final de
linfoma do figado pode confiadamente ser realizado com
este procedimento, quando ¢ obtido material adequado
para exame histolégico, o que ¢ confirmado pela literatu-
ra®.

Enquanto no carcinoma hepatocelular o aumento dos
niveis séricos da AFP ¢ superior ao aumento do ACE, no
carcinoma metastatico do figado’ passa-se o inverso, sen-
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do os niveis de ACE superiores. Em contraste, ambos os
niveis de AFP e ACE estdo normais nos linfomas do figa-
do™. Na nossa doente os niveis destes dois marcadores
estavam normais. Em relagdo a outros marcadores tumo-
rais, estavam aumentados o CA ' (o seu aumento no
soro esta relacionado com carcinomas digestivos), o CA-
125 (aumentado no carcinoma do figado e nas doengas
malignas e benignas do ovario) e a f2-Microglobulina (au-
mentada nos linfomas malignos)™. Estes marcadores nor-
malizaram os seus valores ao fim de 7 meses de quimiotera-
pia.

A célula de origem do linfoma primario do figado tem
sido discutida, mas varios factores apontam para um linfo-
cito transformado como a célula de origem®. Kim et al (1976)
e Osborne et al (1985) também sugeriram que o linfoma
primério hepatico, provavelmente, surge das células lin-
foides da triade portal'?. O restante parénquima do figado
geralmente € normal, ndo sendo possivel postular uma eti-
ologia. Embora o figado contenha tecido linféide, podem
existir factores hospedeiros que tornam o figado um mau
ambiente para o desenvolvimento do linfoma maligno®.

Para os LNH extranodais os critérios morfolégicos origi-
nais para o diagnoéstico de linfoma (crescimento monomor-
fico, atipia citologica e crescimento infiltrativo ou destruti-
vo) e a classificagfo sdo os mesmos dos ganglios linfati-
cos'. A classificagdo da Working Formulation é geralmen-
te a utilizada®.

A maioria dos linfoma primarios do figado pertencem
aos chamados subtipos histologicos desfavoraveis, linfo-
ma de células grandes’ ou de célula ndo-clivada pequena®.
Devido a raridade do linfoma primaério hepatico e/ou por
inexperiéncia com o espectro histolégico da aparéncia destes
linfomas, é provavel uma interpretagéo patolégica errada
do material de bidpsia'?. A predominédncia de linfomas de
células grandes ¢ relevante para o diagnéstico histoldgi-
co, atendendo a que este subtipo pode ser confundido
com processos ndo-linfoides como: o carcinoma mal dife-
renciado’ metastatico (de origem desconhecida ou inicial-
mente inaparente em locais primarios extra-hepaticos) ou,
ocasionalmente, um sarcoma (rabdiomiossarcoma ou sar-
coma indiferenciado)>’*. Aparentemente o LNH € mais tra-
tavel que o carcinoma hepatocelular ou o carcinoma do
ducto biliar intra-hepatico (cuja sobrevivéncia média apos
cirurgia ¢ de 4 a 8,9 meses), transformando-se numa das
mais importantes razdes para o seu reconhecimento’.

O patologista (e o clinico) deverdo estar informados de
que linfomas de células grandes envolvendo o figado (ou
bago) tipicamente produzem nédulos ou massas, de tama-
nhos muito variados, contrastando com os focos peque-
nos uniformes produzidos pelo linfoma linfocitico bem di-
ferenciado ou pelos linfomas mistos € mal diferenciados
nodulares’. Em adi¢do, doentes imunocomprometidos po-
dem ter uma resposta imunoblastica a infecg¢éo pelo virus
de Epstein-Barr que ¢ muito semelhante ao linfoma®; se a
infec¢do pelo VEB contribui para o desenvolvimento de
linfoma nesta populagdo € uma disting#io algo seméantica®.
O subtipo imunoblastico pode ter um progndstico ligeira-

mente pior que outros subtipos de linfomas de células
grandes e o padrdo folicular ¢ inusual num local extrano-
dal®.

Com o advento de poderosas analises imunofenotipi-
cas e imunogenotipicas para proliferagdes linfoides, os
critérios de diagndstico para linfomas extranodais tém
evoluido nos ultimos anos'. A utilizagdo do microscopio
electrénico e o estudo imuno-histoquimico, através de
marcadores linféides e epiteliais, sfo tteis para resolver
os problemas do diagndstico e tornar possivel uma iden-
tifica¢do valida dos tumores linfoidesS?.

A determinagdo da linhagem celular (linfocitico-B, lin-
focitico-T ou histiocitico verdadeiro) de LNH primarios
do figado ¢ dificil ou facil de determinar, dependendo dos
autores’. Os dados correntemente disponiveis sugerem
que no figado, como noutros 6rgdos, linfomas células B
predominam sobre linfomas células T e que tumores histi-
ociticos verdadeiros sdo raros®. S6 um caso de linfoma
células-T e 3 tumores de linhagem histiocitica duvidosa
foram relatados®. Utilizando anticorpos monoclonais, n6s
fomos capazes de demonstrar o fenétipo linfocitico-B na
nossa doente. Isto € concordante com os resultados da
maioria dos estudos de imunofenotipagem previamente
publicados na literatura.

A histéria natural da doenga é dificil de avaliar, ja que o
numero de casos relatados é baixo”®2. Embora o subtipo
histolégico predominante seja desfavoravel, é geralmente
aceite que os linfomas hepéticos tém um melhor prognos-
tico que LNH do mesmo tipo histologico aparecendo nou-
tros locais'?. Na literatura, os doentes nio tratados mor-
riam de envolvimento linfomatoso extenso do figado, com
o diagnéstico estabelecido s6 na autdpsia (ou por desco-
nhecimento da existéncia da doenga ou por morte poucos
dias apds a admissdo)®. Actualmente os doentes morrem
por outras causas (choque hipovolémico por ttlceras duo-
denais perfuradas, faléncia hepatica devido a cirrose he-
patica de longa evolugdo e AVC)™2,

Como os LNH primaérios do figado sdo lentamente pro-
gressivos podem ser tratados com sucesso por terapia
local, especialmente a cirurgia®''?, Nalguns casos, a res-
secgdo hepatica major esta associada com sobrevivéncia
a longo prazo'?, especialmente se combinada com quimio-
terapia adjuvante®. Em séries limitadas nfo pode ser ava-
liada nem a importancia da ressecgdo cirurgica em doenga
localizada (proporcionando ou uma cura ou, pelo menos,
uma redug¢do da massa tumoral), nem se o tratamento sis-
témico com quimioterapia proporciona resultados compa-
raveis a cirurgia em casos ressecaveis®. Embora seja ten-
tador recomendar a ressec¢do de grandes tumores, ndo
podemos provar que seja mais benéfico que a bidpsia se-
guida por quimioterapia combinada™. O figado ¢ um 6r-
gdo muito vascular, de maneira que os agentes antineo-
plasicos tém um acesso mais facil e mais completo ao seu
alvo do que seria o caso noutros locais’.

No entanto, parece razodvel colocar como terapia de
primeira linha a quimioterapia sistémica. Se, posteriormente,
a doenga persiste ou sé regride parcialmente no figado, e
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sem evidéncia de envolvimento extra-hepatico, a ressec-
¢do cirurgica podera entdo ser realizada®.

Conclusio

A literatura acerca do linfoma primario do figado ilustra
a variedade de situag¢des nas quais o diagndstico pode ser
realizado: a) dor abdominal e hepatomegalia; b) descober-
ta acidental num doente com cirrose; ¢) neoplasia secun-
déria depois do tratamento para a malignidade primaria e
d) como complicagdo da SIDA. Esta diversidade de apre-
sentagdes clinicas explica a variedade de problemas diag-
nosticos’® e terapéuticos apresentados pelos linfomas pri-
marios do figado, havendo um aumento do numero de ca-
sos diagnosticados em doentes imunodeprimidos?.

Quando o figado € o primeiro local de reconhecimento
de um tumor, a diferenciagdo entre tumor primario e metas-
tatico deve ser efectuada, dependendo o diagnoéstico dife-
rencial da idade do doente e da histologia do caso indivi-
dual®. O diagnostico correcto de LNH primario do figado
so pode ser efectuado através do exame histolégico de
amostras da biopsia e/ou material cirtirgico’.

O nosso estudo estd de acordo com relatos prévios de
que a maioria dos LNH primarios do figado, pertencem aos
chamados subtipos histologicos desfavoraveis''; a maio-
ria deles sdo linfomas de células grandes.

E dificil, revendo a literatura, determinar a actual frequéncia
do linfoma primario do figado devido a um conjunto pa-
dronizado de critérios ndo ter sido uniformemente usado
para o diagnostico®!®. Para ultrapassar esta dificuldade®'
Caccamo et al. sugeriram um padrdo de critérios estrictos
para estabelecer o diagndstico de linfoma primario do figa-
do. Estes autores propuseram que o diagnéstico fosse efec-
tuado ou na autdpsia, quando o linfoma esta estrictamente
confinado ao figado (sem envolvimento do bago, ganglios
linfaticos, medula éssea ou outros 6rgdos linfaticos) ou
clinicamente, num doente que se apresenta com sintomas

primérios de doenga hepatica e resultados anormais na
bidpsia (sem esplenomegalia ou génglios linfaticos super-
ficiais palpaveis, TAC abdominal e toracica normais — ex-
cepto para o compromisso hepatico — medula 6ssea e con-
tagens no sangue normais nos 6 meses depois da realiza-
¢do da biopsia).

O diagnostico precoce, acompanhado de um estadiamento
clinico apropriado, ¢ importante, ja que um progndstico
mais favoravel resulta de um tratamento apropriado, o mais
cedo possivel. Ha autores que referem ainda, émbora sem
conclusdes definitivas, que o progndstico e resposta a
terapia do linfoma primario do figado podem depender da
apresentagdo clinica’. Em doentes sem historia de doenga
hepética e na auséncia de doenga coexistente, os linfomas
sdo lentamente progressivos e tém um progndstico mais
favoravel, podendo a sobrevivéncia ser prolongada se uma
intervengdo terapéutica precoce, quimioterapia ou radio-
terapia, forem iniciadas®. Nalguns casos, a ressec¢do ci-
rurgica isolada tem estado associada a remissdes comple-
tas a longo prazo!'***,

Mais estudos sdo necessarios para definir factores prog-
nosticos relevantes neste grupo de doentes, que tem vin-
do a aumentar.

O nosso caso clinico, além de satisfazer os critérios de
diagnostico propostos por Caccamo et al. demonstra a pos-
sibilidade de fazer o diagnostico por aspiragdo com agulha
fina. Pensamos ser uma aproximagao razoavel o tratamento
com quimioterapia sistémica, ja que a doenga se apresen-
tava sob a forma de multiplos nédulos hepaticos. Vinte
meses apds completar a quimioterapia, a doente esta as-
sintomatica, a bioquimica hepatica do soro apresenta-se
normal, mantendo uma ligeira anormalidade residual no fi-
gado, de acordo com os dois estudos sucessivos realiza-
dos com TAC. Esta anormalidade, provavelmente, ndo in-
dica doenga activa.
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