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R : "RESUMO

Mulher de 37 anos, que aos 13 surgiu com adenopatias mediastinicas bilaterais e mais tarde
com adenopatia cervical esquerda e varios episddios de eritema nodoso. Aos 16 anos efectuou
bidpsia ganglionar cervical esquerda e foi diagnosticada sarcoidose. Sujeita a corticoterapia
durante dois anos, ficou assintomética. Aos 31 anos iniciou quadro de astenia, febre e tumefacgédo
da parétida esquerda. Retomou a corticoterapia com melhoria. Aos 34 anos registou-se novo
aumento de volume da parétida esquerda, adenopatias cervicais esquerdas e congestdo ocular com
dor. Foi efectuada parotidectomia e excisdo das adenopatias. Um més depois surgiu ulceragio no
local da intervengdo com agravamento progressivo. Apareceu astenia, anorexia, emagrecimento,
febre, sudagiio e adenopatias cervicais e axilares bilaterais. Com base histolégica foi diagnostica-
do linfoma de Hodgkin, tipo celularidade mista, estadio II Bb, com invasdo cutdnea local. Foi sub-
metida a quimioterapia com MOPP/ABV - 8 ciclos -, com desaparecimento da sintomatologia e
das adenopatias e cicatrizagdo completa da ulceragdo. Apds seis anos de follow-up a doente man-
tém-se assintomatica, sem terapéutica. O atingimento cutineo na doenga de Hodgkin € raro e estd
associado, na maior parte das vezes, a doenga avangada e a mau progndstico, factos que nio se
verificaram nesta doente. Faz-se a distingdo sarcoidose / reacgdo sarcéide no linfoma de Hodgkin
e discute-se a coexisténcia acidental das duas entidades, ou a transformag@o da sarcoidose em lin-
foma. O defeito imunitario existente na sarcoidose podera ter levado ao desenvolvimento de linfo-
ma, ou ambas as doengas podem ter resultado da mesma alteragdo do sistema imunitario. Nio
parece existir relagio entre sarcoidose e atingimento cutdneo pela doenga de Hodgkin, ndo haven-
do qualquer caso descrito na literatura consultada.

" SUMMARY
Hodgkin’s Disease in a patient with Sarcoidosis

We present the case of a 37 years old woman with mediastinal lymphadenohathy since the age
of 13. At de age of 14, the patient presented a left cervical lymphadenopathy and the onset of epi-
sodic nodose erythema. One year later, histological examinations of an enlarged lymph node reve-
aled sarcoidal granulomata. Corticotherapy was prescribed and the patient became asymptomatic.
At the age of 31, the patient complained of asthenia and fever with left parotid tumefaction. Corti-
cotherapy was therefore resumed with good response. Three years later, the patient presented left
parotid tumefaction, left cervical lymphadenopathy and painful eye congestion. The patient was
submitted to parotidectomy and lymphadenectomy. One month later, an ulceration with progressi-
ve enlargement developed in the surgical scar, and the patient suffered from asthenia, anorexia,
weight loss, fever, nocturnal sweating and cervical and axilary lymphadenopathy. At Santa Maria
Hospital, the patient’s condition was diagnosed as Hodgkin’s disease, mixed cellularity subtype,
stage II Bb with local cutaneous involvement. The prescribed treatment was MOPP/ABV — 8
cycles — and complete remission was achieved. The patient is still asymptomatic after a follow-up
of 6 years. Cutaneous involvement in Hodgkin’s disease is rare and generally associated with
advanced disease and poor prognosis, facts that did not occur in this case. The differential diagno-
sis between sarcoidosis and sarcoid reaction in Hodgkin’s disease, the accidental coexistence of
both entities and the evolution of sarcoidosis into lymphoma are also discussed. The sarcoidosis
immune defect may be the result of the same immune disorder. No relationships between sarcoi-
dosis and cutaneous involvement in Hodgkin’s disease were found in the literature.
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INTRODUCAO

A sarcoidose € uma doenga granulomatosa sistémica
de etiologia desconhecida, surgindo preferencialmente
no adulto jovem ndo fumador. E frequentemente aguda
ou subaguda e auto-limitada, mas, por vezes, é cronica,
arrastando-se durante varios anos. Afecta habitualmente
os pulmdes, ginglios, pele e olhos!~.

Caracteriza-se por uma alteragdo da imunidade celular —
congénita e/ou adquirida —, com aumento da resposta dos
linfécitos T4 e formagdo de granulomas. Por acgdo dos lin-
focitos T4 e dos macréfagos ha estimulagdo policlonal dos
linfécitos B, de que resulta um aumento da imunidade
humoral com hipergamaglobulinémia e produgéo de varios
anticorpos, cadeias k e 1 e imunocomplexos circulantes-$.

O diagnostico ¢ estabelecido pelos aspectos clinico-
radioldgicos, devendo ser apoiado na histologia.

Os corticoides eliminam os sintomas e suprimem a
inflamagdo e a formagdo de granulomas alterando, no
entanto, a imunidade do doente.

O prognostico depende da forma de apresentagéo e ¢é
geralmente favoravel. As formas com inicio agudo evo-
luem habitualmente para a cura, enquanto que as insidio-
sas sdo progressivas e persistentes!-.

Varios casos publicados mostram que a sarcoidose
pode estar associada ao aparecimento de neoplasias
(principalmente do pulmdo e linfomas?!?) tendo sido
proposto o conceito de sarcoidose — linfoma, causado por
anomalias imunolégicas ligadas a sarcoidose® !4,

O diagnéstico destas situagdes ¢ dificil, sendo necessa-
rio distinguir sarcoidose de reacgdo sarcéide local 24,

Descreve-se um caso de sarcoidose arrastada com evo-
lugéo para doenga de Hodgkin com envolvimento cutineo.

CASO CLINICO

Mulher de 37 anos de idade, admitida no Servigo de
Medicina 1 do Hospital de Santa Maria a 16/4/1990, por
febre, adenomegalias e ulceracdo cervical.

A histoéria remontava ha 24 anos quando, aos 13 anos,
uma radiografia do térax efectuada para esclarecer um
quadro de dor no tergo médio do hemitorax direito, reve-
lou adenopatias mediastinicas bilaterais. O achado foi
interpretado como tuberculose e a doente foi submetida a
tratamento tuberculostatico durante 18 meses.

No entanto até aos 14 anos, a paciente emagreceu 9
Kg, sofreu varios episdédios de eritema nodoso e surgiu
uma adenomegalia cervical esquerda, indolor e aderente,
sendo por isso internada no Hospital Pulido Valente. Foi
efectuada entdo bidpsia ganglionar que mostrou aspectos
compativeis com tuberculose ou sarcoidose, tendo a
doente recusado, na altura, a terapéutica proposta.

Aos 16 anos foi reinternada, desta vez no Servigo de
Doengas Pulmonares do Hospital de Santa Maria, para
esclarecimento de volumosa massa cervical esquerda,
bosselada, firme, indolor e aderente aos planos profun-
dos, sem sinais inflamatérios. Analiticamente havia ane-
mia, VS ligeiramente aumentada (20 mm), calcio e fos-
foro séricos e urindrios normais, assim como 0
leucograma e as provas de fung¢des hepética e renal. A
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reac¢do de Kveim era positiva, a reac¢do de Mantoux
negativa e na radiografia do térax mantinham-se as adeno-
megalias mediastinicas bilaterais (fig. /). Foi efectuada
ressec¢do da massa cervical, que se verificou ser composta
por adenomegalias, cujo exame histologico mostrou : ...
arquitectura geral apagada e numerosos granulomas epi-
telicides, por vezes confluentes, sem necrose central. Feito
nesta altura o diagndstico de sarcoidose, iniciou corticote-
rapia que manteve durante 2 anos, ficando assintomatica e
passando a ser seguida na Consulta de Sarcoidose.

Fig. 1 — Radiografia do torax aos 16 anos de idade. Adenome-
galias mediastinicas bilaterais.

Aos 31 anos e durante a 5% gravidez, registou-se um
aumento da pardtida esquerda com sinais inflamatorios,
astenia, emagrecimento e febre. A radiografia do torax e
o doseamento da ECA, efectuados apds o parto, foram
normais. Retomou a corticoterapia (175 mg de predniso-
na por dia) e melhorou.

Aos 34 anos, e apesar de manter a terapéutica, ainda
que em doses progressivamente menores, notou novo
aumento da pardtida esquerda e o aparecimento de ade-
nopatias cervicais esquerdas. O quadro era acompanhado
por congestdo ocular com dor, febre, astenia e emagreci-
mento. As provas de fungéo respiratoria e a radiografia
do tdérax eram normais. Foi aumentada a dose de predni-
sona para 40 mg por dia e efectuada parotidectomia
esquerda e excisdo de alguns ganglios cervicais homola-
terais. O exame histolégico de um dos ganglios mostrou
uma estrutura parcialmente substituida por granulomas
de tipo epitelidide, alguns dos quais com escassa necrose
central (fig. 2), sendo este aspecto compativel com sar-
coidose ou tuberculose. Um més depois desta interven-
¢do apareceu uma ulceragfo no local da cicatriz cirurgica
que, apesar de corticoterapia (variando entre 20 ¢ 60 mg
de prednisona por dia) e de varias plastias, se manteve.

Aos 36 anos foi de novo internada no Servigo de
Doengas Pulmonares por aumento das dimensdes da
ulcera, adenomegalias cervicais e axilares bilaterais, aste-
nia, emagrecimento e febre com sudagdo nocturna. As
analises registavam anemia e padrdo de doenga inflama-
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aumento do C3 e das o 2 € B globulinas. A LDH, a f 2
microglobulina e o cobre sérico estavam também aumen-
tados. Efectuou ainda doseamento da ECA, hemoculturas
e prova de Mantoux que foram negativos. No exame bac-
teriologico do exsudado da ulceragdo isolou-se um
Staphylococcus aureus sensivel a dicloxacilina, sendo as
pesquisas de BK, outras micobactérias e fungos negativa.

A radiografia do torax e as provas de fungfo respirato-
ria eram normais, assim como a TAC toraco-abdominal,
o mielograma e as bidpsias dssea e hepatica. Foi realiza-
da bidpsia da pele do bordo da ulcera, que mostrou infil-
tragio maciga por células linféides com caracteristicas
atipicas e células de Reed-Sternberg, correspondentes a
infiltragdo por linfoma de Hodgkin (fig. 4). A biopsia de
? — Bi6psia ganglionar aos 34 anos. Granulomas tipo epite- um ganglio eYlden(iiou uma es.,tru’t.ura tqtalmente .substl-
., alguns com escassa necrose central. tuida por proliferagéo celular linféide, difusa, polimorfa,
onde era proeminente a existéncia de células de Reed-
Sternberg. Existiam ainda alguns pequenos granulomas

. A doente teve alta a pedido antes de efectuar os epitelioides (fig. 5). Foi feito o diagnostico de doenga de
1es programados. Durante um ano manteve as mes- Hodgkin tipo celularidade mista, estadio II Bb, com
queixas, sendo entdo internada no nosso Servigo invasdo cutinea local e associagdo com reacgdo sarcdide.
és do Servigo de Urgéncia. Instituiu-se terapéutica citostatica multipla —
»s antecedentes pessoais havia a referir a auséncia de MOPP/ABV —, num total de 8 ciclos que decorreram
:0s tabagicos ou alcodlicos e cinco partos eutécicos. sem intercorréncias significativas. Ap6s o 2° ciclo, verifi-

ntecedentes familiares eram irrelevantes.
entrada no servigo a doente estava febril, palida,

habito cushingdide. Notava-se uma ulceragdo cervi- ETS g"e‘;: e ¢ f ,-'&": ® -3‘,_ 'y \1;":%'-3‘3\
xtensa, profunda, com exsudado purulento e peque- v % wn’l PR Z.z ¥ o ee
Iceragdo retroauricular. Palpavam-se multiplas ade- - Xé: ‘,S_.,o % e a = ‘,c é YA
egalias cervicais, supraclaviculares e axilares ;»‘Q g PR :"“1 .,,‘ =0 *» .““
erais, formando conglomerados, com dimensdes '\Q i?g‘ ::j 2 ‘0 “ fig o ® ’-’v} e
ando entre 1 e 5 cm, firmes, indolores, aderentes aos [ ﬂ"h.” *\"js LY b S e Wy
os profundos e sem sinais inflamatérios (fig. 3). A e ”‘-'*""”'@i o ,p'“... = ‘ﬁ D W
nte observagdo, incluindo os exames oftalmolégico *i%ded e T ’,f;" - S -" ﬁi.‘% yi &
1rolédgico, era normal. Vo %5 4, Q:‘?,C o7 ® A ?. &"9
s TN gt 8wy gy

3L - L : ® - 2 2 .

Fig. 4 - Biopsia cuténea. Infiltragio maciga por células linféi-
des com caracteristicas atipicas, células de Reed Sternberg e
células em espelho.

3 — Fotografia da doente aos 37 anos. Extensa ulceragdo
cal e ulceragdo retro-auricular esquerda.

iboratorialmente detectou-se: anemia microcitica e
crémica, doseamento do ferro sérico, ferritina e
ferrina compativeis com doenga inflamatéria, trom-

lose, lel_lcograma normal € YS de 133 mm. A favor Fig. 5 — Biopsia ganglionar aos 37 anos. Proliferacio de células
loenga inflamatdria havia ainda uma PCR de 4+, linfoides e células de Reed- Sternberg.
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Fig. 6 — Fotografia da doente apds terapéutica citostatica. Cica-
trizagdo completa das ulceragdes.

cou-se a regressdo completa das adenopatias, da sintoma-
tologia, e das ulceragBes, continuando assintomatica no
6° ano de follow-up (fig. 6).

DISCUSSAO

Ha dois aspectos importantes a salientar neste caso.
Sdo eles o atingimento cutdneo na doenga de Hodgkin e
a associagdo desta 1ltima com a sarcoidose.

LESOES CUTANEAS NA DOENCA DE HODGKIN

As manifestagdes cutdneas na Doenga de Hodgkin
ocorrem em 17 a 53% dos casos, correspondendo a mai-
oria a sindromas paraneoplasicos (ndo especificas), mais
do que a infiltragdo tumoral (especificas).

As manifestagdes ndo especificas incluem prurido,
papulas de prurigo, hiperpigmentagéo, urticaria, eritro-
dermia, dermite esfoliativa, eritema multiforme, eritema
nodoso, erupgdes eczematiformes e psoriasiformes, lesd-
es bolhosas, herpes zoster e alteragdes troficas?’2%,

As manifesta¢des especificas sdo muito menos fre-
quentes: 3,4 a 7,6% nas séries mais antigas?%3! ¢ 0,5%
nas revisdes recentes. Este decréscimo pode ser devido
ao melhor diagnéstico e tratamento da doenga de Hodg-
kin, visto estas lesGes serem geralmente encontradas em
estadios muito avangados da doenga®2. Localizam-se
predominantemente no tronco*!32 como papulas ou
noédulos, mas podendo ser também constituidas por pla-
cas, tumores e ulceragdes isoladas ou em associagdo;
pode ocorrer eritrodermia3!-33. O primeiro caso de infil-
tragdo cutdnea especifica foi descrita em 1906 por
Grosz*.

Os mecanismos de formagdo destas lesGes parecem
ser: disseminagdo linfatica retrograda a partir de ginglios
afectados, extensdo directa a pele de células tumorais de
génglios subjacentes ou implantagdo cirirgica de tecido
linfomatoso, especialmente ap6s bidpsias repetidas ou
tentativa de dissecg@o em bloco e disseminagdo hemato-
génica. A disseminagdo linfatica retrograda é o mecanis-
mo mais frequentemente implicado nas lesGes cutineas
da doenga de Hodgkin3%-32,
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No caso por nés descrito, a ulceragdo cutdnea podera
ter resultado de disseminagéo linfatica retrégrada de gin-
glios regionais, de extenséo directa a pele a partir de gin-
glios subjacentes ou de implantagio cirtrgica na altura
da excisdo ganglionar alargada.

O intervalo médio entre o diagndstico da doenga de
Hodgkin e o aparecimento de lesdes cutdneas é de 32
meses, sendo a maior demora descrita de 13 anos?!, mas
alguns doentes sofrem ja de lesdes cutineas (especificas
e ndo especificas) na altura do diagnoéstico da doenga de
Hodgkin27-32,35-38_

A existéncia de doenga de Hodgkin primariamente
cuténea estd ainda em discussdo®>36. Na maioria dos
casos em que se levantou esta hipotese, lesGes gangliona-
res foram diagnosticadas simultaneamente ou entre 2 a 7
meses depois®’38. No entanto, estdo descritas lesdes cuta-
neas, que evoluiram isoladamente entre 6 a 20 anos3!-5,
a que se seguiram, alguns anos ou décadas depois, ade-
nopatias generalizadas?®*°, Estas situagdes foram descri-
tas antes de haver técnicas diagndsticas tio sensiveis
como as actuais. Em revisOes recentes destes casos, ndo
foi confirmada qualquer doenga de Hodgkin cutinea iso-
lada3%32, por ndo se excluir doenga sistémica oculta ou
outras afecgdes que fazem parte do diagnéstico diferenci-
al da doenga de Hodgkin cutinea, nomeadamente micose
fung6ide®50 ou papulose linfomatéide*!#2, Existem no
entanto descri¢des de recidivas exclusivamente cutineas,
apos remissdo’! 3437,

A resposta a terapéutica dirigida & doenga de Hodgkin
cutanea ¢ dificil de avaliar na literatura revista, e depende
fundamentalmente do estadio clinico-patolégico!-*3,
Existem varias modalidades terapéuticas que incluem:
aplicagdo de mostarda nitrogenada topica e/ou radiotera-
pia em lesdes limitadas e poliquimioterapia (MOPP,
MOPP / ABV) associada a radioterapia cutdnea em baixa
dose no caso de lesdes disseminadas?63137, A resposta é
geralmente lenta e ha grande tendéncia a recidiva e a
resisténcia & quimioterapia, principalmente devida a fac-
tores mecanicos secundérios & obstrugdo linfatica31343743,

O significado progndstico das lesGes cutineas ndo
especificas ndo ¢é claro. Enquanto em alguns estudos estd
associado a pior prognéstico®?%3, noutros cursa com rela-
tiva benignidade3443-43,

Enquanto este padriio parece ter algum significado
progndstico, 0 mesmo ndo acontece com o tipo histologi-
co da les@o cutdnea. Também néo foi verificada qualquer
correlagdo entre a forma inicial da terapéutica e a subse-
quente localizagdo, tipo clinico ou histologico da lesdo
cutdnea — estes estdo sobretudo dependentes da activida-
de da doenga®!3242,

Segundo alguns autores, a teoria de que o linfoma de
Hodgkin cutineo tem sempre mau progndstico, deve-se
ao facto de aparecer geralmente no contexto de doenga
avangada. Quando implica apenas extensdo directa a
pele, ndo tem esse significado3!3%37,

A nossa doente, excluindo o atingimento cutineo, ndo
tinha critérios para um estadio avangado da doenga.
Assim, a lesdo cutdnea existente devia traduzir apenas
uma extensdo directa a pele da doenga de Hodgkin gan-
glionar regional
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Estes factos, embora raros, justificariam a boa evolu-
¢do e a rapida resposta a terapéutica com remissdo de 6
anos até esta data.

ASSOCIACAO ENTRE SARCOIDOSE
E DOENCA DE HODGKIN

A associagdo entre sarcoidose e algumas neoplasias -
nomeadamente pulmonares e linfomas — é conhecida,
embora seja pouco frequente e a relagio entre elas esteja
ainda mal definida®!%. Em 1974, Brincker, num estudo
envolvendo 2544 doentes com sarcoidose pulmonar,
verificou que a neoplasia do pulméo e o linfoma eram,
respectivamente, 3 e 11 vezes mais frequentes do que o
esperado na populagdo em geral, com uma incidéncia
muito alta nos primeiros 4 anos apds o diagndstico de
sarcoidose!?.

Ha casos em que é dificil determinar se a doenga de
Hodgkin é ou ndo complicagdo da sarcoidose! 1%, princi-
palmente quando a precede ou o diagndstico das duas €
simultineo, porque nos linfomas — € em particular na
doenga de Hodgkin — encontram-se frequentemente gra-
nulomas epitelidides (reacgfo sarcoide). Assim o diag-
nostico desta associagdo tem que ser estabelecido com
base em critérios bem definidos®2°.

Em 1986 novo estudo, mais uma vez da autoria de
Brincker, confirmou que linfomas e outros tumores eram
significativamente mais frequentes nestes doentes, sobre-
tudo nos de meia idade e com sarcoidose crénica. Foi
entdo proposta a criagdo de uma sindroma, denominada
sarcoidose-linfoma, causada pelas anomalias imunol6gi-
cas associadas & sarcoidose! !4,

A sarcoidose precede geralmente a doenga de Hodg-
kin, havendo, no entanto, dois casos publicados em que
se verifica o contrario. O diagndstico nestes casos ¢ difi-
cil, dada a ambiguidade dos achados clinicos e fisiologi-
cosl0,

A data precisa do inicio da doenga de Hodgkin € tam-
bém dificil de determinar'!°, H4 quem considere que,
em certos casos, o diagnostico inicial de sarcoidose esta-
ria errado, presumindo que o linfoma tinha estado sem-
pre presente, coexistindo com reacgdo sarcoide. Nestes
casos, esta reacgio seria tdo extensa que ocultava o linfo-
ma, ou o ganglio biopsado ndo estaria envolvido pelo lin-
foma®-13,

A probabilidade de se tratar de uma associagdo e ndo
de uma doenga unica, é tanto maior quanto maior for o
intervalo entre os dois diagnosticos. A existéncia de gra-
nulomas disseminados é mais a favor de se tratar de sar-
coidose do que de reacgdo sarcéide®!°.

Nesta associagio existe sempre um defeito imunol6gi-
co e duas hipéteses se colocam: ou ambas as doengas
resultam de uma alteragdo do sistema imunitario ou a
alteragdo deste sistema existente na sarcoidose, leva ao
aparecimento de linfomas e de outras neoplasias. Por
outro lado, a terapéutica corticoide prescrita habitual-
mente na sarcoidose também ndo ¢ alheia ao aumento de
probabilidade do desenvolvimento de neoplasias®!!.

A existéncia de sarcoidose parece ndo afectar o prog-
nostico da doenca de Hodgkin, mas os corticoides dirigi-
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dos ao seu tratamento podem tornar indolente a evolugdo
do linfoma, levando a uma resposta parcial, com regres-
sdo do componente linfocitico, mantendo-se o neoplasi-
co. Dois casos descritos, documentam desenvolvimento
lento de doenca de Hodgkin — 4 ¢ 10 anos — sob cortico-
terapia!l.

A ocorréncia de reacgdo sarcdide na doenga de Hodg-
kin é mais frequente do que a de sarcoidose, sendo as
duas situagdes dificeis de distinguir na pratica clinica'?!3.

A reacgio sarcoide consiste na presenga de granulomas
epitelidides que ndo significam mais do que uma resposta
imunitaria inespecifica, comum a infecgdes e neoplasias €
foi descrita pela primeira vez em 1917 por Herxheimer 13,

A incidéncia da reacgdo sarcdide nos tumores foi
determinada em varios estudos que ndo podem ser direc-
tamente comparados por diferengas de metodologia.
Assim esta incidéncia varia entre 4 ¢ 6% com o tipo de
material apreciado — bidpsia, pega operatéria ou material
de necrépsia — e com os critérios histologicos utilizados.
A reacgdio sarcdide existe em grande variedade de tumo-
res solidos, particularmente nos génglios linfaticos regio-
nais que nio apresentam metéstases!>%.

Nos linfomas, a determinagio da incidéncia da reacgdo
sarcoide é mais complicada, pelo facto de células epiteli-
dides e células gigantes de Langhans serem comuns as
duas patologias'3?!. Em 1937, Nickerson, mencionou
brevemente a existéncia de reacgdo sarcoide na doenga
de Hodgkin, mas foi Brincker quem, em 1970, a descre-
veu e discutiu pormenorizadamente pela primeira vez?2.
Desde entdo foram feitos varios estudos que mostram
uma Frequéncia de cerca de 9% desta reacgdo na doenga
de Hodgkin!>24.

O primeiro caso de reacgéo sarcoide em linfomas ndo
Hodgkin foi descrito por Kissel et al em 1962'°. Estudos
posteriores indicam uma incidéncia de 7,3% — cerca de
metade do que na doencga de Hodgkin.

A reacgdo sarcoide é provavelmente devida a antigéni-
os derivados das células tumorais, que provocam uma
reacgdio de hipersensibilidade, levando a formagdo de
granulomas!3,

Aparece em ganglios atingidos ou ndo pela neoplasia,
no tumor propriamente dito, bem como noutros orgios -
bago, figado, medula —, o que ndo implica o aparecimen-
to da doenga nesses tecidos!>20. Pode ser t3o extensa que
complique o diagndstico de neoplasia ou linfoma subja-
cente podendo ocultar a detecgdo de depésitos metastati-
cos e confundir-se com sarcoidose!>!°. A situagdo inver-
sa, em que a sarcoidose é tomada por reacgdo sarcoide
em doentes com linfoma, também & possivel e ha varias
descrigdes do facto!3.

O significado prognostico da reacgio sarcoide € varia-
vel. Nas doengas infecciosas os granulomas parecem ter
um efeito protector, 0 que ¢ menos evidente nos tumores.
Podem, no entanto, ser marcadores da resposta anti-
tumoral, imunologicamente mediada pelos macréfagos.
Assim sendo, a reacgdo sarcoide estaria associada a
melhor sobrevida, aspecto que nfo foi convenientemente
estudado nos tumores sélidos. Na doenga de Hodgkin
foram ja efectuados estudos que descrevem remissoes
mais prolongadas e maior tempo de sobrevida nos doen-
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tes em que existe reacgdo sarcoide, o0 que corresponde a
melhoria do prognéstico!3-2023,

Destaca-se ainda que a presenga de sarcoidose ou de
reacgdo sarcoide ndo deve influenciar a terapéutica da
doenga de Hodgkin.

No nosso caso € dificil determinar quando se iniciou a
doenga de Hodgkin, bem como a existéncia presente de
sarcoidose ou apenas de reacgio sarcéide.

E nossa convicgdo que a doenga de Hodgkin se tera
iniciado na altura do reaparecimento das queixas da
doente aos 34 anos, com infiltragdo cutinea apds a res-
secgdo ganglionar alargada. E discutivel e bastante duvi-
doso que existisse nessa altura sarcoidose. Provavelmen-
te tratar-se-ia ja de extensa reacgdo sarcdide a doenga de
Hodgkin, nfo tendo as bidpsias conseguido mostrar esta
ultima.

A doente possuia um defeito imunologico que condici-
onou o aparecimento de sarcoidose e depois de linfoma,
ou as alteragdes imunoldgicas derivadas da sarcoidose,
juntamente com o déficite imunitirio condicionado pela
corticoterapia de longa duragio, predispuseram ao apare-
cimento de linfoma.

Por outro lado, a doenga de Hodgkin ter-se-a mantido
indolente durante varios anos devido a essa mesma corti-
coterapia, que levou a uma resposta parcial da doenga.

CONCLUSAO

O atingimento cutdneo na doenga de Hodgkin ¢ raro e
os mecanismos implicados sdo a disseminagdo linfatica
retrograda, a extensdo directa a pele e a via hematogénica.

Estas lesdes sdo habitualmente secundarias 4 doenga
ganglionar avangada, ndo existindo evidéncia de doenga
primariamente cutinea.

A resposta a terapéutica com radio ou quimioterapia, é
geralmente lenta e com recidivas frequentes.

O significado prognéstico desta situagio é controverso,
variando com o padrdo de atingimento cutineo e com a
extensdo da doenga de base.

A associag@o de sarcoidose e doenca de Hodgkin é
pouco frequente, sendo o seu diagnéstico dificil, dada a
ambiguidade dos achados clinicos e fisioldgicos.

A deficiéncia imunoldgica relacionada com a sarcoido-
se, ou com a sua terapéutica, pode dar origem ao apareci-
mento de linfoma. Por outro lado, pode existir uma alte-
ragdo imunitaria que leva ao aparecimento das duas
patologias.

A possibilidade de existéncia de reac¢io sarcoide —
também ela de base imunolégica — na doenga de Hodg-
kin, dificulta ainda mais o diagndstico, pois esta reacgio
pode ser tomada por sarcoidose, ou ser tdo extensa que
oculte a presenga de linfoma.

A sarcoidose parece ndo afectar o prognéstico da doen-
¢a de Hodgkin, enquanto que a reacgdo sarcdide estd
associada a remissdes mais prolongadas e a maior tempo
de sobrevida.

A terapéutica da doenga de Hodgkin nio deve ser
influenciada pela coexisténcia de sarcoidose ou de reac-
¢ao sarcoide.

Neste caso, a sarcoidose precedeu em varios anos a
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doenca de Hodgkin, a qual surgiu acompanhada de
¢do sarcoide e foi responsavel pela ulceragdo cutine

A remissdo rapida e mantida deve relacionar-se «
pequena extensdo da doenga ganglionar, com a pre
de reacgdo sarcoide e com o tipo benigno de padt
atingimento cutineo.

Nio encontramos relag@o entre sarcoidose e ating
to cutaneo pela doenga de Hodgkin.
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