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RESUMO 

Os autores descrevem um caso de ､ｯ･ｮｾ｡＠ de 

Hodgkin, do subtipo esclerose nodular, numa 
mulher de 24 a nos de idade. A forma de apresenta-

ｾｩｯ＠ dinica, pouco habitual, e constituida por uma 

massa na regiio estemal e parede anterior do 
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ABSTRACT 

A case of a 24 years old woman with Hodgkin's 

disease, nodular sclerosis subtype, is reported. The 

disease present with an anterior chest waU mass, an 

unusual clinical presentation form. The patient 

receive MOPP chemotherapy and adjuvant radio-
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hemit6rax aquerdo, a qual ad quire ennde volume 
ao fim de 2 anos e meio de ･ｶｯｬｵｾｬｯ＠ natural da 
､ｯ･ｮｾ＠ Esta e tratada com quimioterapia (MOPP) 
e radioterapia adjuvante, sofrendo uma reeresslo 
total das suas ｭ｡ｮｩｦ ･ｳ ｴ｡ｾ Ｖ･ｳ＠ dlnicas. 
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Palavras-cbave: Doenya de Hodgkin; Massa da parede 
toracica anterior; Fonna de apresentacao clinica 

INTROOUCAO 

A Doen9<1 de Hodgkin(DH) corresponde a 14% dos 

lin lomas malignos e a 0.5% de todas as neoplasias ( 1 ). 

Caracteriza-se histopatologicamente pela presenr,:a 

de celulas de Reed-Sternberg (R-S), as quais consti-

tuem uma minoria da ｰｯｰｵｬ｡ｲＬＺｾｯ＠ celular do tecido 

tumoral e ･ｳ ｴ ｾｯ＠ envolvidas por um meio celular, 

claramente maioritario, de natureza inflamat6ria, 

constituido por linfocitos, eosin6fi los e histiocitos. 

Descrevem-se 4 subtipos histopatol6gicos numa 

classificar,:ao inicialmente desenvolvida por Lukes e 

Bu tler ( 1966) e posteriormente modificada pela 

Con ferencia de Rye ( 197 1 ): esclerose nodular, 

celularidade mista, predominio linfocitario e deple-

ＹｾＰ＠ linfocitaria. 

A extensao anat6mica da DH, inicialmente descri-

ta de acordo com a ｣ ｬ｡ ｳｳ ｩｦｩ ｣｡ｲＬＺｾｯ＠ da Ann Arbor, e 

actual mente feita segundo os criterios do Meeting de 

Cotswolds( 1989). 0 grau de ･ｸｴ･ ｮｳｾｯ Ｎ＠ aquando do 

dlagn6stico, e de relevante valor progn6stico. 

0 envolvimento da parede toracica na DH e pouco 

frequente, ocorrendo sobretudo nas forrnas mediasti-

nicas com grande volume tumoral (2). 

CASO CLiN ICO 

Mulher de 24 anos de idade, rar,:a negra, natural e 

residente em Mor,:ambique. Refere o aparecimento, 

em finais de 1995, de uma ｴｵｭ･ｦ｡｣ｲＬＺｾｯ＠ na regiao 
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therapy with complete resolution of her c:llnical 
manifestations. 
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Key-words: Hodgkin's disease; Anterior chest wall 
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estemal e parede anterior do hemit6rax esquerdo. 

Esta tern urn crescimento Iento mas progressivo, 

causando ligeiro prurido local mas sem outra sinto-

matologia a esse nfvel. Cerca de urn ano depois refere 

o aparecimento de tumefac9oes nas regioes supracla-

vicu lar esquerda e axilares, as quais sofrem tambem 

um crescimento Iento mas progressivo, nao existindo, 

no entanto, outra sintomatologia local. Em Dezembro 

de 1997 comer,:a a referir febre, diaforese noctuma e 

perda de peso, sendo intemada, em Maio de 1998, no 

Servir,:o de Medicina 3 do Hospital de Santa Maria 

para esclarecimento etiol6gico do caso. 

Esta vigil e colaborante, descorada e emagrecida. 

A perda de peso e quantificada em mais de I 0% do 

peso corporal. A ten sao arterial e de I I 0/60mmHg, o 

pulso radial, regular e ritmico, de I 00 p/m, a tempera-

tura axilar de 37,8° C, a frequencia respirat6ria de 

20c/m. Nao se observam alterar,:Oes no exame objecti-

vo da caber,:a. Palpam-se adenopatias submentonia-

nas, sub-maxilares bilaterais e latero-cervicais es-

querdas com t/2cm de diametro maior, elasticas, 

indolores e m6veis e um conglomerado adenopatico 

na fossa supraclavicular esquerda com 7 por 6cm de 

diametros maiores, duro-elastico, indolor e aderente 

aos pianos profundos. No pescoyo nao se identificam 

outras alteravoes. Observa-se uma massa na regiao 

estemal e parede anterior do hemit6rax esquerdo com 

16 por I Ocm de diametros maiores, oval, duro-elasti-

ca, indolor, aderente aos pianos profundos e com 

ｨｩｰ･ｲｰｩｧｭ･ｮｴ｡ｾｯ＠ da pele suprajacente (Fig. I). 

Palpam-se conglomerados adenopaticos nas regioes 
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Fig. I - Massa volumosa ( 16x I Ocm) na rcgtao es1crnal e na parede anterior do 

hemitorax esquerdo. com ｨｩｰ･ｴｰｴｧｭ｣ｮｴ｡ｾ｡ ｯ＠ da pele suprajacente 

axilares, elasticos, indolores, m6veis sobre os pianos 

superficial e profunda. A ｩｮｳｰ･ｾｯ＠ e a palpayao do 

prec6rdio nao tem alterayoes tradutoras de patologia 

cardiaca A auscultac;ao cardiaca e normal. 0 som claro 

pulmonar, as vibrayees vocais eo murmurio vesicular 

estao mantidos simetricarnente, este ultimo sem ruidos 

adventicios. A observa9ao das mamas tambem nao 

revela anomalias. 0 abd6men estfllivre, sem massas ou 

organomegalias. Os membros e os orgaos genitals 

externos nao tern alterae(oes. 0 exame neurol6gico e 

normal 

Observam-se os seguintes valores laboratoriais : Hb-

8.0g/dL; VGM-68.1 IL; CHGM-31 .1 gldL; GB-

41.8x I 011/L; neutrofilos-91.7%; plaquetas-384x 109/L; 

VS-66mm l"h; Fe serico-27 j.!g/dL; CTFF-233 f1g/dL, 

ferritina serica-76.4nglmL; ureia-5mmoi/L; creatinina 

se ri ca-6211 mol / 1 L ; ka I iem i a-4 . 2m mo 1/ L ; 

natremia 136mmoi/ L; ca lcemia-2. 19mmol/L: 

fosfatemia-1.59mmol/L: AST -6U IlL; AL T4U VL. LDH-

164Ul/L; fosfatase alcahna-69UIIL; yGT-9UIIL; 

bilirrubinernia total 4j.!moi/L; proteinas sericas totais-

77g!L; albumina serica-34.9g!L; 1ll-2.9g1L; 1l2- 8.6g/L; 

P-8.4g!L; y-22g/L. 

A radiografia do t6rax tem hipotransparencia 
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heterogenea dos tres quartos inferiores do campo 

pulmonar esquerdo. a qual se estende as partes moles 

adjacentes, sendo mais acentuada na metade intema do 

tere(o medio daquele campo onde faz sinal de silhueta 

com a sombra cardiaca (Fig.2). A tomografia axial 

computorizada (TAC) cervical confinna a existencia 

de adenopatias submentonianas, sub-maxilares e 

jugulares intemas esquerdas, bern delimitadas, com 

I /2cm de dirnensoes e de massa adenopatica supra-

clavicular esquerda com cerca de 7cm de diametro no 

plano transversal, ultrapassando a transi9a0 cervico­

·tonicica A TAC torcic1ca mostra massa volumosa 

envolvendo as partes moles anteriores esquerdas do 

t6rax, estemo, costelas e mediastino anterior ao nivel 

das cadeias ganglionares mamarias internas esquer­

das (Fig. 3), adenopatia retro-cava, pre-traqueal e 

adenopatias axilares bilatcrais. A TAC abdominopel­

vica mlo revel a altera90es. 

Faz bi6psia cirurgica da massa toracica que 

dtagnostica doen9a de llodgkin, do tipo esclerose 

nodular (Fig.4 ). 

Perante este diagn6stico efectua cintigrafia com 

go/hum que identifica zonas de fixae(ao do radiois6-

topo nas regiOes cervical e supraclavicular esquerdas, 

Vol V W3 35 1 



REVISTA PCJRTUGUESA DE PNEUMOLOGIA 

Fig. 2 - Radiografia do torax em P A: hipotransparencia dos tres 
quartos inferiores do campo pulmonar esquerdo, 

estendendo-se as partes moles adjacentes 

axilares e mediastinica. Nesta ultima ha extensa:o ao 

campo pulmonar esquerdo e a parede toracica anteri-

or esquerda. Observa-se tambem hiperfixacrao nao 

habitual sub-maxilar bilateral e ao nivel dos ossos 

longos. Faz mielograma e bi6psia 6ssea que nao 

Fig. 4- A- Faixa de colageneo delimitando o infiltrado celular 

B - lnfiltrado celular com linfocitos, plasmocitos, 
eosin6filos e celulas lacunares (seta), variantes das. 

celulas de Reed-Sternberg, tipicas da doenca de Hodg-
kin, do subtipo esc lerose nodular (H-E, X I 00) 

Fig. 3 - T AC toracica: massa volumosa envolvendo as partes moles anteriores 

esquerdas do torax, estemo, costelas eo mediastina anterior ao nivel das 

cadeias ganglionares mamarias intemas esquerdas 
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identifica ｩ ｮｦｩ ｬ ｾ＠ medular por ､ｯ･ｮｾ＠ de Hodgkin. 

Admite-se urn estadio liE X B ("clinical stage"). 

E submetida a seis ciclos de quimioterapia (QMT) 

com MOPP, seguidos de radioterapia (RT) adjuvante, 

36Gy (manto). Assiste-se a regressao total da massa 

toracica e das adenopatias bern como da sintomato-

logiaB. 

DlSCUSSAO 

A DH e caracterizada pelas celulas de R-S, as quais 

correspondem a 1-2% da ｰ ｯｰｵ ｬ ｡ｾｩｬｯ＠ celular total do 

linfoma Sao celulas grandes, de nucleos bi ou multilo-

bulados e nucleolos eosinofilicos, existindo vanas 

variantes morfol6gicas. Distinguem-se, do ponto de 

vista imunol6gico, das celulas da maioria dos linfomas 

nao Hodgkin, pela ausencia de urn padrilo caracteristico 

de expressao antigenica celular B e T A ･ｸ｣･ｾｯ＠ e 

observada, no entanto, na DH de subt1po predomimo 

linfocit.ario, cujas celulas malignas expressam marcado-

res celulares B (3). As celuJas de R-S neste subtipo de 

DH expressam tam bern o antigenio CD45RB, enquanto 

que as celolas de R-S nos outros subtipos de DH sao 

CD45RB negativas. Dois antigenios da celula de R-S 

tern sido de utilidade diagn6stica: o CD 15 (Leu M I) 

que, no entanto, nilo se exprime no subtipo predomi-

nio linfocitario e o CD30 (Ki-1) que se encontra 

virtualmente presente em todas as celulas de R-S (4). 

Os estudos citogeneticos das celulas de R-S, em 

contraste com os linfomas nilo Hodgkin, tern revelado 

poucas vezes anomalias hiperdipl61des clonais, 

embora a aneuploidia seJa comum 0 genoma do 

virus Epstein-Barr, por vezes monoclonal , tern sido 

identificado em 60% dos casos do subtipo celularida-

de mista e em 30% dos casos dos subtipos esclerose 

nodular e depleo;ilo hnfocitaria 

Sao descritos, como ja foi afinnado, 4 subtipos 

histopatol6gicos de DH. 

- 0 subtipo esclerose nodular eo mais frequente, 

contribuindo para 40 a 75% dos casos. Tern as 

chamadas "lacunar variants" das celulas de R-S. 

Predomina em mulheres jovens com envolvunento 
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cervical, supraclavicuJar e mediastlnico. Apresenta-

-se habitualmente em estadios limitados. 

- 0 subtipo celularidade mjsta ocorre em 20 a 

40% dos casos. Tern muitas celulas de R-S. 

Observa-se particularmente em homens, crian-

ｾ＠ e idosos. Apresenta-se em estadios ｡ｶ｡ｮｾﾭ

dos, com sintomas constitucionais e manifesta-

cOes de imunodeficiencia 

- 0 subtipo predomfnio linfocitario, difuso ou 

nodular, tern sido interpretado por alguns 

autores como sendo urn linfoma nao Hodgkin, 

nilo relacionavel com os outros subtipos de DH. 

Ocorre em 5 a 15% dos casos. As eel u las de R -S 

sao raras. Tern urn claro predominio masculino 

(4: I). Aquando do diagn6stico 70% dos doen-

tes estao num estadio precoce. 

- 0 subtipo depleccao linfocitaria ocorre tam bern 

em 5 a 15% dos casos As celulas de R-S sao 

numerosas e pleom6rficas. E mais frequente 

em 1dosos. Apresenta-se de modo extenso e 

sintomatico. A febre, a ictericia, a hepatoesple-

nomegaJia e a pancitopenia silo elementos 

clinico-laboratoria1s predominantes. As adeno-

patias peri fericas ou mediastin1cas sao raras. 

Pode estar associado ao sindromc da imunode-

ficiencia adqu irida (5). 

A DH tern uma distribuicao etaria bimodal. 

Observa-se urn pico de incidencia em adolescentes e 

aduJtos jovens (entre os IS e os 35 anos) e urn segun-

do pico ap6s os 50 anos de idade. Em 60 a 80% dos 

doentes ha envolvimento dos ganglios cervicais. A 

､ｯ･ｮｾ＠ intra-toracica ocorre em 70 a 85% dos casos. 

Os doentes com envolvimento mediastinico sao mais 

jovens (29 anos) do que os que nilo tern ､ｯ･ｮｾ＠ medias-

timca (38 anos). Em muitos casos o envolvimento 

mediastinico e assintomatico, sendo uma descoberta 

radiol6gica Os doentes podem ter, no en tanto, sinais de 

compressao ou invasao das estruturas vfzinhas. Sessen-

ta e sete a 76% dos doentes com DH tern uma raruogra-

fia do t6rax anonnal e 90% destes tern envolvimento 

ganglionar bilateraJ assimetrico. Os ganglios prevascu-

lares e paratraqueais ｾｯ＠ os mais frequentemente 

envolv1dos. S6 15% dos doentes com DH intratoracica 
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tern alargamento de urn unico grupo ganglionar. Em 

12% dos doentes com DH intratoracica ocorre invasao 

directa do pulmao, quase sempre a partir de adenopati­

as hi lares. Urn envolvimento ganglionar ｭｾ､ ｩ｡ｳｴｬｮｩ｣ｯ＠

extenso pode estar associado, por sua vez, a edema 

mtersticial pulmonar causado por obstruyao linfatica ou 

venosa. Setenta e urn a 85% dos doentes com DH 

recem cliagnosticada tern envolvimento torac1co identi­

ficado por tornografia axial computorizada. 0 envolvi­

mento mediastinico pode manifestar-se por muhiplas 

massas arredondadas (adenomegalias), por uma massa 

volumosa dominante (conglomerado adenopat1co) ou 

por uma massa timica Podem observar-se tambem 

fen6menos de ､ ･ｳ ｬｯ｣｡ｾｯ Ｎ＠ compressao ou mvasao das 

estruturas vasculares, pericArdia, corac;ao, arvore 

traqueo-bronquica, pleura, pulmao e parede toracica 

(6). 0 envolvimento hepatico e medular implica habitu­

ahnente wna participac;ao esplenica Em analise multi­

variada sao factores preditivos de envolvimento mt:!du­

lar o subtipo deplec9ao linfocitaria e a existenc1a de 

febre, esplenomegaliae leucopenia (7). E de ref(mr que 

a OH disseminada ocorre corn maior frequencia no 

subtipo atras mencionado e no subtipo celularidade 

mista A febre, a diaforese noctuma e a perda de mais 

de I 0% do peso corporal nos seis meses an ten ores, 

definidos como sintomas B, sao fonna de apresent<tc;ao 

da OHern 20 a 30% dos doentes. A febre pode pers1stir 

por semanas intervalada por periodos afebris (upo 

Pel-Epstein). A ausenc1a destes smtomas c des1gnada 

com a tetra A Adora nivel dos locats envolv1dos pela 

､ｯ･ｮｾ＠ ap6s consumo de alcool e o prurido gt!nerahza­

do podem tambem ocorrer. Esta descmo o sindrome 

nefr6tico causado por doen9a glomerular de altera9t)es 

mlnirnas e a osteoartropatia h1pertr6fica no contexto de 

doenc;a intratoracica A ｲ ･｡ｾｯ＠ leucem6ide e a trombo­

cuose sao comuns. A eosinofi lia ocorre com alguma 

frequencia, sobretudo nos doentes com prurido A 

anemia, identica a observada nas outras neoplas1as ou 

na doen98 cr6mca, pode acornpanhar a OH, nao stgm­

ficando invasao medular ou h1peresplenisrno. A anem1a 

hemolitica e a trombocitopenia auto-imunes estao, por 

sua vez, descritas na literatura Pode haver pancitopenia 

por invasao e fibrose da medula. A linfocitopema 
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absoluta, o aumento da velocidade de sedimenta9ao e 

da desidrogenase lactica tern sido relacionados com urn 

progn6stico menos favoravel. Tem-se observado 

h1percalcemia secundaria a sintese aumentada de I o:25 

(0H) 203. 

Em 1971 surgiu a classifica9ao de estadiamento 

segundo Ann Arbor, de caracteristicas anat6micas e 

descrevendo a localizavao do tumor em rela9ao ao 

diafragma, Em 1989 essa classi fica9ao foi revista em 

Cotswolds, saindo dessa rcvisao o reconhecimento da 

1mportancia do volume tumoral e a defini9ao de 

"bulky disease", designada com a Jetra X: massa 

ocupando mais de um ter90 do diametro intratoracico 

(em 05-06 na radiografia postero-anterior do t6rax) 

e massa ganghonar com rna is de I Ocm de d1ametro 

ma1or. E de mencionar ainda o conceito de "clinical 

stage", o qual se refere ao estad1amento obtido apenas 

pela hist6na, exame objecti vo e estudos radiol6gicos 

eo concelto de "pathologic stage", o qual implica a 

abordagem c1rurgica de locals potencial mente envol­

vidos (laparotomia exploradora e esplenectomia). 

0 tratamento eo progn6st1co da OH estao, sobre­

tudo, dependentes do estadio da doenya. Os doentes 

ｾｮＱ＠ estadio I ou IIA, sem "bulky disease", tratando-se 

de um "pathologic stage", devem fazer apenas RT. 

Em caso de estadio II de doenc;a subdiafragmatica 

com envolvimento dos ganglios para-a6rticos e 
recomendada a adm1n1stravao de QMT. A QMT 

1solada e tambem recomendada em caso de "clinical 

stage" Os doentes em estadio I ou liB, sem ''bulky 

disease", tratando-se de urn "pathologic stage", 

devem ser submeudos as mesmas propostas terapeuti­

cas admitidas para os estadios atras referidos. Contu­

do o grau de recaida e agora mais elevado. A QMT 

1solada continua a ser recomendada em caso de 

"clmical stage" Os doentes em estadio I ou IIX 

devern ser submet1dos a se1s ciclos de QMT de 

combinavao (MOPP, ABVO, MOPP/ABVD ou 

MOPP I ABV "hybrid") e a RT sobre os locais de 

"bulky disease". Os doentes em estadio IliA, lllB ou 

IV devern fazer QMT de com bmac;ao. Para a maioria 

deles seis ciclos de QMT sao sufic1entes. Cerca de 

15% necessita, no entanto, de oito ciclos. Dez a 15% 
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nao obtem ｲ･ｭｩｳｾｯ＠ completa. Nestes casos a associ-

｡ｾ｡ｯ＠ de RT pode consegui-la (8). Os doentes em 

recaida ap6s RT devem fazer QMT de ｣ｯ ｭ｢ ｩｮ｡ｾ｡ｯ Ｎ＠

Os doentes em recaida ap6s QMT de ｣ｯ ｭ｢ ｩｮ｡ｾ｡ｯ＠ ou 

ap6s QMT associada aRT e os doentes com ､ｯ･ｮｾ＠

refractaria devem fazer QMT de alta dose acompa-

nhada de ｴｲ｡ｮ ｳｰｬ｡ ｮ ｴ｡ｾ｡ｯ＠ medular . aut61oga ou de 

celulas estaminais do sangue periferico (9). 

A invasao da parede ton\cica (qssos e partes 

moles) pelos linfomas toracicos e referida em 2-5% 

dos casos, ocorrendo sobretudo nas formas com 
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