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LINFOMA ADRENAL PRIMARIO BILATERAL COM ENVOLVIMENTO
DO SISTEMA NERVOSO CENTRAL: RELATO DE CASO*

Marcelo Souto Nacif', Gustavo Federico Jauregui?, Ricardo Andrade Fernandes de Mello®,
Marcia Heizer®, Carolina Benvegnu Nahime®, Alair Augusto Sarmet Moreira Damas dos Santos®

Os autores demonstram os principais achados do linfoma adrenal primario nas tomografias computadoriza-
das (TC) de abdome e cranio e na ressonancia magnética (RM) do cranio, apresentando um caso raro de um
paciente do sexo masculino, 72 anos de idade, com progressiva deterioracdo do estado mental, evoluindo,
num periodo de dois meses, com perda da memdria recente, desorientacéo e, finalmente, franco quadro
demencial. O paciente foi submetido a investigacdo por métodos de imagem com TC de créanio (sem admi-
nistracdo venosa de contraste iodado), térax e abdome (sem e com administracdo venosa de contraste
iodado), e RM de cranio (antes e apds a administracdo venosa de gadolinio). Na TC de cranio observaram-
se areas nodulares levemente hiperdensas, adjacentes aos ventriculos laterais. A TC de térax ndo mostrou
alteracoes relevantes. Na TC do abdome foram demonstrados nédulos sélidos em ambas as adrenais. A RV
de cranio evidenciou impregnacédo difusa e nodular do epéndima do IV ventriculo, Ill ventriculo, cornos
anteriores e temporais, atrios e corpo dos ventriculos laterais. O diagnéstico definitivo foi realizado através
do estudo imuno-histoquimico da peca apés bidpsia da adrenal. Os autores concluiram, apés revisdo atua-
lizada da literatura, que a TC e a RM sdo métodos essenciais na deteccdo e melhor avaliacdo de linfomas
adrenais primarios, principalmente quando associados a envolvimento do sistema nervoso central, e a RM
mostra-se mais sensivel para a deteccdo de lesGes extracerebrais nos espacos epidural e subdural, princi-
palmente apés a administracdo venosa de gadolinio.

Unitermos: Linfoma adrenal; Metastases no sistema nervoso central; Tomografia computadorizada; Resso-
nancia magnética.

Bilateral primary adrenal lymphoma with central nervous system involvement: a case report.

The authors review the main findings of primary adrenal lymphoma on abdominal and brain computed to-
mography (CT) scans and brain magnetic resonance imaging (MRI), and report a rare case of a 72-year-old
male patient with deterioration in mental status progressing from recent memory loss to disorientation and
ultimately dementia in a period of two months. The patient was investigated using imaging methods includ-
ing brain (without intravenous administration of iodinated contrast media), chest and abdomen (pre and
post intravenous administration of iodinated contrast media) CT scans and brain MRI (pre and post intrave-
nous administration of gadolinium). Brain CT scan showed slightly hyperdense nodules adjacent to the lat-
eral ventricles. No gross abnormalities were seen on the chest CT scan. CT of the abdomen showed solid
nodules on both adrenals. Brain MRI showed diffuse nodular enhancement of the ependyma of the fourth
ventricle, third ventricle, frontal and temporal horns, atria and body of the lateral ventricles. Definitive diag-
nosis was made by immunohistochemical study of the biopsed adrenal. After a comprehensive review of
the literature the authors concluded that CT and MRI are essential methods for the detection and accurate
evaluation of primary adrenal lymphomas, particularly when there is involvement of the central nervous system.
MRI is more sensitive in the detection of extracerebral lesions in the epidural and subdural spaces, espe-
cially after intravenous administration of gadolinium.

Key words: Adrenal lymphoma; Central nervous system metastases; Computed tomography; Magnetic
resonance imaging.
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INTRODUGAO

O linfoma adrenal primario (LAP) é
uma doenga extremamente rara que, com
freqliéncia, apresenta envolvimento de
outraregido, geralmente um sitio extrano-
dal, podendo ser este o sistema nervoso
central (SNC)®.

E bilateral em cerca de um terco dos
casos e acredita-se que derive das células
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Linfoma adrenal primario bilateral com envolvimento do SNC

hematopoiéticas da adrenal. O tipo mais
comum ¢ o ndo-Hodgkin de células B3,
O envolvimento do SNC é mais comu-
mente visto com os subtipos mais malig-
nos. O acometimento leptomeningeo, a
forma mais freqliente, é de aproximada-
mente 30%. Aslesdes parenquimatosas ce-
rebrais sdo raramente encontradas quando
do inicio dos sintomas neurol 6gicos®.

Neste trabalho é apresentado um caso
de LAP hilateral com envolvimento do
SNC, em que se discutem os principais
achados da tomografia computadorizada
(TC) edaressonanciamagnética(RM) ese
faz uma revisdo da literatura.

RELATO DO CASO

Paciente de 72 anos de idade, sexo
masculino, branco, natural de Niter6i, RJ,
internado no Hospital Santa Cruz — Bene-
ficéncia Portuguesa de Niter6i, com qua-
dro de progressiva deterioracéo do estado
mental, evoluindo, num periodo de dois
meses, com perda da memodria recente,
obnubilag&o, desorientacéo e, finalmente,
franco quadro demencial. Paciente diabé-
tico tipo 2, sem tratamento regular. Etilis-
ta social. Historia pregressa negativa para
tabagismo e uso de drogas ilicitas.

Ao exame fisico apresentava-se derta,
desorientado e ndo cooperativo. Rigidez de
nucaterminal, pupilasisocoricas e reagen-
tes. Nistagmo grosseiro em todas as dire-
¢Bes. Fundo de olho sem papiledema.

O paciente realizou TC do crénio sem
contraste venoso (Figura 1) em 31/5/2002,
em que se evidenciaram ténues éreas leve-
mente hiperdensas adjacentes aos ventri-
culos laterais, sendo uma de configuragdo
nodular (1,0 cm), na topografia do corno
anterior do ventriculolateral direito. Aven-
tou-se a hip6tese de implantes ependima-
rios secundarios. A pesquisa do provéavel
sitio primario incluiu realizagdo de TC de
torax e abdome (11/6/2002) com contras-
tevenoso. A TC dotérax foi normal eado
abdome demonstrou massas adrenais|obu-
ladas bilaterais com densidade de 43 UH
nos cortes sem contraste venoso e 81 UH
na fase contrastada (Figura 2).

Também foi realizada RM do crénio
(15/6/2002), que apresentou, apds admi-
nistragdo de contraste venoso, impregna-
¢&o difusa e nodular do epéndimado Il e
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Figura 1. Tomografia computadorizada do cranio, sem contraste venoso, mostrando areas levemente hi-
perdensas adjacentes aos ventriculos laterais e imagem nodular (1,0 cm) na topografia anterior do ventri-

culo lateral direito.

Figura 2. Tomografia computadorizada do abdome, pré (A,C) e pds-contraste venoso (B,D), mostrando
massas adrenais lobuladas bilaterais, com densidade de 43 UH nos cortes sem contraste venoso e 81 UH
na fase contrastada.

IV ventriculos, cornos anteriores, cornos
temporais, étrios e corpo dos ventriculos
laterais (Figuras 3, 4 € 5).

Uma primeira avaliagdo do liquido ce-
falorraquiano (LCR), feita em 20/6/2002,

apresentou, nas pesquisas bacterioscopica,
imunol égica e cultura, resultados negati-
VOs para patégenos especificos. Ao exame
do sedimento ndo foram observadas célu-
las neoplésicas.
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Figura 3. Ressonancia magnética do cranio ponderada em T1, pré (A,B) e pos-contraste venoso (C,D), nos
planos axial (A,C) e sagital (B,D). Observa-se impregnacéo difusa do epéndima ventricular cerebral.

Figura 4. Ressonancia magnética do cranio ponderada em T1, com contraste venoso, nos planos coronal
(A) e axial (B). Nestes cortes podem-se evidenciar, além da impregnacéo difusa do epéndima, éreas de
impregnacao nodular.
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O paciente foi submetido a biépsia da
adrenal (2/7/2002), cujo resultado do es-
tudo imuno-histoquimico revelou o diag-
nostico de linfoma ndo-Hodgkin de gran-
des células B difuso.

Posterior exame do LCR (5/7/2002)
mostrou células atipicas sugestivas de ma-
lignidade, corroborando a hipétese de en-
volvimento secundério do SNC.

A partir deste momento firmou-se o
diagnéstico de LAP bilateral com envolvi-
mento secundério do SNC, optando-se
pelo tratamento quimioterapico.

DISCUSSAO

O linfoma da glandula adrena € geral-
mente secundario e assintomético, sendo
encontrado em cerca de 1% a 4% dos pa-
cientes com linfoma. O acometimento pri-
mério da adrenal por linfoma é incomum.
Geralmente, o envolvimento adrenal é
acompanhado de doenca em um sitio ex-
tra-adrenal 9,

Na TC, linfomas adrenais sdo vistos
como grandes massas com densidade de
partes moles (40-60 UH), que podem ou
ndo aterar aformadaglandula. Impregna-
¢do leve a moderada pode ser observada
ap6sadministracdo intravenosado meio de
contraste. As lesdes podem apresentar-se
homogénesas, porém sfo freglentemente
heterogéneas, com &reas de baixa atenua-
cao. As vezes, o padrdo de crescimento
pode sugerir linfoma, j& que neste caso é
mais provavel haver infiltragdo do pdlo
superior do rim do que deslocamento do
mesmo, 0 que seria tipico do carcinoma.
Hemorragia e calcificagdo também podem
ser encontradas, especialmente ap6s qui-
mioterapia®?.

NaRM, oslinfomas adrenais sdo indis-
tinguiveis de outras doengas malignas.
Apresentam-se como massas heterogéne-
as, com baixo sinal nas imagens pondera-
das em T1 (menos intenso que o figado
normal, porém mais intenso que 0 muscu-
lo) e mais intenso do que a gordura nas
imagens ponderadas em T289),

O envolvimento do SNC ocorre em cer-
ca de 10% a 15% dos pacientes com lin-
fomando-Hodgkin em algum momento no
curso da doenca®. O linfoma secundério
pode ser distinguido daformaprimariapela
sua propensdo em acometer 0S espagos
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Figura 5. Ressonancia magnética do cranio ponderada em T2 (A) e T1 (B), no plano coronal.

extracerebrais (epidural, subdural e suba-
racnoide) e os espacos subaracnoide e epi-
dural espinhais. Seu diagndstico representa
menor desafio porque estamos investigan-
do pacientes com linfoma sistémico que
passam a apresentar sintomas neurol 6gi-
cos, pressupondo a existéncia de doenca
no SNC. O exame citoldgico do LCR ége-
ralmente diagnostico, podendo-se, em al-
guns casos, realizar biopsiadameninge ou
da massa propriamente dita. A infiltracdo
das leptomeninges € a forma mais comum
de acometimento do SNC, preferencial-
mente na periferia do encéfalo ou adjacen-
te aos ventriculos. O envolvimento do en-
céfalo ou do parénquimaé menos freqlien-
te. As lesdes parenquimatosas sao rara-
mente encontradas no inicio dos sintomas
neurol 6gicos. Com a progressao das doen-
cassistémicaedo SNC as|esdes parenqui-
matosas se desenvolvem por disseminagdo
hematogénica ou por crescimento conti-
nuo dos depdsitos |eptomeningeos?®589),

A RM éideal para a deteccdo dos de-
positos tumorais extracerebrais “em pla-
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cas’ nos espacos subdural ou epidural.
Tipicamente, estas placas sd0 hipo aisoin-
tensas em todas as seqiiéncias de pulso,
mastornam-se mais evidentes nasimagens
ponderadas em T1 com administracéo ve-
nosa de contraste paramagnético®1?,

A TC é menos sensivel, ndo s6 na de-
teccdo destas lesbes extracerebrais, mas
também nademonstrag&o de depdsitos|ep-
tomeningeos envolvendo 0s nervos crania-
nos, particularmente quando resultam em
paralisias destes®81),

Através deste caso estamos ressaltando
queolinfomaadrenal primério éraro, com
apenas 24 casos relatados na literatura (a
maiorialinfomando-Hodgkin), edestes, 17
apresentaram acometimento bilateral das
adrenais'?. Portanto, este é 0 182 caso
relatado na literatura, de LAP bilateral.

CONCLUSAO

A TC eaRM sdo métodos essenciais e
por vezes complementares, entre si, na
deteccdo e melhor avaliagdo de LAP com

envolvimento do SNC. A RM mostra-se
mais sensivel, tanto para a detecgdo das
lesdes extracerebrais nos espagos epidural
e subdural quanto para as lesdes parenqui-
matosas, principa mente apdésaadministra-
¢&0 venosa de gadolinio.
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