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RESUMO 

O linfoma hepatoesplênico de células T (HSTCL) representa um subconjunto raro e agressivo de 

linfomas periféricos de células T com desafios diagnósticos complexos. Apresentamos o caso de um 

homem de 26 anos que apresentou hepatoesplenomegalia progressiva, pancitopenia persistente e 

infecções recorrentes. A investigação diagnóstica inicial, incluindo múltiplas biópsias esplênicas e 

avaliação da medula óssea, mostrou-se inconclusiva. O paciente foi submetido a esplenectomia 

terapêutica devido a hiperesplenismo grave, resultando em um espécime de 3.970g. Apesar das 

complicações pós-operatórias exigirem cirurgia de controle de danos, o paciente obteve melhora 

hematológica sustentada. A análise imuno-histoquímica do espécime de esplenectomia revelou uma 

população atípica de células T (CD2+/-, CD3+, CD7+) com coexpressão de CD56, confirmando o 

HSTCL. Este caso enfatiza a importância do diagnóstico diferencial abrangente na 
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hepatoesplenomegalia criptogênica e destaca a esplenectomia como ferramenta diagnóstica e 

terapêutica. Mais pesquisas em centros especializados são necessárias para entender melhor os 

resultados a longo prazo e os benefícios potenciais da esplenectomia no tratamento do HSTCL. 

 

Palavras-chave: Hepatoesplenomegalia. Hiperesplenismo. Pancitopenia. Esplenectomia. Linfoma de 

células T. 
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1 INTRODUÇÃO 

O linfoma hepatoesplênico de células T (TCTH) é uma neoplasia rara, agressiva e com 

mortalidade extremamente alta. Descrito pela primeira vez em 1981 (Kadin et al., 1981), é uma 

entidade incomum entre os linfomas periféricos de células T, um subtipo de linfomas não-Hodgkin. 

O termo HSTCL foi introduzido em 1990 por Farcet et al. (Farcet et al., 1990), embora tenha 

sido provisoriamente reconhecido como "linfoma de células T hepatoesplênicas γδ" na classificação 

REAL em 1994, designação posteriormente adotada pela Organização Mundial da Saúde (OMS) em 

1997 (Harris et al., 1994; Harris et al., 1997). Após relatos de casos ainda mais raros expressando TCR 

αβ, o termo HSTCL tornou-se amplamente adotado, como visto na atual classificação internacional de 

tumores da OMS (Gaulard et al., 2017). 

Os receptores de células T (TCRs) são heterodímeros, predominantemente compostos por 

subunidades α e β, mas aproximadamente 4% dos linfócitos T circulantes expressam cadeias γ e δ. 

Esta subpopulação de linfócitos Tγδ é mais comumente encontrada na polpa vermelha do baço, onde 

representa cerca de 30% da população local de células T (Boismenu et al., 1997; Born et al., 2006). 

Relatamos um caso raro de HSTCL em um paciente jovem com múltiplas infecções e um 

diagnóstico desafiador após várias avaliações histopatológicas negativas. 

 

2 RELATO DO CASO 

Um homem de 26 anos apresentou história clínica de perda de peso, hemorragia retiniana, febre 

e hepatoesplenomegalia associada à pancitopenia. Durante a internação em internação prévia, foi 

submetido a extensa avaliação, revelando esplenomegalia com índice esplênico (Figura 1) de 9260, 

que aumentou para 12260 após um mês. 

 

Figura 1. Cálculo do índice esplênico. 

𝑠𝑝𝑙𝑒𝑛𝑖𝑐 𝑖𝑛𝑑𝑒𝑥 =  𝑙𝑒𝑛𝑔𝑡ℎ ×  𝑤𝑖𝑑𝑡ℎ ×  𝑡ℎ𝑖𝑐𝑘𝑛𝑒𝑠𝑠 (𝑐𝑚) 

 

Na ocasião, com base em critérios clínicos e epidemiológicos, foi iniciado tratamento empírico 

para leishmaniose visceral com desoxicolato anfotericina B, posteriormente trocado para anfotericina 

B lipossomal, apesar das sorologias negativas e da ausência de Leishmania sp. amastigotas na biópsia 

do baço e aspirado de medula óssea. 

Posteriormente, durante a mesma internação, o paciente foi diagnosticado com 

neurotuberculose após uma amostra de líquido cefalorraquidiano positiva para GeneXpert MTB/RIF, 

bem como sífilis ocular, para a qual recebeu tratamento com penicilina cristalina por 14 dias. 

Após a alta, o paciente continuou o tratamento e acompanhamento em um centro de 
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atendimento terciário, frequentando um programa de internação para neurotuberculose. Devido à 

hepatotoxicidade do esquema de primeira linha, o tratamento foi trocado para levofloxacino, etambutol 

e amicacina. 

Os exames laboratoriais complementares não mostraram positividade para autoanticorpos 

(anti-músculo liso, anti-LKM1, anti-DNA, fator reumatoide, anti-Ro, anti-La, anti-Sm, anti-RNP). 

Além disso, tanto os testes rápidos quanto os ensaios de carga viral para HIV foram negativos. 

Durante o seguimento, o paciente apresentou piora dos parâmetros hematimétricos, 

necessitando de transfusões sanguíneas frequentes e posterior internação para avaliação posterior. 

Na admissão, foi realizada nova tomografia computadorizada (Figura 2), revelando baço de 

22,9 × 12,7 cm no plano axial e 33,5 cm em sua maior dimensão longitudinal, correspondendo a um 

índice esplênico de 9740. Hepatomegalia e ascite também foram observadas. A imunofenotipagem do 

sangue periférico não identificou a causa subjacente. 

 

Figura 2. (A) Tomografia computadorizada da cavidade abdominal sem contraste mostrando hepatoesplenomegalia 

acentuada em incidência coronal. (B) Visão sagital destacando esplenomegalia. O fígado é pontilhado em vermelho e o 

baço em verde 

 
 

Uma esplenectomia foi planejada sob a hipótese de trabalho de linfoma esplênico, apesar de 

duas biópsias prévias negativas do baço e uma imunofenotipagem negativa do sangue periférico. O 

paciente foi submetido à  vacina contra Haemophilus influenzae tipo b (Hib), vacina meningocócica 
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conjugada (MenACWY), vacina pneumocócica conjugada (PCV13) e vacina contra hepatite B. No 

entanto, a cirurgia foi adiada devido à COVID-19 sintomática, para a qual foi administrado tratamento 

com Nirmatrelvir e Ritonavir (Paxlovid®). 

Posteriormente, foi realizada esplenectomia total, obtendo-se um baço medindo 29 × 23 × 14,5 

cm e pesando 3.970 g (Figura 3). A cirurgia durou aproximadamente uma hora e foi realizada sem 

complicações. O baço apresentava superfície nodular e friável e, à dissecção, revelavam-se áreas 

violáceas e acastanhadas, sugestivas de infarto pericapsular antigo e fibrose reparadora. O exame 

histopatológico mostrou infiltração linfoide exuberante e atípica. 

 

Figura 3. (A) Visão intraoperatória mostrando a ressecção esplênica durante a esplenectomia. (B) O baço excisado, 

completamente removido. 

 
 

No pós-operatório imediato na unidade de terapia intensiva, o paciente desenvolveu 

instabilidade hemodinâmica com queda significativa dos parâmetros hematológicos e 500 mL de 

débito sangüíneo por dreno. Altas doses de vasopressores foram necessárias, juntamente com protocolo 

de transfusão maciça e intubação orotraqueal. 

Durante a reexploração cirúrgica, a cavidade abdominal foi preenchida com grandes coágulos 

sanguíneos. A artéria esplênica, as veias esplênicas e os ramos menores não mostraram sinais de 

sangramento ativo. A única fonte de sangramento identificável foi a exsudação da superfície peritoneal 

previamente em contato com o baço, provavelmente devido à coagulopatia. A hemostasia da superfície 

peritoneal foi realizada por meio de eletrocautério, e o tamponamento foi realizado com 20 almofadas 

de laparotomia, que foram deixadas na cavidade como medida de controle de danos. 

Após 72 horas, o paciente retornou à sala cirúrgica para retirada do coxim e revisão 

hemostática. Não foi observado sangramento ativo. Outro dreno foi deixado no local e uma esponja de 
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gelatina absorvível foi aplicada na superfície peritoneal que estava em contato com o baço. O paciente 

foi extubado no dia seguinte na unidade de terapia intensiva. 

Após quatro dias de cuidados intensivos, o paciente foi transferido para a enfermaria geral, 

respirando espontaneamente, sem vasopressores e sem necessidade de transfusão. Após o término da 

antibioticoterapia para neutropenia febril, o paciente recebeu alta no 13º dia de pós-operatório, após 

um total de 38 dias de internação. 

A análise imuno-histoquímica da peça de esplenectomia revelou uma infiltração linfoide 

exuberante e atípica com atrofia da polpa branca. O infiltrado era composto por células de tamanho 

intermediário com núcleos arredondados, cromatina frouxa e nucléolos pequenos. As células exibiram 

um imunofenótipo de células T (CD2+/−, CD3+, CD7+) com coexpressão de CD56 e ausência de 

grânulos citotóxicos, como Granzyme B (Tabela 1). Não houve imunopositividade para CD4, CD5, 

CD8, CD30, CD34 ou TdT, nem fenótipo sugestivo de células T auxiliares foliculares (FTH). Esses 

achados foram consistentes com linfoma hepatoesplênico de células T (TCTH) (Figura 4). 

 

Tabela 1. Painel de imuno-histoquímica do produto de esplenectomia. (+/-), fracamente reagente. (+), reagente. (-), 

negativo. 

Antígeno Anticorpo Resultado Antígeno Anticorpo Resultado 

BCL6 GL191E/A8 - CD68 KP-1 - 

CD10 SP67 - CD7 SP94 + 

CD2 MRQ-11 +/- CD8 SP57 - 

CD20 L26 - DESMIN DE-R-11 - 

CD3 2GV6 + EBV CS1-4 - 

CD30 Ber-H2 - GRANZYME B Policlonal - 

CD31 JC70 - HHF35 HHF-35 - 

CD34 QBEnd10 - Ki-67 30-9 + (3-20%) 

CD4 SP35 - PD1 - - 

CD5 SP19 - TdT Policlonal - 

CD56 MRQ-42 +    
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Figura 4. (A) Infiltração linfoide exuberante e atípica com padrão sinusoidal no parênquima esplênico, envolvendo a polpa 

vermelha e mostrando atrofia da polpa branca (HE, 100x). (B) Células tumorais exibindo positividade fraca para CD2 e 

positividade leve para (C) CD3. (D) Células tumorais difusamente positivas para CD7 e (E) CD56. (F) Expressão difusa 

de Ki-67. 

 
 

O paciente foi encaminhado ao serviço de hematologia-oncologia para tratamento posterior e 

manteve níveis hematimétricos estáveis 9 meses após a cirurgia, sem recidiva de citopenia (Tabela 2). 
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Tabela 2. Valores hematimétricos antes e após a esplenectomia. 

 D -2 D -1 D0* D1 D2 D4 D7 D24 D45 D80 D112 D223 
Faixa de 

referência 

Hb (g/dL) 5.2 5.9 5.5 4.2 8.6 6.8 7.5 8.8 11.6 13.6 14.3 15.0 13.5-17 

Hct (%) 14.8 17.0 15.9 11.5 23.8 19.6 22.5 27.3 34.8 38.1 41.7 43.7 41.0-53.0 

Leucócitos (/mm3) 1310 1020 
128

0 

1402

0 

2564

0 

1136

0 

841

0 

626

0 

589

0 
7830 8880 8670 4,500-11,000 

Células de banda 

(/mm3) 
78 

(6) 

81 

(8) 

128 

(10) 

560 

(4) 

2564 

(10) 

568 

(5) 

336 

(4) 

187 

(3) 

117 

(2) 
0 0 0 

221-1,210 

(5.0-11.0) 

Neutrófilos (/mm3) 
1087 

(83) 

887 

(87) 

921 

(72) 

1205

7 (86) 

2051

2 (80) 

9088 

(80) 

630
7 

(75) 

394
3 

(63) 

300
3 

(51) 

4776 

(61) 

5772 

(65) 

5375 

(62) 

1,620-7,260 

(35.0-66.0) 

Plaquetas (k/mm3) 32 37 32 76 202 223 428 961 523 489 438 376 150-400 

Os valores entre parênteses representam a porcentagem de células de banda e neutrófilos em relação aos leucócitos. D0*, 

esplenectomia. D-1, um dia antes da esplenectomia. D 1, primeiro dia após a esplenectomia. D, dia relativo à esplenectomia. 

Hb, hemoglobina. Hct, hematócrito. 

 

3 DISCUSSÃO 

O linfoma hepatoesplênico de células T (HSTCL) é caracterizado por hepatoesplenomegalia, 

que pode ser acompanhada por desconforto abdominal, citopenias (eventualmente pancitopenia) e 

sintomas B (febre, sudorese noturna e perda de peso). A linfadenopatia superficial geralmente está 

ausente. Devido ao envolvimento hepático, podem ocorrer icterícia e transaminases elevadas. Outros 

achados, como anemia hemolítica, púrpura e outras manifestações hematológicas, são comuns. Esta 

doença é mais freqüentemente observada em adultos jovens do sexo masculino, como visto no presente 

caso. Séries de casos indicam que a esplenomegalia está presente em quase todos os pacientes, 

enquanto a hepatomegalia afeta pouco mais da metade deles (Rahman et al., 2021). 

O diagnóstico é desafiador. A apresentação com hepatoesplenomegalia e pancitopenia pode ser 

erroneamente diagnosticada como leishmaniose visceral, uma condição particularmente prevalente na 

região deste relato. Os estágios iniciais também podem ser confundidos com infecções virais e 

parasitárias, como a malária, que também é comum em nossa região. Condições hematológicas 

benignas, como supressão da medula secundária a substâncias e púrpura trombocitopênica idiopática, 

também são frequentemente diagnosticadas erroneamente (Din et al., 2020). 

A esplenectomia já foi o procedimento diagnóstico mais comum, mas com os avanços atuais, 

foi amplamente substituída por biópsias de medula óssea e fígado (Rahman et al., 2021; Pro B et al., 

2020). Em nosso paciente, a biópsia de medula óssea não auxiliou no diagnóstico, pois seu 

envolvimento é variável (72-100%) (Vega et al., 2001; Yabe et al., 2016; Macon et al., 2001; 

Weidmann, 2000; Rahman et al., 2021). 

O efeito prognóstico da esplenectomia permanece incerto. Os relatos mostram melhora 

imediata das citopenias após o procedimento (Nagai et al., 2010), bem como melhorias variáveis na 

condição do paciente (Weidmann, 2000). Em nosso caso, a esplenectomia foi necessária devido ao 
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hiperesplenismo progressivo, com melhora significativa após o procedimento e benefícios sustentados 

(Figura 5). 

 

Figura 5. Curva de concentração de hemoglobina (linha vermelha escura) e concentrados de glóbulos vermelhos 

administrados (colunas vermelhas claras) ao longo do tempo. A linha tracejada indica a data da esplenectomia e a área 

sombreada representa o período de internação 

 
 

Semelhante a qualquer procedimento cirúrgico invasivo, a esplenectomia apresenta riscos 

inerentes e complicações potenciais. A discrasia sanguínea típica dessa condição pode aumentar os 

riscos cirúrgicos, como visto em um paciente que desenvolveu sangramento refratário após a cirurgia 

e posteriormente morreu (Sukrisman et al., 2023). 

A pancitopenia, ou às vezes apenas bicitopenia, é objeto de especulação. A biópsia da medula 

óssea sem evidência de envolvimento nesses pacientes levou a hipóteses sobre a supressão da medula 

por citocinas produzidas pelas células Tγδ. Um relato destacou a observação de emperipolese na 

biópsia de medula óssea, o que poderia contribuir para esse fenômeno (Gabra et al., 2024). A infiltração 

da medula óssea também pode contribuir para o grau de citopenia. No entanto, como visto em vários 

relatos, incluindo o presente, com melhora imediata das citopenias após a esplenectomia, os autores 

acreditam que o hiperesplenismo é o principal fator associado a essa condição (Lv et al., 

Hypersplenism: History and Current Status, 2016). 

O prognóstico para pacientes com linfoma hepatoesplênico de células T permanece altamente 

desfavorável, pois o tempo médio de sobrevida é tipicamente inferior a um ano. Além disso, a taxa de 

sobrevida em 5 anos para esses pacientes é alarmantemente baixa, variando entre 10% e 15%, 
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indicando a natureza agressiva e muitas vezes fatal dessa forma rara de linfoma não-Hodgkin (Durani 

et al., 2017; Vose et al., 2008). 

 

4 CONCLUSÃO 

Este estudo destaca a importância de um diagnóstico diferencial completo em casos de 

hepatoesplenomegalia de origem desconhecida. A esplenectomia, em tais contextos, pode servir como 

uma abordagem diagnóstica e terapêutica, auxiliando na identificação de condições raras como o 

linfoma hepático de células T esplênicas. Apesar das repetidas tentativas de diagnosticar linfoma e 

múltiplas biópsias, a patologia revelou apenas um infiltrado linfóide atípico até a realização do painel 

de imuno-histoquímica, que acabou confirmando o diagnóstico. 

O impacto prognóstico da esplenectomia em pacientes com essa condição ainda não está claro. 

Mais pesquisas, idealmente em centros maiores e especializados, são essenciais para entender melhor 

os resultados a longo prazo e os benefícios potenciais da esplenectomia no tratamento e tratamento do 

linfoma hepático de células T esplênicas. 
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