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RESUMO – A papulose linfomatóide é uma doença linfoproliferativa cutânea primária, pouco comum que, na maioria dos casos, 
surge na idade adulta. Apesar de ter a imagem histológica de uma condição maligna, a papulose linfomatóide é, na maioria dos 
casos, uma doença autolimitada e tem prognóstico favorável. Descreve-se o caso de um menino de 8 anos de idade, saudável, ob-
servado por lesões cutâneas polimórficas disseminadas por todo tegumento com 4-6 semanas de evolução. O exame histológico 
e imunohistoquímico confirmou o diagnóstico de papulose linfomatóide tipo A. Discutem-se os principais desafios no tratamento, 
follow-up e o risco de progressão da papulose linfomatóide para linfomas secundários nesta faixa etária. 
PALAVRAS-CHAVE – Criança; Neoplasias da Pele; Papulose Linfomatóide.

Paediatric Lymphomatoid Papulosis: Diagnostic 
Challenges and Follow-up 
ABSTRACT – Lymphomatoid papulosis is a rare primary T-cell lymphoproliferative cutaneous disorder, mostly affecting adults. Althou-
gh histopathology suggests a malignant disease, in most cases, lymphomatoid papulosis is a self-limited condition with a good prog-
nosis. We describe the case of an 8-year-old boy, otherwise healthy, who presented with a 4-6 week history of polymorphic cutaneous 
lesions disseminated over the whole body. Histology and immunohistochemistry confirmed the diagnosis of lymphomatoid papulosis 
type A. The authors discuss the main challenges in follow-up, treatment and the risk of progression of lymphomatoid papulosis to 
secondary lymphomas in this age group.
KEYWORDS – Child; Lymphomatoid Papulosis; Skin Neoplasms. 

INTRODUÇÃO
A papulose linfomatóide (PL) é uma doença linfoprolife-

rativa rara, descrita pela primeira vez por Macaulay (1968) 
como: “A self-healing rhythmical paradoxical eruption, his-
tologically malignant but clinically benign”.1 Segundo a 
classificação da WHO/EORTC a PL está incluída no grupo 
dos distúrbios linfoproliferativos de células CD30+, sendo, 
na idade pediátrica, a segunda causa mais frequente de 

linfoma cutâneo primário.2 Apesar das características his-
tológicas preocupantes, a maioria dos doentes apresenta 
um quadro autolimitado, com excelente prognóstico, e uma 
sobrevida média aos 10 anos próxima de 100%.3 Devido 
à baixa casuística em idade pediátrica, o seu tratamento, 
seguimento e risco de progressão para outro tipo de linfoma 
ainda não estão completamente estabelecidos nesta faixa 
etária. 

Manuscrito apresentado parcialmente como caso clínico no XV Congresso Nacional de SPDV, 2015. 
Presented as a clinical case at the 15th National Congress of the Portuguese Society of Dermatology and Venereology, 2015.
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CASO CLÍNICO
Criança de 8 anos, sexo masculino, saudável, obser-

vado na consulta de Dermatologia por erupção cutânea, 
assintomática, com 4 a 6 semanas de evolução. As lesões 
surgiram inicialmente nos joelhos com posterior dissemina-
ção a todo o tegumento, afectando as pálpebras, membros 
superiores e inferiores (Fig. 1), incluindo as regiões palma-
res e plantares. Apresentavam-se sob a forma de pápulas 
eritematosas e pústulas, aproximadamente 50, oscilando 

entre as 2 e 7mm, algumas com ulceração (Figs.1 e 2a), em 
vários estadios de evolução. Nos membros inferiores, onde 
surgiram as primeiras lesões, coexistiam também áreas de 
hipopigmentação residual (Fig. 2b).

A criança apresentava um excelente estado geral, e 
o exame objetivo não revelou linfadenopatias, hepato/

esplenomegalia ou atingimento de outros órgãos ou muco-
sas. Na história clínica, também não foram apurados sinais 
ou sintomas sistémicos, nomeadamente, história de febre 
ou quadro viral prévio. A avaliação do contexto epidemio-
lógico revelou-se, igualmente, negativa.

Foram colocadas as seguintes hipóteses de diagnóstico: 
papulose linfomatóide, molusco contagioso, prurigo agudo 
e xantomas eruptivos. Numa das lesões mais recentes foi 
realizada biopsia cutânea que revelou um infiltrado lin-

fóide pleomórfico, localizado na derme (Fig. 3a). Micros-
copicamente, era constituído por uma população linfóide 
heterogénea com linfócitos grandes e atípicos, formando 
pequenos grupos e misturando-se com linfócitos mais pe-
quenos, neutrófilos e eosinófilos (Fig. 3b). O estudo imu-
nohistoquímico mostrou numerosas células mononucleadas 

Figura 1 - Apresentação	clínica:	pápulas	eritematosas	na	face	(A) e lesões papulonodulares agrupadas no cotovelo direito (B). 

A B

Figura 2 - Pápulas	 eritematosas	na	 região	glútea	 (A)	 e	 na	 face	posterior	 da	 coxa	a	 coexistir	 com	hipopigmentação	 residual	 a	 refletir	 regressão	
espontânea das lesões (B).

A B
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que expressam CD30 (Fig. 3c) e são focalmente positivas 
para CD7, sendo negativos os restantes marcadores de cé-
lulas T (CD3, CD5, CD4 e CD8), proteína ALK-1, CD15 
e CD20. Recorrendo ao Ki-67, determinou-se um índice 
proliferativo, para a população das células grandes, de 
50-60%. Da conjugação dos dados clínicos e histológicos, 
obteve-se a confirmação do diagnóstico de papulose linfo-
matóide tipo A. Posteriormente, foi realizado o estudo de 
reordenamento do recetor de células T (RCT), por método 
de PCR em bloco de parafina da amostra cutânea, que não 
mostrou clonalidade.

A investigação complementar, tanto analítica (hemogra-
ma e bioquímica), como imagiológica (radiografia do tórax 
e ecografia abdominal), não revelou alterações, excluindo-
-se, portanto, envolvimento sistémico. Foi instituído trata-
mento tópico com aceponato de metilprednisolona a 0,1%. 

A criança mantém-se desde há 2 anos em seguimento 
na nossa consulta, com resolução de algumas lesões mas 
reaparecimento de outras por surtos, mantendo bom estado 
geral e estando ausentes quaisquer sinais de envolvimento 
sistémico.

DISCUSSÃO 
A PL é uma doença linfoproliferativa de células T, que 

pode ocorrer em qualquer idade, sendo contudo rara em 
idade pediátrica (4% numa cohort de 180 doentes).2,4 
Nesta faixa etária, a idade média de início da doença foi 
aos 8,5±5 anos, sendo um lactente de 8 meses o doen-
te mais novo reportado.4,5 À semelhança da apresenta-
ção na forma adulta, observa-se um ligeiro predomínio no 
sexo masculino (Tabela 1).2,4,6 A PL tem curso crónico, evo-
luindo por surtos com intervalos variáveis. Os episódios 

Figura 3 - Imagem	histopatológica:	Infiltrado	atípico	linfóide	na	derme	com	múltiplas	células	inflamatórias	(A).	Células	atípicas	inclusivamente	formas	
multi-nucleares	(B), estudo imunohistoquímico com positividade CD30 (C).

A B C

Tabela 1 - Características principais da PL em idade pediátrica4

Idade (n = 164) 8,5 ± 5,0

Sexo (n = 237) M	=	139	(58,6%)									F	=	98	(41,4%)

Abordagem terapêutica*
(n = 157)

Sem tratamento 31

Corticoesteróides tópicos 75

Antibiótico (oral/ tópico) 48

Tratamento com UV (UVB, PUVA, luz UV) 33

Corticoesteróides orais 11

Metotrexato 6

Linfomas associados 
(n = 14)

Linfoma	anaplásico	de	células	grandes	–	cutâneo 10

Linfoma	anaplásico	de	células	grandes	–	sistémico 2

Micose fungóide15 1

Lesão	cereberal	atípica	com	mutação	idêntica	de	células	T 1

* Tratamentos mais frequentes.

Revista SPDV 75(1) 2017; Papulose linfomatóide em idade pediátrica: desafios no diagnóstico e follow-up; Katarína Kieselová, Felicidade Santiago, Victória 
Guiote, Martinha Henrique, Cristina Amado.



90

Caso Clínico

demoram entre 2 a 8 semanas, com remissão espontânea, 
parcial ou completa.7 A doença pode persistir ao longo da 
vida, contudo, em idade pediátrica parece ter maior ten-
dência para a resolução espontânea, na medida em que 
quase metade dos casos atinge a remissão completa.2 Um 
estudo que incluiu uma série de 25 crianças identificou 
uma correlação da PL com infeção viral prévia em 7 casos 
(28%) e com dermatite atópica, igualmente em 7 casos. 
Neste sentido, os autores sugerem que na idade pediátrica 
a PL será, provavelmente, mais uma condição reacional 
do que uma doença maligna.7

As manifestações clínicas da PL em idade pediátrica e 
adulta são semelhantes. As lesões podem surgir em qual-
quer localização do corpo, sendo mais frequentes no tronco 
e nos membros.4 O atingimento da face e das mucosas é 
raramente reportado. Clinicamente, as lesões típicas de PL 
são pápulas ou nódulos eritematosos ou acastanhados, po-
dendo desenvolver hemorragia central e crosta. Destaca-se, 
que no caso apresentado o doente tinha lesões em áreas 
menos frequentes, como a face e as nádegas, e também 
foram observadas pústulas, reportadas em cerca de 5% dos 
casos. A erupção regride espontaneamente na totalidade 
ou, nalguns casos, deixando hipo-/hiperpigmentações ou 
cicatrizes superficiais varioliformes.2,4,6-9 As lesões são geral-
mente assintomáticas, contudo, foi identificada uma maior 
frequência de prurido (40%) na idade pediátrica.7

Histologicamente, distinguem-se 6 subtipos de PL, al-
guns concorrendo para o diagnóstico diferencial com lin-
fomas mais agressivos. A revisão sistemática de PL em 
idade pediátrica, publicada em 2016, que incluiu 251 
doentes identificou 106 crianças com subtipo A (79,1%), 
sendo este subtipo histológico o mais frequente, tanto nos 
adultos como nas crianças.4 

Na idade pediátrica, a PL é uma entidade pouco fre-
quente, o que torna o seu diagnóstico inicial desafiante, 
tendo que ser equacionados outros diagnósticos diferen-
ciais mais comuns, como moluscos contagiosos ou prurigo. 
Tendo em conta a semelhança clínica e histológica da PL 
com a pitiríase liquenóide, que também pode apresentar 
positividade para CD30 e CD8 no estudo imunohistoquí-
mico, este é também um diagnóstico diferencial a consi-
derar. Importa ainda referir a associação entre pitiríase 
liquenóide e PL, até num terço das crianças.4,12 O linfoma 
anaplásico de células grandes (LACG) também expressa o 
marcador CD30, pelo que tem de ser diferenciado da PL 
para evitar tratamentos incorretos.4

A maioria das crianças diagnosticadas com PL rece-
beram tratamento (80,3%), no entanto 20% não foi inten-
cionalmente tratada.4 As principais opções terapêuticas 
foram os corticoesteróides tópicos e orais, antibióticos 
(nomeadamente macrólidos), metotrexato e fototerapia 
(Tabela 1).4,6,9,13,14 A resposta observada é variável, sendo, 
na maioria dos casos, limitada à diminuição da sintoma-
tologia associada ou à supressão do surgimento de novas 
lesões. Acrescenta-se que, dos tratamentos experimenta-
dos, parece não haver nenhum que possa diminuir o risco 

de progressão para outro tipo de linfoma.4 Pelo exposto, a 
maioria dos autores concorda que, dado o curso benigno 
da doença e a elevada taxa de resolução espontânea, na 
generalidade dos casos, o tratamento não é necessário, 
e só deve ser considerado se a doença afectar de forma 
significativa o doente.3,4,6,9,14

Nos adultos, estão bem caracterizados os fatores de 
prognóstico e o risco de progressão para outro linfoma (5-
20%), mais frequentemente micose fungóide (MF), linfoma 
de Hodgkin e LACG do grupo de linfomas não-Hodgkin.6 
Estudos mostram que o subtipo histológico A e o reorde-
namento monoclonal de genes de RCT são considerados 
fatores favoráveis à progressão para outro tipo de linfo-
ma.10,11 Já em idade pediátrica, dada a sua raridade, a 
evolução da PL ainda não está bem descrita, o que repre-
senta um grande desafio para os dermatologistas. Embo-
ra raros, estão descritos casos de PL com início em idade 
pediátrica associados a outros linfomas. A revisão recente 
dos 251 doentes pediátricos com o diagnóstico de PL re-
vela que em 14 (5,6%) surgiram outras neoplasias (Tabe-
la 1). Destes, dez desenvolveram LACG, por oposição às 
observações em adultos, nos quais o mais frequente é a 
MF.4 Até hoje, apenas um caso pediátrico de PL com MF 
hipopigmentada foi reportado.15 Os linfomas associados 
podem ocorrer antes, concomitantemente ou anos depois 
do início de PL.14 Pelo risco descrito, a maioria dos autores 
está de acordo com a necessidade de seguimento regular 
ao longo da vida,4,6-8,14 no entanto, as principais carac-
terísticas de follow-up ainda se encontram por definir. A 
maioria dos trabalhos carece de dados específicos de mo-
nitorização clínica ou recomendações de exames comple-
mentares para identificação precoce de desenvolvimento 
de outro tipo de linfoma. Em geral, recomenda-se manter 
um seguimento regular, estando indicado, em cada con-
sulta, realizar exame objetivo completo, direcionado, no-
meadamente, para o envolvimento sistémico, procurando 
detectar organomegalias abdominais ou linfadenopatias 
periféricas. Os exames complementares de diagnóstico, 
tanto laboratoriais como imagiológicos, são necessários 
apenas nos casos de alterações detetadas no exame ob-
jetivo.14

CONCLUSÃO
A PL pertence ao grupo das doenças linfoproliferativas 

cutâneas primárias de células CD30+, com evolução benig-
na, na maioria dos casos, quer nos adultos, quer nas crian-
ças. Ainda que o prognóstico seja considerado excelente, 
os raros casos isolados de progressão para outro linfoma 
refletem a necessidade de seguimento de todos os doentes, 
incluindo os pediátricos, ao longo da vida.
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