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TR resumo

Organizagdo Mundialda | Introducdo: A classificacdo da Organizacdo Mundial da Salide (OMS) para os tumores do tecido
Saiide hematopoético e linfoide (4* edicdo, 2008) representa uma revisdo atualizacdo da 3? edicéo publicada
Classificagdo em 2001. A tradugdo da nomenclatura utilizada para identificar as entidades descritas deve ser clara,
precisa e uniforme no sentido de reproduzir de forma correta as diversas entidades clinicopatolégicas

Linfoma
para clinicos, patologistas e pesquisadores envolvidos na érea da onco-hematopatologia. Objetivo: Os

Leucemia autores apresentam uma proposta de atualizacéo e padronizacéo terminolégica em lingua portuguesa,
com base na OMS/2008.

abstract ST

Introduction: The World Health Organization (WHO) classification of hematopoietic and lymphoid tissue (4" | World Health Organization
edition, 2008) tumors constitutes an updated review of the 3 edition published in 2001. The translation
of the nomenclature used to describe the entities should be clear, precise and uniform so that clinicians,
pathologists and researchers involved in the onco-hematopathological area may identify them accurately.
Objective: With this purpose, the authors present an updated proposal and a terminological standardization | [eukemia
in Portuguese based on WHO/2008.
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Introducao

A classificacdo da Organizacdo Mundial da Salide
(OMS) para os tumores do tecido hematopoético e linfoide
(4% edicdo, 2008)“ representa uma revisdo atualizada da
3% edicdo, publicada em 2001@, que tem o mérito de ser a
primeira classificacdo de consenso desse tipo de neoplasias
malignas. Os objetivos da nova classificagdo incluem revisao
de critérios, nomenclatura e defini¢des das doencas descri-
tas na 3% edicdo, assim como inclusdo de novas entidades,
algumas definitivas e outras provisdrias, por ndo terem
definicdo suficientemente clara nesse momento.

O principio da classificagdo da OMS se mantém desde
a classificacdo Revised European-American Classification of
Lymphoid Neoplasms (REAL) de 1994, representando uma
lista de neoplasias definidas por um conjunto de parame-
tros clinicos, morfolégicos, imunofenotipicos e genéticos,
variando a importéncia de acordo com cada entidade, sem
que nenhum seja considerado gold standard.

A tradugdo da nomenclatura das entidades descritas na
classificacdo da OMS se reveste de importancia para que
seja utilizada por patologistas, hematologistas e oncolo-
gistas de forma padronizada na lingua portuguesa. Isso se
tornou mais relevante a medida que a classificacdo foi se
consolidando universalmente, passando a ser reconhecida
como uma linguagem comum entre todos os especialistas
relacionados com essa area da medicina. Uma proposta de
padronizacéo terminolégica em lingua portuguesa para a
32 edicéo foi publicada em 20026

Apresentamos a seguir uma proposta de atualizacdo da
padronizacdo terminol6gica em lingua portuguesa com base
na nova edicdo da classificacdo da OMS/2008“. As novas
entidades estdo apresentadas em negrito e aquelas introdu-
zidas em cardter provisério, em italico. As siglas para algumas
entidades estdo entre parénteses. A Classificagao Internacional
de Doencas — Oncologia (CID-O) é apresentada entre colche-
tes e em italico, quando considerado cédigo provisorio, a ser
incorporado ou modificado na préxima edicéo da classificagéo.
As entidades relacionadas com a classificacdo anterior, mas que
foram renomeadas, nao sao consideradas novas entidades.

I. Neoplasias mieloproliferativas

e Leucemia mieloide cronica BCR-ABLT positiva
(LMC/BCR-ABLT+) [9875/3]

e Leucemia neutrofilica cronica (LNC) [9963/3]
¢ Policitemia vera (PV) [9950/3]

Mielofibrose primaria (MFP) [9961/3]
Trombocitemia essencial (TE) [9962/3]

* Leucemia eosinofilica cronica, sem outras especifi-
cacoes (LEC, SOE) [9964/3]

Mastocitose
v Mastocitose cutanea (MC) [9740-1]
Y Mastocitose sistémica indolente (MSI) [9741/1]

v Mastocitose sistémica agressiva (MSA)
[9741/3]

v Mastocitose sistémica associada a doenca clonal
hematolégica de linhagem ndo mastocitéria
(MS-DCHNM) [9741/3]

v Leucemia de mastdcitos (LM) [9742/3]
Y Sarcoma de mastdcitos (SMA) [9740/3]
Y Mastocitoma extracutaneo (MEC) [9740/1]

* Neoplasia mieloproliferativa inclassificavel (NMI)
[9975/3]

Il. Neoplasias mieloides e
linfoides com eosinofilia e

anormalidades dos genes
PDGFRA, PDGFRB ou FGFR1

* Neoplasias mieloides e linfoides com rearranjo
do gene PDGFRA [9965/3]

* Neoplasias mieloides com rearranjo do gene
PDGFRB [9966/3]

¢ Neoplasias mieloides e linfoides com anomalias
do gene FDFGR1 [9967/3]

I1l. Neoplasias mieloproliferativas/

mielodisplasicas (NMP/MD)

e Leucemia mielomonocitica crénica (LMMCQ)
[9945/3]

e Leucemia mieloide cronica atipica BCR-ABL1 nega-
tiva (LMC, BCR/ABL1 neg) [9876/3]

¢ Leucemia mielomonocitica cronica juvenil (LMMC]J)
[9946/3]

* Neoplasia mieloproliferativa/mielodisplésica inclas-
sificavel (NMP/MD-I) [9975/3]

e Anemia refratdria com sideroblastos em anel as-
sociada a intensa trombocitose (ARSA/T) [9982/3]



IV. Sindromes mielodisplasicas (SMD)

Citopenia refrataria com displasia (de uma linha-
gem ou unilinear) (CR)

v Anemia refrataria (SMD/CR-AR) [9980/3]

Vv Neutropenia refrataria (SMD/CR-NR)
[9991/3]

v Trombocitopenia refrataria (SMD/CR-TR)
[9992/3]

Anemia refrataria com sideroblastos em anel (SMD/

ARSA) [9982/3]

Citopenia refrataria com displasia (de mdltiplas
linhagens ou multilinear) (SMD/CR-DML) [9985/3]

Anemia refrataria com excesso de blastos (SMD/
AREB) [9983/3]

Sindrome mielodisplasica associada a del (5q)

isolada (SMD/5q-) [9986-3]

Sindrome mielodisplasica, inclassificavel (SMD/I)

[9989/3]

Sindrome mielodisplasica pediatrica (SMD-P)

V Citopenia refratdria pediatrica (SMD-P/CR)
[9985-3]
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LMA com alteracdes relacionadas com mielodispla-
sia (LMA/MD) [9895/3]

Neoplasias mieloides relacionadas com terapia
(NM-T) [9920/3]

Leucemia mieloide aguda, SOE (LMA, SOE)
[9861/3]

v LMA com diferenciacdo minima [9872/3]
v LMA sem maturacao [9873/3]

v LMA com maturacao [9874/3]
v

Leucemia mielomonocitica aguda (LMMA)
[9867/3]

v Leucemia monobléstica (LMoB) e leucemia
monocitica (LMoC) [9891/3]

v Leucemia eritroide aguda (LEA) [9840/3]

V Leucemia megacarioblastica aguda (LMegA)
[9910/3]

v Leucemia basofilica aguda (LBA) [9870/3]

v Panmielose aguda com mielofibrose (PMA-MF)
[9931/3]

Sarcoma mieloide (SM) [9930/3]

Proliferacdes mieloides relacionadas com sindrome
de Down

Y Mielopoese anormal transitéria (D-MAT)

V. Leucemia mieloide aguda [9898/1]

v Leucemia mieloide associada a sindrome de

(LMA) e neoplasias de células
precursoras relacionadas

LMA com anormalidades genéticas recorrentes

V LMA com t(8;21)(q22;922); RUNXT-RUNXTTT
[9896/3]

Vv LMA com inv(16)(p13.1;922); CBFB-MYH11
[9871/3]

v Leucemia promielocitica aguda (LPMA) com
t(15;17)(922;q12); PML-RARA [9866/3]

Vv LMA com t(9;11)(p22;q23); MLLT3-MLL
[9897/3]

Vv LMA com t(6;9)(p23;q34); DEK-NUP214
[9865/3]

Vv LMA com inv(3)(q21;926.2) ou t(3;3)
(q21;926.2); RPN1-EVI1 [9869/3]

Vv LMA (megacarioblastica) com t(1;22)
(p13;913); RBM15-MKL1 [9911/3]

v LMA com mutagdo de NPM1 [9861/3]
v LMA com mutagdo de CEBPA [9861/3]

Down (D-LMA) [9898/3]

Neoplasia da célula dendritica plasmocitoide blas-
tica (NCDPB) [9727/3]

VI. Leucemias agudas

de linhagem ambigua

Leucemia aguda indiferenciada (LAI) [9801/3]

Leucemia aguda de fendtipo misto (LAFM) com
t(9;22)(q34;q11.2); BCR-ABL1 [9806/3]
Leucemia aguda de fenétipo misto (LAFM) com
t(v;11q23); MLL rearranjado [9807/3]
Leucemia aguda de fen6tipo misto (LAFM)
B/mieloide, SOE [9808/3]

Leucemia aguda de fenétipo misto (LAFM)
T/mieloide, SOE [9808/3]

Leucemia/linfoma linfoblastico de células NK
(LLL-NK)
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VII. Neoplasias de células

linfoides precursoras

Leucemia/linfoma linfoblastico B (LLL-B)
v Leucemia/linfoma linfoblastico B, SOE [9811/3]

Y Leucemia/linfoma linfoblastico B, com anor-
malidades genéticas recorrentes

¢ Leucemia/linfoma linfoblastico B com
t(9;22)(q34;q11.2); BCR-ABL1[9812/3]

¢ Leucemia/linfoma linfoblastico B com
t(v;11q23); MLL rearranjado [9813/3]

¢ Leucemia/linfoma linfoblastico B com
t(12;21) (p13;q22); TEL-AML1(ETVé-

-RUNXT1) [9814/3]
¢ Leucemia/linfoma linfoblastico B com
hiperdiploidia [9815/3]

¢ Leucemia/linfoma linfoblastico B com
hipodiploidia [9816/3]

¢ Leucemia/linfoma linfoblastico B com
t(5;14)(q31;932); IL3/IGH [9817/3]

¢ Leucemia/linfoma linfoblastico B com
t(1;19)(q23;p13.3); E2A-PBX1 (TCF3-PBX1)
[9813/3]

Leucemia/linfoma linfoblastico T (LLL-T) [9837/3]

VIIl. Neoplasias de células

linfoides B maduras

Leucemia linfoide crénica/linfoma linfocitico
(LLC/LL) [9823/3]

Leucemia prolinfocitica B (LP-B) [9833/3]
Linfoma B da zona marginal esplénica (LZME)[9689/3]
Tricoleucemia (TRL) [9940/3]

Linfoma/leucemia esplénico de células B, inclas-
sificavel [9591/3]

Vv Linfoma esplénico difuso da polpa vermelha, de
linfocitos B pequenos [9591/3]

\ Tricoleucemia variante (TRL-V) [9591/3]
Linfoma linfoplasmocitico (LLPL) [9671/3]

v Macroglobulinemia de Waldestrom (MW)
[9761/3]

Doencas da cadeia pesada (DCP) [9762/3]
v Doenca da cadeia pesada alfa [9762/3]
V Doenga da cadeia pesada gama [9762/3]
v Doenga da cadeia pesada mu [9762/3]
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Mieloma midiltiplo (MM) [9732/3]
Plasmocitoma solitario do osso [9731/3]
Plasmocitoma extradsseo [9734/3]

Linfoma da zona marginal extranodal do tecido lin-
foide associado a mucosa (Linfoma MALT) [8688/3]

Linfoma da zona marginal nodal (LZMN) [9699/3]

v Linfoma da zona marginal nodal pedidtrico
(LZMN-P) [9699/3]

Linfoma folicular (LF) [9690/3]
\V  Linfoma folicular pedidtrico (LF-P) [9690/3]

Linfoma centrofolicular primario da pele
(LF-Pele) [9597/3]

Linfoma de células do manto (LCM) [9673/3]

Linfoma difuso de grandes células B, SOE (LDGCB,
SOE) [9680/3]

V Linfoma de grandes células B rico em células
T e histiocitos (LGCB-RTH) [9688/3]

vV Linfoma difuso de grandes células B do siste-
ma nervoso central (LDGCB-SNC) [9680/3]

V Linfoma difuso de grandes células B da pele,
tipo “da perna” (LDGCB-perna) [9680/3]

\V Linfoma difuso de grandes células B EBV-positivo
do idoso (LDGCB-EBV + idoso) [9680/3]

Linfoma difuso de grandes células B associado a
inflamacao crénica (LDGCB-IC) [9680/3]

Granulomatose linfomatoide (GL) [9766/1]
Linfoma de grandes células B do mediastino (timico)
(LGCB-Med) [9679/3]

Linfoma de grandes células B intravascular (LGCB-
-IV) [9712/3]

Linfoma de grandes células B ALK-positivo
(LGCB-ALK+) [9737/3]

Linfoma plasmoblastico (LPb) [9735/3]
Linfoma de grandes células B com origem na D.
de Castleman multicéntrica associada ao HHV-8
(LGCB/DCM-HHV8+) [9738/3]

Linfoma primario de efusdes (LPE) [9678/3]
Linfoma de Burkitt (LB) [9687/3]

Linfoma de células B inclassificavel, com caracteris-

ticas intermediarias entre o LDGCB e o Linfoma de
Burkitt (LBI-LDGCB/LB) [9680/3]

Linfoma de células B inclassificdvel, com caracteris-
ticas intermediarias entre o LDGCB e o Linfoma de
Hodgkin (LBI-LDGCB/LH) [9596/3]
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IX. Neoplasias de
células T e NK maduras

Leucemia prolinfocitica de células T (LPL-T)
[9834/3]

Leucemia linfocitica de células T granulares grandes
(LLTGG) [9831/3]

v Doenga linfoproliferativa crénica de células NK
(DLPC-NK) [9831/3]

Leucemia agressiva de células NK (LA-NK) [9948/3]

Doencga linfoproliferativa sistémica de células

T EBV+ da pediatrica (DLPST-EBV+l) [9724/3]

Linfoma Hydroa vacciniforme simile (LHV)

[9725/3]

Leucemia/linfoma de células T do adulto (LLTA)

[9827/3]

Linfoma de células NK/T, tipo nasal (LNK/T-nasal)

[9719/3]

Linfoma de células T associado a enteropatia (LT-E)

[9717/3]

Linfoma de células T hepatoesplénico (LT-HE)

[9716/3]

Linfoma de células T subcutéaneo paniculite-simile

(LT-SPS) [9708/3]

Micose fungoide (MF) [9700/3]

Sindrome de Sézary (SS) [9701/3]

Doencas linfoproliferativas de células T CD30 posi-

tivas primarias da pele

v Papulose linfomatoide (PL) [9718/1]

vV Linfoma de grandes células anaplésicas primario
da pele (LGCA-pele) [9718/3]

Linfoma de células T gama-delta primario da

pele (LTGD-pele) [9726/3]

Linfoma agressivo de células T citotéxicas CD8

positivas, epidermotrépico primario da pele

[9709/3]

Linfoma de células T pequenas/médias CD4

positivas, primario da pele [9709/3]

Linfoma de células T periféricas, SOE (LTP, SOE)

[9702/3]

Linfoma de células T angioimunoblastico (LTAI)

[9705/3]

Linfoma de grandes células anaplasicas, ALK posi-
tivo (LGCA-ALK+) [9714/3]

n. 6 ¢ p. 643-648 « dezembro 2011

Linfoma de grandes células anapldsicas, ALK nega-
tivo (LGCA-ALK-) [9702/3]

X. Linfoma de Hodgkin (LH)

Linfoma de Hodgkin, predominancia linfocitica
nodular (LH-PLN) [9659/3]

Linfoma de Hodgkin classico (LH-C) [9650/3]

Vv Linfoma de Hodgkin cléssico, esclerose nodular
(LHC-EN) [9663/3]

VY Linfoma de Hodgkin classico, rico em linfécitos
(LHC-RL) [9651/3]

vV Linfoma de Hodgkin classico, celularidade mista
(LHC-CM) [9652/3]

Y Linfoma de Hodgkin cléssico, deplecao linfoci-
taria (LHC-DL) [9653/3]

Xl. Neoplasia de células
histiociticas e dendriticas

XIl.

Sarcoma histiocitico (SH) [9755/3]

Histiocitose de células de Langerhans (HCLa)
[9751/3]

Sarcoma de células de Langerhans (SCL) [9756/3]

Sarcoma de células dendriticas interdigitantes
(SCDI) [9757/3]

Sarcoma de células dendriticas foliculares (SCDF)
[9758/3]

Tumor de células reticulares fibroblasticas
(TCRF) [9759/3]

Tumor de células dendriticas indeterminadas (TCDI)
[9757/3]

Xantogranuloma juvenil disseminado (XG)D)
[9757/3]

Doencas linfoproliferativas

associadas a imunodeficiéncia (DLP-ID)

Doencas linfoproliferativas associadas a imunode-
ficiéncia primaria (DLP-IDP)

Doencgas linfoproliferativas associadas a infeccdo
pelo HIV (DLP-HIV)

Doencas linfoproliferativas pés-transplante (DLP-PT)

\V  Lesdes iniciais
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¢ Hiperplasia plasmocitica [9971/1] e Outras doencas linfoproliferativas associadas a
¢ DLPT monucleose simile [9971/1] imunodeficiéncia iatrogénica (DLP- IDI)
¢ DLPT polimérfica [9971/3] *Essas lesdes sdo classificadas de acordo com a leu-
¢ DLPT monomérfica (tipos B, T e NK)* cemia ou o linfoma correspondente e recebem o cédigo
0 DLPT tipo linfoma de Hodgkin classico* respectivo.
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