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Resumo Os tumores de musculo liso associados ao virus Epstein-Barr constituem uma neoplasia
incomum que ocorre em pacientes imunossuprimidos de qualquer idade. Geralmente, o paciente
apresenta comprometimento multifocal, principalmente na medula espinhal, regiao epidural,
trato gastrintestinal e figado, trato respiratorio superior e pele - o Gltimo sitio com poucos casos
relatados na literatura e relacionado com infeccao por virus da imunodeficiéncia humana (HIV) e
sindrome da imunodeficiéncia adquirida. Os autores apresentam o primeiro caso de um paciente
colombiano adulto com infeccdo pelo HIV e tumores multifocais de musculo liso associados ao
virus Epstein-Barr na pele e regiao epidural, confirmados por analise histopatoldgica, imuno-
-histoquimica e estudo de hibridizacao in situ.
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Introducao

Os tumores de muUsculo liso associados ao virus Epstein-Barr
(EBV) sdo uma neoplasia rara associada a imunossupressao. '
Sua relacao com o EBV foi estudada extensivamente por
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mais de 20 anos e foram documentados em pacientes pedia-
tricos e adultos, com uma discreta predominancia do sexo
feminino.>* Manifestacdes cutaneas sao incomuns e foram
relacionadas a pacientes com infeccao pelo virus da imuno-
deficiéncia humana (HIV).” O relato a seguir descreve um
caso confirmado de paciente com HIV e presenca de neopla-
sias multifocais cutaneas e epidurais de musculo liso.

Relato do caso

Paciente do sexo masculino, 40 anos de idade, com
diagndstico de infeccao por HIV desde 2006, em terapia
antirretroviral de baixa adesao, com historia de apareci-
mento de quatro lesées dolorosas nos membros e abdome
havia dois anos, de crescimento lento, associadas a lom-
balgia. O exame fisico mostrou nodulos subcutaneos bem
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Figura 1 Nodulo subcutaneo linear no dorso da méo direita.

definidos, moveis, de consisténcia semelhante a borracha
e muito doloridos, localizados no antebraco esquerdo (1 x
1,5cm), no abdome (0,5 x 0,5cm), na coxa esquerda (1 x
0,5cm) e um de maior tamanho e formato linear no dorso
da mao direita (2 x 1cm) (fig. 1). Os achados laboratoriais
incluiram: leucdcitos, 2.200; linfocitos, 920; com CD4 de
6 células/mcL e carga viral de 36.600 copias. Na resso-
nancia magnética da coluna com contraste, evidenciou-se
infiltracao epidural extensa com envolvimento foraminal de
T4-T5, T7, T11 e T12, com compressao e deslocamento da
medula espinal (fig. 2). A bidpsia de uma das lesdes cutaneas
(fig. 3) e da massa epidural (fig. 4) evidenciou achados

Figura 2 Ressonancia magnética nuclear da coluna vertebral
com infiltracao epidural e envolvimento foraminal de T11 e T12
com compressao e deslocamento da medula espinal.

Figura 3

Nodulo subcutaneo. (A e B), Formacao nodular bem circunscrita, composta por feixes de células fusiformes com atipia

minima e poucas figuras de mitose (Hematoxilina & eosina, 100x e 400x, respectivamente). (C e D), Imuno-histoquimica, AML e H

caldesmonina positiva, respectivamente.
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Figura4 Lesao epidural. (A e B), Lesao constituida por feixes de células fusiformes com pequeno grau de atipia citolégica (Hema-
toxilina & eosina, 100x e 400x, respectivamente). (C e D), Imuno-histoquimica, AML e H caldesmonina positiva, respectivamente.

Figura 5 Estudo de hibridizacdo in situ positivo para virus Epstein-Barr.
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semelhantes na histopatologia, demonstrando uma neo-
plasia fusocelular positiva para H caldesmonina e actina
muscular lisa (AML). Feito diagndstico de tumor de mUs-
culo liso. Posteriormente, foi realizado um estudo de
hibridizacao in situ para a deteccdo do virus Epstein-Barr
(EBER, Epstein-Barr encoded RNAs), que mostrou resultado
positivo (fig. 5).

Discussao

A relacdo entre os tumores de musculo liso e a imunossu-
pressao foi documentada pela primeira vez em 1970 por
Pritzker et al., e foi apenas em 1995 que sua ligacao com o
EBV foi identificada.?® Essa associacao foi estabelecida em
pacientes pos-transplantados, com imunodeficiéncias pri-
marias e com HIV, principalmente naqueles com CD4 < 200
células/mcL.® A maioria dos doentes apresenta comprome-
timento multifocal, como no caso de nosso paciente, com
predominio na medula espinal, regido epidural, trato gas-
trintestinal e figado, trato respiratério superior e pele; ha
poucos casos relatados na literatura sobre este Gltimo orgao,
e nenhum na Coldémbia."**

Embora sua patogénese seja mal compreendida, foi
sugerido que o EBV infecta as células musculares lisas dire-
tamente ao aderir ao CD21, facilitando a replicacao dessas
células.? Outras teorias sdo baseadas na superexpressao do
proto-oncogene myc e na ativacao da via AKT/mTOR desen-
cadeada pela proteina LMP2A, que promove a proliferacao
celular e a formacéo de tumor.”8

O diagndstico é feito com base no exame fisico,
na radiologia, nos achados do estudo histopatoldgico e
imuno-histoquimico e confirmado por meio do estudo de
hibridizacao in situ para deteccdo do virus Epstein-Barr
(EBER), como foi feito neste caso representativo.” A
presenca dessas lesdes no sistema nervoso central tem sido
associada a um pior prognostico e, em termos de trata-
mento, existem relatos de casos de reversao das neoplasias
com melhora da imunossupressao, resseccao cirurgica para
lesoes isoladas e uso de radioterapia e quimioterapicos,
como o sirolimus.® No entanto, a maioria dos relatos é sobre
pacientes sem infeccédo por HIV, e os resultados nao tém sido
completamente satisfatérios.’ '
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