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NOTA TECNICA

IDENTIFICACAO DA REQUISICAQO
SOLICITANTE: MM. Juiz de Direito Dr. Anténio de Souza Rosa
PROCESSO N°.: 50320721120228130433
CAMARA/VARA: 12 Unidade Jurisdicional dos Juizados Especiais (1° JD)
COMARCA: Montes Claros
| - DADOS COMPLEMENTARES A REQUISICAO:
REQUERENTE: SMDM
IDADE: 54 anos
DOENGCA(S) INFORMADA(S): C 48.8
PEDIDO DA AGAO: Pesquisa do Herpesvirus humano 8 (HHV-8)
FINALIDADE / INDICAGCAO: Exame diagnodstico complementar, para
orientagao/definicao de conduta terapéutica
REGISTRO NO CONSELHO PROFISSIONAL: CRMMG 87082
NUMERO DA SOLICITAGAO: 2023.0003416
Il - PERGUNTAS DO JUizZO:

Informacdo sobre os medicamentos pretendidos, bem como sobre o

tratamento prescrito e competéncia para o seu fornecimento.
Il — CONSIDERACOES/RESPOSTAS:

Conforme a documentacao apresentada trata-se de paciente atendida

pela rede publica de assisténcia - SUS, submetida a ressecg¢ao cirurgica de
lesdo unica em retroperitbneo, que a bidpsia revelou diagndstico de Doenga
de Castleman unicéntrica.

Foi solicitada a realizacdo de exame complementar para pesquisa de
infeccado pelo herpesvirus humano 8 (HHV-8) para orientacdo/definicdo de
conduta terapéutica.

“Descrita pela primeira vez em 1956 por Castleman e Towne, a
Doencga de Castleman (DC) é um disturbio linfoproliferativo raro policlonal de
linfocitos B e plasmacitos, podendo se manifestar sob a forma de doencga
unicéntrica ou multicéntrica”.)

A Doenca de Castleman é uma desordem linfoproliferativa benigna
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policlonal, também conhecida como hiperplasia linfonodal angiofolicular ou
hiperplasia linfonodal gigante, que abrange todas as faixas etarias. E uma
doencga rara de evolugdo cronica e de sintomas inespecificos, se apresenta
heterogeneamente de acordo com o subtipo histopatogenético, além de

diferengas no curso e no tratamento.

Forma localizada Forma multicéntrica
Adenopatia isolada Mudltiplas adenopatias
Auséncia de sintomas Queixas sistemicas

em 51% dos doentes

sem predominancia de sexo Predominio no sexo masculino

Idade media 35 anos Idade meédia 60 amos

Bom prognostico Sobrevida mediana de 29 meses

Fonte: Doenca de Castleman - a propésito de um caso clinico (12).

Sua classificacdo envolve além da localizacdo e quantidade de cadeias
linfonodais afetadas: unicéntrica (DCU), multicéntrica associada ao herpes
virus 8 (DCM-HHV8), multicéntrica associada a sindrome POEMS
(polineuropatia, organomegalia, endocrinopatia, gamapatia monoclonal,
alteracbes na pele) e multicéntrica idiopatica; as caracteristicas
histopatologicas e a presengca ou auséncia de infeccao pelo herpesvirus
humano 8 (HHV-8). A analise histopatoldgica classifica a doenga em quatro

formas: variante hialino-vascular, plasmocitaria, mista e plasmoblastica.

Variante vascular hialina Centros germinativos atraficos

Zona do manto expandida com pequenos linfacitos
Proliferacdo de células dendriticas foliculares em
camadas concéntricas

Tecido linfdide interfolicular hipervascular e penetracao
dos follculos por capilares radiais, rodeados por colagéneo
ou material hialino

Variante plasmocitaria Centros germinativos hiperplasicos

Acumulacio de plasmocitos nas zona interfolicular
M&o ha proliferac@o capilar

Pode haver hialinizagcio de alguns tollculos

Variante mista Partilha caracteristicas das outras variantes

Fonte: Doenca de Castleman - a propdsito de um caso clinico (12).

“A doenca de Castleman unicéntrica (UCD) e a doenca de Castleman
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multicéntrica (MCD) s&o consideradas duas entidades distintas, por
apresentarem uma grande diferenca na apresentacdo clinica e no
progndéstico. Na literatura ndo existem casos de progressdo da forma
unicéntrica para a forma multicéntrica’.(13)

O quadro clinico da forma unicéntrica é de linfadenomegalia localizada
geralmente no mediastino ou abdome, oligo ou assintomatica, as alteragdes
laboratoriais sdo incomuns. Apresenta uma variacdo desde um subtipo
histopatologico hialinovascular, a um subtipo histopatolégico de células
plasmaticas, e rara a associagdo com o HHV-8. A forma unicéntrica acomete
preferencialmente o mediastino antero-superior (64%), € mais raramente o
abdomen (14 %).

O quadro clinico da forma multicéntrica €& de linfadenopatia
generalizada, hepatoesplenomegalia, anemia, hipergamaglobulinemia, com
sintomas sistémicos moderados a severos. O padrdo histopatoldgico
corresponde as formas plasmocitica ou mista. As caracteristicas
histopatoldgicas variam dentro de um espectro desde o hipervascular ao das
células plasmaticas, apresentando uma subclassificacdo de acordo com a
presenca ou nao de infeccdo pelo HHV-8, com ou sem coinfecgcdo com HIV,
em até 50% dos casos. O principal fator de risco para o desenvolvimento de
DCM-HHVS8 é a imunodeficiéncia, sendo o HIV a associacdo mais frequente.
As alteragdes laboratoriais sdo variaveis e coincidentes com um estado
inflamataorio sistémico.

Os principais diagnésticos diferenciais da doenca de Castleman
multicéntrica sdo as neoplasias, tais como: linfomas, mieloma multiplo,
sindrome POEMS (Polyneuropathy, Organomegaly, Endocrinopathy,
Monoclonal protein, Skin changes), as doengas auto-imunes do tecido
conjuntivo e as infegdes, sobretudo o herpes virus humano 8.

O Herpesvirus Humano 8 (HHV-8) pertence a familia Herpesviridae,
sub-familia Gammaherpesvirinae e género Rhadinovirus, sendo o Unico
género a infectar seres humanos. E um Y-herpesvirus também conhecido

como herpesvirus associado ao Sarcoma de Kaposi (KSHV).
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O herpesvirus humano 8 foi em 1994 descrito pela primeira vez por
Chang et al. através de técnica molecular a partir de amostras de tecido de
Sarcoma de Kaposi de pacientes com AIDS e, desde entdo, tem sido
considerado o agente etiolégico do SK.

O HHV-8 causa infecgcdoes, principalmente em individuos
imunocomprometidos, e além do Sarcoma de Kaposi, também esta associado
com a Doenga de Castleman, principalmente a forma multicéntrica e linfoma.

As principais células infectadas pelo HHV-8 sdo as células do endotélio
vascular e os linfocitos B. Varios subtipos de HHV-8 ja foram reportados
baseado na alta variabilidade do gene K1 e estdo correlacionados com as
origens geograficas e étnicas. A soro prevaléncia do HHV-8 é maior em
paises do Mediterraneo e Africa Subsaariana. No Brasil, a soro prevaléncia
na populacdo em geral € de aproximadamente 2,5%, no entanto, em
pacientes com HIV e Sarcoma de Kaposi, este numero pode chegar a até
98%. Apos a infecgao inicial pelo HHV-8, o virus permanece latente dentro
das células do organismo e pode ser reativado quando a imunidade cai
severamente.

A abordagem da Doenga de Castleman, envolve a realizacdo dos
exames necessarios tanto para o estabelecimento do diagndéstico, quanto
para a terapéutica, e envolve além de outras analises, a pesquisa de infeccéo
pelo HIV/HHV-8.

Apesar da associacdo com o herpesvirus HHV-8 ser rara na forma
unicéntrica, forma essa apresentada pela paciente, a pesquisa do HHV-8 esta
incluida entre os exames complementares habitualmente realizados, para
orientacao/definicdo de conduta terapéutica. A escolha do tratamento

depende do tipo e da gravidade da doenca.

IV — REFERENCIAS:

1) Castleman Disease Collaborative Network.

https://cdcn.org/castleman-disease/overview/

2) Doenga de Castleman multicéntrica ndo associada aos virus HHV-8 e HIV.
https://www.scielo.br/j/rbr/a/M64kPhQWVxPYKqVryVwzxFy/?lang=pt&format=pdf
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