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RESUMO

O linfoma primario de efusdo ¢ uma neoplasia linfoproliferativa agressiva de células B associada a
infeccdo pelo herpesvirus humano tipo 8 (HHV-8), ocorrendo predominantemente em individuos
imunossuprimidos, especialmente pacientes vivendo com HIV. Classicamente, manifesta-se como
efusdo em cavidades serosas, sem formacao de massa solida. Uma variante rara, denominada linfoma
primario de efusdo extracavitario, caracteriza-se pela apresentagdo sob a forma de massas s6lidas em
sitios extra serosos, o que representa importante desafio diagndstico. Relata-se o caso de um paciente
masculino, 34 anos, vivendo com HIV, que apresentava imunossupressao significativa, com carga viral
elevada, contagem de linfocitos T CD4 aos niveis de imunodeficiéncia severa, 124 células/mm?, e
quadro clinico caracterizado por sintomas constitucionais, linfonodomegalias e lesdes cutaneas.
Durante a investigacdo diagndstica, foram identificadas lesdes polipoides no célon ascendente e ceco.
A analise histopatologica das bidpsias dos polipos revelou infiltrado linfoide atipico de alto grau, com
morfologia plasmablastica, entremeando glandulas colonicas. O estudo imuno-histoquimico
demonstrou positividade para HHV-8, CD30, CD38 e CD45, associada a auséncia de marcadores
classicos de células B, condizente com linfoma primario de efusdo extracavitario. O paciente foi
submetido a reintrodu¢do da terapia antirretroviral e a quimioterapia, evoluindo com remissdo
sustentada da doenca por 16 meses. Este caso reforca a necessidade de considerar o linfoma priméario
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de efusdo extracavitario como diagnostico diferencial dos linfomas agressivos de grandes células em
pacientes imunossuprimidos, mesmo na auséncia de efusdes cavitarias. A sobreposi¢ao morfologica e
imunofenotipica com outras neoplasias torna fundamental a inclusdo sistematica da pesquisa do HHV-
8 no painel imuno-histoquimico, possibilitando o diagnéstico preciso e impactando positivamente o
prognostico.

Palavras-chave: Linfoma Primario de Efusdo. LPE Extracavitario. HIV. HHV-8.

ABSTRACT

Primary effusion lymphoma is an aggressive lymphoproliferative B-cell neoplasm associated with
human herpesvirus type 8 (HHV-8) infection, occurring predominantly in immunosuppressed
individuals, especially patients living with HIV. Classically, it manifests as effusion in serous cavities,
without the formation of a solid mass. A rare variant, termed extracavitary primary effusion lymphoma,
is characterized by presentation as solid masses in extraserosal sites, which represents a significant
diagnostic challenge. We report the case of a 34-year-old male patient living with HIV who presented
with significant immunosuppression, with a high viral load, CD4 T lymphocyte count at levels
indicative of severe immunodeficiency (124 cells/mm?), and a clinical picture characterized by
constitutional symptoms, lymphadenomegaly, and skin lesions. During the diagnostic investigation,
polypoid lesions were identified in the ascending colon and cecum. Histopathological analysis of polyp
biopsies revealed atypical high-grade lymphoid infiltrate with plasmablastic morphology interspersed
with colonic glands. Immunohistochemical analysis demonstrated positivity for HHV-8, CD30, CD38,
and CD45, associated with the absence of classic B-cell markers, consistent with primary extracavitary
effusion lymphoma. The patient underwent reintroduction of antiretroviral therapy and chemotherapy,
resulting in sustained remission of the disease for 16 months. This case reinforces the need to consider
primary extracavitary effusion lymphoma as a differential diagnosis for aggressive large B-cell
lymphomas in immunosuppressed patients, even in the absence of cavitary effusions. The
morphological and immunophenotypic overlap with other neoplasms makes the systematic inclusion
of HHV-8 testing in the immunohistochemical panel fundamental, enabling accurate diagnosis and
positively impacting prognosis.

Keywords: Primary Effusion Lymphoma. Extracavitary PEL. HIV. HHV-8.

RESUMEN

El linfoma de efusion primaria es una neoplasia linfoproliferativa agresiva de células B asociada con
la infeccion por el virus del herpes humano tipo 8 (HHV-8), que se presenta predominantemente en
individuos inmunodeprimidos, especialmente pacientes que viven con VIH. Clasicamente, se
manifiesta como efusion en cavidades serosas, sin la formacion de una masa so6lida. Una variante rara,
denominada linfoma de efusion primaria extracavitaria, se caracteriza por la presentacion como masas
solidas en sitios extraserosos, lo que representa un desafio diagnostico significativo. Reportamos el
caso de un paciente masculino de 34 afios que vivia con VIH que presentd inmunodepresion
significativa, con una carga viral alta, recuento de linfocitos T CD4 a niveles indicativos de
inmunodeficiencia severa (124 células/mm?), y un cuadro clinico caracterizado por sintomas
constitucionales, linfadenomegalia y lesiones cutdneas. Durante la investigacion diagnostica, se
identificaron lesiones polipoides en el colon ascendente y el ciego. El analisis histopatologico de las
biopsias de polipos revel6 un infiltrado linfoide atipico de alto grado con morfologia plasmabléstica
intercalado con glandulas colonicas. El analisis inmunohistoquimico demostro6 positividad para HHV-
8, CD30, CD38 y CD45, asociada a la ausencia de marcadores clésicos de células B, compatible con
linfoma primario de derrame extracavitario. El paciente se sometid a la reintroduccion de la terapia
antirretroviral y la quimioterapia, lo que resulté en una remision sostenida de la enfermedad durante
16 meses. Este caso refuerza la necesidad de considerar el linfoma primario de derrame extracavitario
como diagnodstico diferencial de los linfomas agresivos de células B grandes en pacientes
inmunodeprimidos, incluso en ausencia de derrames cavitarios. La superposicion morfologica e
inmunofenotipica con otras neoplasias hace fundamental la inclusion sistematica de la prueba de HHV-
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8 en el panel inmunohistoquimico, lo que permite un diagnostico preciso y un impacto positivo en el
pronostico.

Palabras clave: Linfoma Primario de Derrame. LEP Extracavitario. VIH. HHV-8.
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1 INTRODUCAO

O linfoma primario de efusdo (LPE) ¢ uma desordem linfoproliferativa agressiva de células
B, associada a infeccdo pelo herpesvirus humano tipo 8 (HHV-8)'. Foi descrito inicialmente em
1989, incorporado na Organizagdo Mundial de Saude (OMS) em 2001, e sua variante extracavitaria
passou a ser reconhecida como entidade distinta em 20042. O LPE apresenta predominio no sexo
masculino e esta fortemente associado a estados de imunossupressao, especialmente em individuos
infectados pelo virus da imunodeficiéncia humana (HIV), além de pacientes transplantados e idosos
com imunossenscéncia*,’.

Embora classicamente associado ao HIV, ha relatos de linfoma primario de efusdo e de sua
variante extracavitaria em pacientes HIV-negativos e até mesmo imunocompetentes, evidenciando
que outros mecanismos de imunomodula¢do podem estar envolvidos na patogénese da doenca®,’.
Além disso, apresentacdes extracavitarias incomuns foram descritas em sitios atipicos, como sistema
nervoso central, trato urinario e cavidade oral, ampliando o espectro clinico dessa entidade?,”,'.

Essa neoplasia corresponde a aproximadamente 4% dos linfomas ndo Hodgkin associados ao
HIV e a menos de 1% de todos casos de linfoma na populacao gera®,''. Trata-se de uma entidade de
comportamento altamente agressivo, com sobrevida média geralmente inferior a um ano, mesmo
com tratamento*,!2.

Classicamente, o linfoma primario de efusdo acomete cavidades serosas, como pleura,
pericardio e peritonio, caracterizando-se pela presenca exclusiva em efusdo cavitaria, sem formacao
de massa solida'. Dessa forma, o diagnostico ¢ predominantemente realizado por meio de avaliacao
citologica de liquidos cavitarios®,''. Embora seja classificado como um linfoma de células B, o LPE
apresenta imunofenétipo peculiar, com auséncia frequente de marcadores B classicos, como CD20,
PAXS, CD79a, sendo crucial para o diagndstico a positividade para HHV-8, geralmente associada a
expressdo de marcadores de diferenciagdo plasmablastica’,* e Epstein-Barr virus (EBV), por meio
de realizacdo de hibridizagdo in situ, que ocorre em 80% dos casos*,’. A imuno-histoquimica para a
proteina de membrana latente 1 (LMP1), que cora em aproximadamente 50% dos casos de linfomas
de Hodgkin associados ao EBV, ndo apresenta estudos quantificando a sua positividade em casos de
linfoma primério de efusdo'’. Casos associados a manifestacdes sistémicas graves, como linfo-
histiocitose hemofagocitica, também foram descritos, reforcando a agressividade bioldgica dessa
entidade'.

Além da forma classica, o LPE apresenta uma variante ainda mais rara, denominada linfoma
primdrio de efusdo extracavitario, caracterizada pela formac¢ao de massa solida fora das cavidades
serosas, sem associacdo a derrames cavitarios?,*. Essa variante apresenta morfologia e imunofenotipo
semelhante a forma classica®,'’. Os sitios mais frequentemente acometidos incluem linfonodos,

seguido por pele, trato gastrointestinal, pulmao e sistema nervoso central,?,'. Essa apresentacdo
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atipica contribui para maior complexidade diagndstica, sobretudo quando ndo ha efusdo
associada3,''.

O acometimento do trato gastrointestinal pelo linfoma priméario de efusdo extracavitario ¢
excepcional, com numero limitado de casos descritos na literatura. Em razao dessa raridade, ndo ha
dados epidemioldgicos consolidados sobre sua incidéncia, sendo o conhecimento principalmente
baseado em relatos de caso e pequenas séries’,', 6,7,

Apesar das semelhangas imunofenotipicas, algumas diferengas podem ser observadas. No
linfoma primario de efusdo extracavitario, a expressao de CD3 pode ocorrer em aproximadamente
30% dos casos, enquanto a positividade para CD45 e MUM1 ¢ observada em 70% dos casos. Ja no
LPE, o CD3 esté presente em apenas 13% dos casos, enquanto o0 CD45 e MUMI1 estdo presente em
aproximadamente 100% dos casos®. Tanto o linfoma primario de efusdo classico quanto o
extracavitario mostram marcagdo positiva para HHV-8 em praticamente 100% dos casos,
evidenciando o papel central desse virus na linfomagénese'.

O HHV-8 mantém uma relacdo complexa com o sistema imunologico, apresentando dois
ciclos replicativos distintos: o ciclo latente e o ciclo litico’,'®. O ciclo latente caracteriza-se por uma
infec¢do prolongada, estavel e imunologicamente silenciosa, enquanto o ciclo litico corresponde a
uma fase mais ativa, na qual ocorre producdo de particulas virais e infec¢ao de novas células do
hospedeiro®,'.

Durante a laténcia, o HHV-8 promove a expressdo do antigeno nuclear associado a laténcia
(LANA), responsavel pelo genoma viral durante a replicagdo celular'. O LANA contribui para a
evasdo do sistema imune ao inibir a resposta das células T citotoxicas, além de interferir em vias
apoptoéticas por meio da inativagdo de proteinas como a caspase viral através da viral FLICE-
inhibitory protien (VFLIP)*. Esta tltima apresenta capacidade de inibir apoptose, particularmente de
células T>.

Além disso, o LANA atua na inibi¢do do gene supressor tumoral TP53, resultando em
bloqueio adicional da apoptose celular favorecendo a sobrevivéncia das células infectadas®.

O HHV-8 também codifica a interleucina viral 6 (vIL-6), uma citocina funcionalmente
homologa a IL-6 humana, capaz de ativar o receptor gp130 de forma independente®. A ativagao do
gp130 estimula a hematopoiese, inflamagao e oncogénese contribuindo para a proliferagdo celular e
mecanismos adicionais de evasdo do sistema imune”.

Adicionalmente, o virus produz quimiocinas virais, como viral CC chemokine ligan tipo 1
(vCCL1), tipo 2 (vCCL2) e tipo 3 (vCCL3), que tém como alvo as células T helper e células T
reguladoras, modulando a resposta imune®.O HHV-8 também interfere na via do interferon por meio

da producdo de fatores regulares, reduzindo a ativagao de vias pro-apoptoticas. Por fim, atua sobre
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o sistema complemento através da lise da C3 convertase, impedindo a cascata do complemento, que
¢ primordial na interface entre a imunidade inata e adaptativa®.

Do ponto de vista anatomopatologico, o diagndstico do linfoma primario de efusdo
extracavitario ¢ desafiador, devido a significativa sobreposi¢cao morfologica e imunofenotipica com
outros linfomas de grandes células, especialmente aqueles com diferenciagdo plasmablastic?,*,'.
Histologicamente, observa-se proliferagdo de células aumentadas de volume, com morfologia
plasmablastica, imunobléstica ou anaplasica, o que amplia significativamente o espectro de
diagnosticos diferenciais?,*. A auséncia de marcadores B classicos, associada a nao inclusao rotineira
de pesquisa de HHV-8 nos painéis imuno-histoquimicos, pode resultar em subdiagnostico dessa
entidade3,'!.

Dentre os diagnosticos diferenciais do linfoma primario de efusdo extracavitario, destacam-
se os linfomas agressivos de grandes células, especialmente aqueles com diferenciacao
plasmablasticas®,*. O linfoma plasmabléstico, embora apresente morfologia semelhante, diferencia-
se pela auséncia de positividade para HHV-8, apesar de frequentemente associado ao EBV*°. De
forma semelhante, o linfoma anaplésico de grandes células ALK -positivo ¢ negativo para HHV-8 e
EBYV, assim como mieloma multiplo em sua variante anaplasica’.

O linfoma difuso de grandes células B, sem outra especificacdo (SOE), constitui outro
importante diagndstico diferencial, caracterizando-se pela negatividade para HHV-8 e pela
positividade para marcadores de células B, como o CD20 e PAXS54,'". Outro diferencial relevante ¢
o linfoma difuso de grandes células B HHV-8 positivo, entidade rara que pode surgir em pacientes
com historico de doenca de Castleman multicéntrica*,'®. Diferentemente do linfoma primdrio de
efusdo extracavitario, essa neoplasia apresenta expressao de marcadores de linhagem B e auséncia
de marcadores de diferenciagdo plasmocitaria, como CD138, CD38 e MUMI, além de negatividade
para EBV“,'8. Os principais diferenciais, caracteristicas clinicas, imunofenotipicas e genéticas dessas

entidades encontram-se sumarizadas no quadro 13,%,'".
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Quadro 1 - Diagnoésticos diferenciais do LPE

Entidade Clinica | Sitio Imunofendtipo | HHVS ‘ EBV | Genética Citomorfologia

Lk i AU e oo Linonedo pelec oy sg';i:ﬁuﬁ[f?go o sy SREOGRMIC g,

LDC;?;E_I;[\' -8 Agﬁ;i;ﬁ:o Linfonodo ‘élf)lﬁs?%lpi)g;? SE_:%E:: + - Pouco compreendido Plasmablastica

LPB 8-62 anos, Sexo Ca\'1clad,e_ oral e trato Cg%;;-:: gggéfﬁ%ﬁ%:?éb. - +(60-75%) Translocagio de M¥YC Plasmablastica
masculino gastrointestinal 900,

0.7 anos. sexo ALK+, CD20-; PAX5-: CD79a-
LGCB ALK - positivo - : Linfonodo CD138+; CD38+; MUMI+; Ki67 80- - - Translocacdo de ALK Plasmablastica
masculino 20%

ALK-; CD20+; PAX5+; CD79a+;
: g : ar Translocagdo de MYC ou

LDGCB, SOE 50-70 ano, sexo Linfonodo CD138-: CD38-: MUMI+/-: Ki67 40- . - C Blastoide
: masculino 0% : BCL? ou BCL6

Hiperploidia ou

ALK-; CD20-; PAXS-; CD79a-; translocacdio de genes

MMA Idosos, sexo masculino Osso CD138+; CDSS;;[];T[}IH; Ki67 80- - - da familia CCND ou Anaplasico
* MYC
<30 anos ALK#; CD20-; PAX5-: CD79%-; Ananlisi
LGCA ALK- positivo m:“ggl’ﬁfg‘o Linfonodo CD138-; CD38-: MUMI-: CD30+; . - Translocagio de ALK aplasico

granulos citotoxicos +; K167 50-70%

Legenda: LPE: linfoma primario de efusdo; LDGCB: linfoma difuso de grandes células B; LPB: linfoma
plasmablastico; MMA: mieloma multiplo anaplasico; LGCA: linfoma de grandes células anaplasicas; +/-: negativo ou
fracamente positivo. Em negrito encontram-se os achados mais relevantes no diagnostico diferencial de cada entidade.

Fonte: propria (2026).

Dada a raridade desta entidade e complexidade dos mecanismos fisiopatolégicos ainda nao
ha um tratamento com evidéncia comprovada para o seu manejo*,°,'. Apesar disso, € comum que o
tratamento instituido seja quimioterapia com CHOP (ciclofosfamida, doxorrubicina, vincristina e
prednisona)?,'!.

O quadro 2 resume os achados principais da doenca, com base nas informagdes disponiveis

na literatura.
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Quadro 2 - Principais achados do linfoma primario de efusdo e sua variante extracavitaria.

Aspecto Linfoma primério de efusio Variante extracavitaria
Definicdo Linfoma de g{a{ldes céh;llas B com detrame Linfoma de 'grfmtdes células B S.e.nf derrame
cavitario, HHV-8 positivo cavitario, HHV-8 positivo
Epidemiologia imunossuprimidos, relacionada ao HIV Imunossuprimidos, relacionada ao HIV
Etiologia relacionado ao HHV-8 coinfeccdo com EBV relacionado ao HHV-8 coinfecgdo com EBV

Massa linfonodal ou extralinfonodal (sitios mais
Sitios Cavidades serosas (pleura, pericardio e periténio) frequentes linfonodo, seguido de pele, trato
gastrointestinal, pulmio e sistema nervoso central)

Doenga

associada sarcoma de kapost Sarcoma de kaposi
i . nicleos de contorno irregular, com nucléolo micleos de contorno irregular, com nucléolo
Histologia = -
proeminente proeminente
L fonofi Marcadores B (PAXS, CD20) -; HHV-8 +; CD30 Marcadores B (PAXS, CD20) -; HHV-8 +; CD30 +;
Munotenolipag - cp3s +; CD138 +; CD 45 +; MUMI +; EBV +; | CD38 +; CD138 +; CD45 (70%); MUMI + (70%):
em CD3 - EBV +; CD3 + (30%);
LDGCB HHV-8 itrvo; LPB; LGCB ALK - .-
Diagnéstico e 1D C;";’J;_O- L GeA ALK LDGCB HHV-8 positivo; LPB; LGCB ALK -
diferencial P : o ’ ] positivo; LDGCB, SOE; MMA; LGCA ALK- positivo
positivo
CHOP (ciclofosfamida, doxorrubicing, vincristina CHOP (ciclofosfamida, doxorrubicina, vineristina 2
Tratamento : _
e prednisona) prednisona)
Prognostico sobrevida de menos de 1 ano sobrevida de menos de 1 ano

Legenda: Em negrito encontram-se os achados mais relevantes no diagnostico diferencial de cada entidade.
Fonte: propria (2026).

Embora o linfoma priméario de efusdo extracavitirio seja atualmente uma entidade
reconhecida, seu diagndstico permanece complexo, especialmente na auséncia de efusdes cavitarias
e diante de sobreposicdo morfoldgica e imunofenotipica com outras neoplasias de células
grandes®,*,'". Assim, apresentamos este caso com o objetivo de destacar os principais critérios
diagnosticos e reforcar a importancia da pesquisa sistematica do HHV-8 na avalia¢do de linfomas

associados a imunossupressao*,'!.

2 RELATO DO CASO

Paciente masculino, 34 anos, cabeleireiro, natural e procedente de Brasilia-DF, com
diagnoéstico de infeccao pelo HIV desde 2017 e soroconversao documentada. Realizou terapia
antirretroviral até¢ 2019, quando abandonou o tratamento por desinformagdo. O quadro clinico atual
iniciou-se em setembro de 2024, 3 meses antes da bidpsia colonica, com febre e dispneia, sendo
inicialmente tratado com amoxicilina associada a clavulanato, devido & pneumonia. Ap6s melhora
do quadro respiratdrio evoluiu com febre didria matutina, astenia, vomitos e perda ponderal de 16
kg.

Ao exame fisico, observava-se linfonodomegalias indolores em regido cubital, inguinal e
cervical, além de nodulos cutaneos e lesdo violacea em dorso. O paciente apresentava diagndstico

\

prévio de sarcoma de Kaposi associado a infeccdo pelo HIV, além de antecedente de cirurgia
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bariatrica e sem histdrico de tabagismo. Também foi evidenciada hepatoesplenomegalia, através do
USG.

Os exames laboratoriais demonstraram contagem de linfocitos T-CD4 de 124 células/mm? e
carga viral do HIV de 17.100 copias/ml. O painel de rastreio para infecgdes oportunistas foi negativo
para citomegalovirus, hepatites B e C, toxoplasmose, sifilis, doenga de Chagas e bacilos alcool-acido
resistentes. As culturas realizadas ndo evidenciaram crescimento microbiologico.

Os exames de imagem iniciais revelaram, a tomografia computadorizada (TC) de abdome,
hepatoesplenomegalia, linfadenopatias abdominopélvicas e sinais de hipertensdo portal,
caracterizados por aumento do calibre das veias porta e esplénica, além de varizes mesentéricas. A
TC de torax demonstrou discreto enfisema parasseptal nos dpices pulmonares, enquanto a TC de
cranio nao evidenciou alteracoes.

Diante da suspeita de doengas oportunistas e neoplasias associadas a infeccdo pelo HIV,
foram realizados exames endoscopicos. A endoscopia digestiva alta (EDA) evidenciou moniliase
esofagica grau 1 (classificagdo de Kodsi) e lesdes elevadas em corpo gastrico residual, em paciente
com status pos-gastroplastia em Y de Roux. A colonoscopia demonstrou lesdes polipoides sésseis
em ceco e colon ascendente, medindo aproximadamente 15 mm, além de lesdes maculares, rubras e
submucosas em colon sigmoide e reto. A bidpsia de pele revelou achados sugestivos de
farmacodermia, porém nao foi identificada pesquisa especifica para presenca de HHV-8, assim como
ndo foi observado relato de pesquisa para proliferagao microvascular atipica.

A andlise histopatologica dos polipos colonicos evidenciou infiltrado linfoide atipico denso,
entremeando glandulas e, por vezes com infiltragcdo intraepitelial(figura 1). As células neoplasicas
apresentavam nucleos aumentados de volume, de contorno irregular, por vezes excéntricos, com
nucléolo evidente e citoplasma amplo e basofilico, compativel com morfologia plasmabléstica
(Figura 2). Portanto, foi aventado o diagndstico diferencial de linfomas de morfologia plasmablastica
como o linfoma de grandes células B HHV-8 positivo, o linfoma plasmablastico e o linfoma primario

de efusdo extracavitario.
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Figura 1: Células com morfologia plasmablastica coradas em hematoxilina e eosina. Infiltrado proeminente em lamina
propria, com niicleos aumentados de volume (H&E - 200x).

w ‘\\’ o
Yo

{o®

Fonte: propria (2026).
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Figura 2: Células com morfologia plasmablastica coradas em hematoxilina e eosina. Nucleos aumentados de volume,
vesiculosos, excéntricos e de contorno irregular, com nucléolos evidentes. Citoplasma amplo e periférico. (H&E -
400x).

-

Fonte: Propria (2026).

O estudo imuno-histoquimico demonstrou negatividade para marcadores de células B (CD20
e PAXS), CD3, CD10, CD138, IgM, cadeias leves de imunoglobulina do tipo Kappa e lambda e
CD34. A pesquisa para EBV (LPM1) mostrou marcagao fraca e focal (figura 3).Foi identificada por
positividade para HHV-8 (figura 4), CD45 (figura 5),CD30 (figura 6), HHV-8, CD45, CD38 (figura
7). O indice de proliferacao celular avaliado pelo Ki 67 foi estimado em aproximadamente 90%

(figura ).
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Figura 3: Colorac@o de imuno-histoquimica. Marcagdo positiva e fraca para EBV (0102e CS1-4) - 400x.
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Fonte: Propria (2026).

Figura 4: Colora¢@o de imuno-histoquimica. Marcacéo positiva para HHV-8 (clone13B10) - 400x.
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Fonte: Propria (20265.
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Figura 5: Coloragao de imuno—histoquimica.l\/[arcagéo positiva fraca e focal para CD45 (clone LCA (2B11) - 400x.
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Fonte: Propria (2026).

Figura.6: Coloragdo de imuno-histoquimica. Marcagdo positiva para CD30 em subpopulagéo (BER-H2)- 400x.
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Fonte: Propria (2026).
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Figura 7: Coloragéo de imuno-histoquimica. Marcagéo positiva para CD38 (clone SP149) - 400x. T -
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Fonte: Propria (2026).

quimica. Marcagao 3sitiva para Ki67 em 90% das células (clone 30-9) - 400x.
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Fonte: Propria (2026).

O paciente recebeu antibioticoterapia profilatica com sulfametoxazol-trimetoprima e
fluconazol além de reinicio com terapia antirretroviral com tenofovir, lamivudina e dolutegravir. Foi

submetido ainda a dois ciclos de quimioterapia com ciclofosfamida associada a doxorrubicina
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(hidroxi-daurrubicina). Apos realizacdo de tratamento, apresentou melhora significativa do quadro,

encontrando-se em remissao de doenga ha 16 meses (tabela 1).

Tabela 1 - Resumo dos principais achados do caso relatado

Descrigdo
Dados clinicos Homem, 34 anos, portador de HIV, perda ponderal de 16 kg_
Exame fisico Linfonodomegalias indolores cubital e cervical.
Colonoscopia Lesdes polipoides sésseis em ceco e colon ascendente, de aproximadamente 15 cm.
Laboratorio contagem de linfocitos T-CD4: 124 células/mm?; Carga viral do HIV: 17.100 cépias/ml.
Histopatologia Infiltrado linfoide atipico denso de células apresentando micleos aumentados de volume, contorno

irregular, excéntrico e nucléolo evidente.
Imune-histoquimica HHV-8+, CD30+, CD45+, CD38&+, CD20-. EBV + fraco e focal. Ki-67 90%.

Tratamento Reintrodugdo de TARV (tenofovir + lamivudina + dolutegravir) + 2 ciclos de CH (ciclofosfamida +
doxorrubicina).

Evolugdo Sem recidiva ha 16 meses.

Fonte: propria (2026).

3 DISCUSSAO

O linfoma primdrio de efusdo extracavitario ¢ uma entidade rara, geralmente associada a
estados de imunodeficiéncia, particularmente a infeccdo pelo HIV. Nesse contexto, Foster et al.
(2016), em uma analise comparativa envolvendo 41 casos de linfoma primario de efusdo, observaram
associagdo com o HIV em 96% dos pacientes, sendo que 72% apresentavam diagnostico prévio de
infec¢do pelo HIV no momento do diagndstico do linfoma'®. De forma semelhante, em revisdo
sistematica conduzida por Hu et al. (2021), abrangendo 70 casos, 80% apresentavam correlagdo com
HIV, refor¢ando a forte associacdo com imunossupressao®.

No presente caso, o paciente apresentava, ao diagndstico, carga viral elevada do HIV e
contagem reduzida de linfocitos T CD4, achados que corroboram os dados previamente descritos na
literatura®. A lesdo polipoide foi encontrada em regido de colon ascendente e ceco, sitios incomuns
de acometimento pelo linfoma primério de efusdo extracavitario®,'.

Lopez de Carceres et al. (2024) relataram a presenga de 83 casos de linfoma primério de
efusdo extracavitdrio ao revisar a literatura, dos quais apenas 12 (14,45%) apresentavam
acometimento do trato gastrointestinal, predominantemente sobre a forma de massas tumorais®. Por
sua vez, Hu et al. (2021) observaram que, dentre os 70 casos avaliados, apenas 27 apresentavam
apresentacao extracavitaria, sendo que 8 deles envolviam o trato gastrointestinal, correspondendo a
25,9% dos casos extracavitarios®.

A apresentagdo mostrou-se predominante em individuos do sexo masculino, principalmente

naqueles com apresentagdo intestinal, sendo que 100% dos trabalhos analisados relataram
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predominio nesse sexo, em sonsondncia com o presente relato. Assim como a faixa etaria, em que o

acometimento aconteceu em sua totalidade em adultos, com uma variac¢ao de idade de 34 a 55 anos.

Quadro 3: Quadro clinico e imuno-histoquimico dos casos relatos de linfoma primario de efusdo extracavitario
localizado em trato gastrointestinal.

Autor Localizagdo Sexo Idade Exame de imagem/EDA HIV HHV-8 EBV Prognéstico
Elz;iik}j'gslswet massa em colon fransverso M 48 anos espessamento segmentar (5,0cm) + + ndo descrito >1ane

2012
Ku%ft,ﬂ fmassa em m;ln;ascendeme € M 55 anos espessamento parietal focal (sem tamanho) + + - >1 ano de sobrevida
Liao et al . . .

2015 massa gastrica M 48 anos espessamento, com aspecto infiltrativo (6,0cm) + + - Sem acompanhamento
Sampath et . . - . N

miltiplos polipos jejunais M 38 anos Espessamento segmentar de delgado (1,0-2,5cm) + + + sem acompanhamento

al 2015

Osteretal.  miltiplos pélipos (do jejuno Espessamento difuso das alcas e multiplas formacdes

2018 20 reto) M 49 anos nodulares intraluminais (0.5-3,0cm) + + ndo descrito sem acompanhamento
Guler et al. Normal -
2024 massa duodenal M 50 anos EDA: lesfio submucosa elevada (2,0cm) N N - >1 ano
clinos " LMP1 -
Caso atual Ppolipos em ceco & colon M 34 anos polipos sésseis (0,15¢m) + + EBER nio > 1 ano

ascendente
realizado

Legenda: HIV: virus da imunodeficiéncia humana; HHV-8: herpesvirus humano 8; EBV: virus Epstein-Barr; M:
masculino.
Fonte: Propria (2026).

Conforme descrito por Sampath et al. (2015), o linfoma primdrio de efusdo extracavitario
manifestou-se sob a forma de polipos intestinais localizados no jejuno'®. No caso relatado por Oster
et al. (2018), embora a apresentagdo também tenha ocorrido como poélipos intestinais, estes eram
multiplos e apresentavam distribui¢do extensa, envolvendo o trato gastrointestinal desde o jejuno até
o reto'”. No presente caso, de maneira semelhante, o paciente apresentou polipos intestinais, contudo
com acometimento restrito ao ceco e colon ascendente.

Do ponto de vista morfologico, o linfoma de efusdo caracteriza-se como um linfoma
agressivo de grandes células, podendo apresentar diferenciacdo plasmabléstica, anaplédsica ou
imunoblastica, achados que corroboram os diversos casos descritos na literatura, incluindo aqueles
relatados por Tong et al. (2020)'° e Iguh et al. (2025)'4. No presente caso, a morfologia plasmabléstica
observada encontra-se em concordancia com o espectro morfologico descrito para essa entidade®,*.

Quanto ao perfil imuno-histoquimico, a negatividade para marcadores classicos de células B
¢ consistentemente descrita na maioria dos casos de linfoma primario de efusdo, assim como a
positividade para HHV-8, considerada critério essencial para o diagndstico e presente em 100% dos
casos descritos'. A positividade para EBV, embora variavel, foi observada em 76,9% dos casos
analisados por Hu et al. (2021) e em 82% dos casos descritos por Foster et al. (2016), reforgando a
frequente associagdo entre essas infecgdes virais na patogénese da doenga',*.

A sobrevida observada no presente caso foi superior aquela tradicionalmente descrita na
literatura, uma vez que a mediana de sobrevida do linfoma primario de efusdo geralmente ndo

ultrapassa um ano*,'?. Em seu estudo, Hu et al. (2021) observaram uma taxa de sobrevida aproximada
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de 50% entre os pacientes com linfoma primario de efusdo, valor semelhante ao encontrado para a
variante extracavitaria, na qual a sobrevida também foi estimada em cerca de 50% dos casos*.

Entretanto, ao se comparar os casos de linfoma primario de efusdo extracavitario em sitio
gastrointestinal descritos na literatura, observa-se que os casos descritos por Kim et al. (2012), El-
Ayass et al. (2012), Guler et al. (2024) apresentaram sobrevida superior a um ano. Esse desfecho
contrasta com o curso clinico geralmente observado no linfoma primario de efusdo cléassico, cuja
sobrevida média permanece limitada®,’,'s. Esses achados suscitam a hipotese de que o acometimento
do trato gastrointestinal pelo linfoma primario de efusdo extracavitario possa estar associado a um
curso clinico relativamente mais indolente, embora essa possibilidade deva ser interpretada com
cautela, considerando o ntimero limitado de casos disponiveis.

El-Ayass et al. (2012) descreveram um caso de linfoma primario de efusdo extracavitario com
acometimento colonico em paciente vivendo com HIV, no qual foi observada resposta completa apos
tratamento com o esquema EPOCH, refor¢ando a possibilidade de controle da doenga em
apresentacdes extrasserosas raras'®. Embora o esquema terapéutico utilizado no presente caso tenha
sido distinto, com quimioterapia baseada em ciclofosfamida e doxorrubicina associada a
reintroducdo da terapia antirretroviral, o desfecho clinico mostrou-se semelhante, com remissao
sustentada da doenga durante 16 meses. Esse achado sugere que, além do regime quimioterapico
empregado, o diagndstico precoce e o adequado controle da imunossupressdo desempenham papel

fundamental no prognostico do linfoma primario de efusdo extracavitario®,''.

4 CONCLUSAO

Este caso reforca a necessidade de considerar linfoma primario de efusdo extracavitario como
um importante diagnostico diferencial entre os linfomas agressivos de grandes células,
especialmente em pacientes adultos imunossuprimidos de sexo masculino, mesmo na auséncia de
efusdes cavitarias. A apresentagdo sob forma de massa solida em sitios incomuns como o trato
gastrointestinal, contribui significativamente para a dificuldade diagndstica e para o risco de
subdiagndstico dessa entidade rara.

Do ponto de vista anatomopatoldgico, a expressiva sobreposi¢do morfologica e
imunofenotipica com outros linfomas de alto grau, particularmente aqueles com diferenciagao
plasmabléstica, torna imprescindivel a inclusdo sistematica da pesquisa do HHV-8 no painel imuno-
histoquimico, especialmente em pacientes com eventual imunossupressdo. A correta identificacdo
do HHV-8, aliada a adequada correlag@o clinico-patoldgica e a reintroducdo oportuna da terapia
antirretroviral associada ao tratamento quimioterdpico, mostra-se fundamental para o
estabelecimento do diagnostico definitivo e pode impactar positivamente o progndstico, mesmo em

uma neoplasia tradicionalmente associada a sobrevida limitada.
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Estudos mais abrangentes podem explorar de forma mais robusta se a apresentagdo
extracavitaria em trato gastrointestinal, sobretudo na forma polipoide pode corresponder a uma

forma mais responsiva as terapéuticas e de melhor prognostico.
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