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Resumo: Comunica-se o resultado do tratamento com acitretina e interferon alfa-2a em
doente de 16 anos de idade com epidermodisplasia verruciforme. O diagnéstico foi realiza-
do mediante os achados clinico-histopatolégicos e pesquisa in situ positiva para papiloma
virus humano. O quadro clinico era extenso e resistente a outros tratamentos, com risco de
desenvolvimento de neoplasias. Houve melhora clinica 30 dias apds o inicio do tratamento,
mantida durante os 16 meses de seguimento.
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Abstract: We report the result of a treatment with acitretin and alpba-2a interferon in a 16-
year-old boy with epidermodysplasia verruciformis. Diagnosis was based on clinical fea-
tures, bistopathological examination and positivity for in situ HPV. The affection was exten-
sive and resistant to other treatment modalities, with a bigh risk of development of neo-
Dplasias. Treatment with oral acitretin associated with subcutaneous recombinant interfer-
on alpha-2a three times per week induced improvement, which was sustained for 16 montbs

of follow-up.
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A epidermodisplasia verruciforme (EV) é geno-
dermatose rara de distribuicao universal,' caracteriza-
da por infeccao cutinea causada por diversos tipos de
papiloma virus humano, niao encontrados habitual-
mente nos individuos imunocompetentes.” Acredita-
se que a suscetibilidade a tal infeccao viral ocorra de-
vido a defeito na imunidade celular.' A heranca é
autossOmica recessiva, mas ha casos descritos ligados
a0 X." As lesoes sio semelhantes a verrugas planas ou
pitiriase versicolor.”> O exame histopatolégico mostra
ceratinécitos com citoplasma amplo e acinzentado, e

Recebido em 05.12.2003.

Aprovado pelo Conselho Consultivo e aceito para publicagio em 01.12.2006.

ndcleo picnético.' Ha suscetibilidade anormal 2
infec¢ao por diversos tipos de HPV (5, 8,9, 12, 14, 15,
17, 19, 20-25, 36, 47, 50) nao encontrados habitual-
mente em individuos imunocompetentes."* Acredita-
se que isso decorra da inibicao seletiva da resposta
imune de linfécitos T frente a infeccio pelo HPV,
provavelmente por defeito na apresentacao dos
antigenos virais na superficie dos ceratindcitos.'

A luz ultravioleta é considerada atualmente o
fator de risco mais importante na génese do cancer
cutineo nao-melanoma,”” mas a infec¢io pelo HPV
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também desempenha papel significativo no desen-
volvimento dessas neoplasias, principalmente o carci-
noma espinocelular.”” Outros fatores, como fumo,
imunossupressao e alteracoes genéticas especificas,
como na EV, potencializam o efeito oncogénico do
HPV As alteracoes cutidneas na EV iniciam-se na infin-
cia,”> e ocorre transformac¢io maligna em 30% dos
casos por volta da terceira e quarta décadas de vida,
principalmente em dreas fotoexpostas." Os tumores
mais comuns sio carcinomas espinocelulares e, em
menor freqiiéncia, basocelulares.*>” Tais tumores tém
comportamentos agressivos, sendo indicado trata-
mento cirirgico com amplas margens de ressecgio.’

Muitas modalidades terapéuticas foram ten-
tadas, como excisio cirurgica € quimiocauteriza-
¢40,”*’> com resultados insatisfatorios. Outras foram:
cimetidina oral na dose de 40mg/kg/dia,” cidofovir
(resultados ruins)’ e terapia fotodinamica.’ A fotopro-
tecao é recomendada desde a infancia, visto que as
les6es malignas predominam nas 4reas fotoexpostas.'

Recentemente novas terapias como retindides
orais,’ interferon’ e associacio das duas medicacoes"
tém sido estudadas com resultados variados. O inter-
feron alfa-2a sistémico ou intralesional, em doses vari-
adas (1-9 milhoes de unidades/dia) leva ao desa-
parecimento das alteracoes histopatolégicas encon-
tradas na EV, pela agio imunomoduladora, antiviral e
antiproliferativa."”” Os efeitos colaterais mais fre-
quientes sio febre baixa (78%), astenia (78%) e mial-
gias (65%),” que desaparecem 12 horas apds a admin-
istracao da medicagao. Outras, menos freqiientes, sao
mielossupressio, neurotoxicidade, alopecia, pro-
teindria, azotemia, efeitos cardiovasculares, elevacao
de triglicérides e enzimas hepiticas.”” O caso em
questao era o de um jovem de 16 anos, do sexo mas-
culino, branco, com lesoes na face desde os sete anos,
com disseminagio progressiva. Ao exame derma-
toloégico apresentava papulas ceratosicas isoladas ou
confluentes no tronco e membros (Figura 1), associ-
adas a maculas hipocrémicas lenticulares na face;
PPD, levedurina e tricofitina negativas; sem outras
alteracoes. Pais primos em primeiro grau, sem outros
casos na familia. O anatomopatolégico mostrou
hiperceratose rendilhada, acantose da epiderme e
ceratinécitos com citoplasma amplo e acinzentado
com nucleos picnéticos (Figura 2). Outra bidpsia rev-
elou também areas de atipia bowendide. A pesquisa
de HPV por hibridizacao in situ revelou:

- sonda de HPV de amplo espectro: 6-11-16-18-
30-31-33-35-45-50-51-52: positiva

- sonda HPV6-11, HPV16-18, HPV31-33: ne-
gativas.

Com diagnostico de epidermodisplasia verruci-
forme, iniciou-se tratamento com dacido salicilico,
acido retindico, fotoprotecio, levamisol e Thuya
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FIGURA 1:
Papulas
ceratésicas na
parte posterior
do cotovelo
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FiGURA 2: Hiperceratose rendilhada, acantose da epiderme e
ceratindcitos com citoplasma amplo e acinzentado com ntcleos
picnéticos (200x)

CH30, sem melhora. Devido a extensao das lesdes e
auséncia de resposta com terapéuticas anteriores,
além do risco de desenvolvimento de neoplasias,
optou-se por acitretina oral 0,75mg/kg/dia e interfe-
ron (IFN) alfa-2a 3.000.000UI via SC, trés vezes por
semana. Apos 30 dias observou-se desaparecimento
de mais de 50% das lesoes, principalmente no tronco,
e, das remanescentes, cerca de 40% tiveram
diminuic¢ao da espessura. Poucos efeitos colaterais.
ApOs seis meses regressio quase completa, sendo sus-
penso o IFN alfa-2a e reduzida a acitretina para
0,5mg/kg/dia, mantida atualmente.

Esse doente apresentou todos os parimetros
diagnosticos da epidermodisplasia verruciforme. A
resposta ao tratamento utilizando associacio de
acitretina com interferon foi satisfatoria. a
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