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pleural recorrente, síndrome nefrótica, linfoma 
de Hodgkin, sarcoma de células dendríticas 
foliculares, síndrome POEMS, arterite temporal 
e miastenia gravis (MG), entre outras.(3)

Apesar da reconhecida associação entre DC 
e sarcoma de células dendríticas foliculares, são 
raros os casos descritos em que o sarcoma surge 
como uma complicação da DC pré-existente.(4) 
Casos em que a DC está associada a MG são 
igualmente raros.(5) O objetivo deste estudo foi 

Introdução
A doença de Castleman (DC) é um distúrbio 

linfoproliferativo atípico, de curso clínico 
geralmente benigno.(1) Sua etiologia ainda 
não é bem esclarecida; no entanto, fatores, 
tais como a superprodução de IL-6, infecção 
pelo herpes vírus humano 8 e autoimunidade, 
têm sido implicados na gênese da proliferação 
linfoide.(2)

A DC pode estar associada a uma série 
de outras condições clínicas, como pênfigo 
paraneoplásico, sarcoma de Kaposi, derrame 
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Resumo
A doença de Castleman é um distúrbio linfoproliferativo atípico, de etiologia desconhecida, que pode estar 
associada a uma série de condições clínicas, inclusive doenças de caráter autoimune e neoplasias malignas. No 
presente relato, uma paciente de 72 anos foi encaminhada ao serviço de cirurgia torácica do Hospital Universitário 
Getúlio Vargas, localizado na cidade de Manaus (AM) para a ressecção de um tumor de mediastino posterior. Três 
meses antes, havia sido internada em UTI com um quadro de dispneia intensa, ocasião na qual foi diagnosticada 
miastenia gravis. Após a ressecção da massa mediastinal, a análise histopatológica revelou doença de Castleman 
hialino-vascular complicada por sarcoma de células dendríticas foliculares. Até o momento da redação deste 
estudo, a paciente utilizava um anticolinesterásico e corticoides para o controle da miastenia gravis. 
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Abstract
Castleman’s disease is an atypical lymphoproliferative disorder of unknown etiology, which might be associated 
with various clinical conditions, including autoimmune diseases and malignant neoplasms. We report the case of 
a 72-year-old female patient who was referred to the thoracic surgery department of Getúlio Vargas University 
Hospital, in the city of Manaus, Brazil, for the resection of a posterior mediastinal tumor. Three months prior, 
the patient had been admitted to the ICU with signs of severe dyspnea, at which time she was diagnosed with 
myasthenia gravis. After the resection of the mediastinal tumor, the histopathological examination revealed hyaline 
vascular-type Castleman’s disease, complicated by follicular dendritic cell sarcoma. At this writing, the patient was 
being treated with an anticholinesterase agent and corticosteroids for the control of myasthenia gravis.
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confirmada no pré-operatório por TC de tórax, 
na qual foi identificada uma massa heterogênea 
com calcificação densa em topografia de goteira 
costovertebral esquerda (Figuras 1 e 2).

A massa localizada em mediastino posterior 
foi ressecada juntamente com o parênquima 
pulmonar adjacente. A análise histopatológica 
revelou linfonodo com arquitetura parcialmente 
subvertida pela proliferação de células fusiformes 
em íntima associação com infiltrado inflamatório, 
composto predominantemente por linfócitos. 
Foi identificado um componente definitivo da 
DC hialino-vascular, com folículos apresentando 
pequena regressão do centro germinativo, 
arranjo concêntrico de pequenos linfócitos e 
estroma colagenizado. As células fusiformes em 
proliferação formavam fascículos e matrizes em 
espirais, com células de bordas mal definidas, 
núcleo vesicular e nucléolo distinto, com pequena 
variação no tamanho do núcleo, e alguns graus 
de atipia, morfologicamente compatíveis com 
sarcoma de células dendríticas foliculares. O 
estudo imuno-histoquímico foi negativo para 
os seguintes marcadores: citoqueratinas de 40, 
48, 50 e 50,6 kDa; CD30; CD246; CD21; CD23; 
CD4RB; CD68; actina de músculo liso; e proteína 
S-100. O diagnóstico final foi de sarcoma de 
células dendríticas foliculares complicando DC 
hialino-vascular.

Não houve recidiva da massa ressecada, e a 
TC de tórax realizada oito meses após a cirurgia 
não apresentou alterações.

relatar um caso em que houve associação de 
MG com DC complicada por sarcoma de células 
dendríticas foliculares.

Relato de caso

Paciente do sexo feminino, 72 anos, 
encaminhada ao Serviço de Cirurgia Torácica 
da Sociedade Beneficente Portuguesa para a 
ressecção de tumor de mediastino posterior.

Há sete meses apresentava quadro de 
fraqueza muscular flutuante associada à ptose 
palpebral e diplopia, e há três meses havia sido 
internada em UTI por quadro de insuficiência 
respiratória, com necessidade de ventilação 
mecânica. Durante essa internação, realizou um 
teste farmacológico com edrofônio, obtendo-se 
uma resposta imediata com melhora da força 
muscular e da ptose palpebral. A seguir, foi 
submetida a cinco sessões de plasmaférese 
com melhora importante dos sinais e sintomas, 
com desmame da ventilação mecânica na 
terceira sessão. Após a alta hospitalar, realizou 
eletroneuromiografia com teste de estimulação 
repetitiva, que demonstrou um decremento de 
12% dos potenciais de ação, e foi realizada 
a dosagem de anticorpos antirreceptor de 
acetilcolina, com o resultado de 10,63 nmol/L 
(valores de referência: 0-0,2 nmoL/L), achados 
esses que, associados ao quadro clínico, 
corroboraram o diagnóstico de MG.

A radiografia de tórax evidenciou uma massa 
em topografia de mediastino posterior, que foi 

Figura 1 - Radiografia de tórax em incidência posteroanterior (em a) e em perfil (em b) demonstrando uma 
massa com projeção na região do hilo pulmonar esquerdo (seta em a) localizada em mediastino posterior (seta 
em b), além da presença de uma faixa atelectásica em lobo médio.
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linfadenopatia localizada até formas recorrentes 
de linfadenopatia generalizada com sintomas 
sistêmicos severos.(9) Na forma unicêntrica, 
ocorre linfadenomegalia, localizada geralmente 
no mediastino ou abdômen, mas também 
pode se apresentar como um nódulo pulmonar 
ou em locais como pelve, axila e pescoço.(10,11) 
Os sintomas podem ser decorrentes do efeito 
compressivo da lesão ou a DC pode ser um 
achado incidental em exames de imagem de 
pacientes assintomáticos.(7,9) Nesta paciente, a DC 
se manifestou como massa única em mediastino 
posterior, sem sintomas sistêmicos.

A forma multicêntrica se manifesta por 
linfadenopatia generalizada associada a sintomas 
sistêmicos inespecíficos, tais como febre, sudorese 
noturna, perda de peso, fraqueza, náuseas e 
anorexia. A variante plasmocitária, mesmo na 
forma unicêntrica, cursa também com aumento 
na velocidade de hemossedimentação, anemia, 
distúrbios neurológicos, hipergamaglobulinemia, 
hipoalbuminemia e hepatoesplenomegalia.(7,9,10)

Outros distúrbios do sistema imunológico 
podem estar associados à DC, especialmente 
na forma multicêntrica. No presente relato, 
além do fato de a paciente se apresentar com 
MG, também houve o desenvolvimento de um 
sarcoma de células dendríticas foliculares como 
complicação da DC.

O sarcoma de células dendríticas foliculares é 
uma neoplasia rara que acomete os linfonodos, 
mas pode surgir em sítios extranodais como 
fígado, baço e mama, com risco baixo a 
intermediário para o desenvolvimento de 
metástases ou recorrências.(12) Em 10-20% dos 
casos, está associada à DC, geralmente do tipo 
hialino-vascular, a qual pode ser concomitante 
com ou preceder o sarcoma.(13) Tem sido proposto 
que a hiperplasia provocada pela DC atue sobre 
a expressão do gene p53, levando à displasia 
das células dendríticas foliculares no centro 
germinativo do folículo linfoide acometido. 
Com o tempo, a displasia se estende para a zona 
interfolicular até acometer todo o linfonodo e 
originar o sarcoma. Dessa forma, a DC atuaria 
como uma lesão precursora do sarcoma de 
células dendríticas foliculares.(4,14)

A associação de DC com MG é extremamente 
rara e particularmente interessante, pois além do 
fato de 65% dos pacientes com MG apresentarem 
hiperplasia folicular no timo, é importante 
lembrar que a DC foi inicialmente descrita como 

Até o momento da redação deste estudo, 
a paciente encontra-se em uso de um 
anticolinesterásico e de um corticoide em dose 
baixa, com bom controle clínico da MG.

Discussão

A DC foi inicialmente descrita como uma 
hiperplasia benigna dos linfonodos mediastinais, 
com estrutura histológica semelhante a 
um timoma.(6) Atualmente, a DC apresenta 
três variantes histológicas e duas formas 
de apresentação clínica. Do ponto de vista 
histológico, a DC pode ser hialino-vascular, 
plasmocitária ou de tipo misto. Clinicamente, a 
doença pode se apresentar de forma localizada 
ou sistêmica.(7)

Na forma localizada ou unicêntrica, 
cerca de 90% dos casos são do tipo hialino-
vascular, caracterizado pela presença de 
folículos linfoides com centros germinativos 
proeminentes contendo proliferação vascular e 
vasos hialinizados, tal como foi observado nesta 
paciente. Quando a DC se apresenta de forma 
sistêmica ou multicêntrica, a análise histológica 
revela, na grande maioria dos casos, a variante 
plasmocitária, contendo proliferação difusa de 
plasmócitos em tecidos interfoliculares, sem 
a presença de alterações hialino-vasculares. 
Quando essas alterações são encontradas 
de forma concomitante à proliferação de 
plasmócitos, a DC passa a ser classificada como 
de forma mista ou intermediária.(8)

As manifestações clínicas da DC variam 
desde formas assintomáticas ou com discreta 

Figura 2 - TC axial de tórax demonstrando lesão 
paravertebral esquerda, em goteira costovertebral, 
com densidade de partes moles e calcificação central 
em contato com aorta torácica descendente, mas com 
plano de clivagem evidente.
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após a ressecção da massa tumoral afastaram a 
hipótese de síndrome paraneoplásica.

Em conclusão, ressaltamos a importância de 
incluirmos a DC no diagnóstico diferencial de 
massas mediastinais, pois, apesar de ser rara, essa 
pode se apresentar de forma muito semelhante 
a doenças consideradas mais frequentes, 
especialmente as neoplasias.
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