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Resumo

Doenca de Castleman ¢ uma doenca rara que se manifesta geralmente como nddulo mediastinal, com grande variabilidade de apresentacdo
em relacdo a idade, manifestacdes clinicas e evolugdo. Descreve-se paciente do sexo feminino de 40 anos de idade, com dor toracica inca-
racteristica hd alguns anos, com imagem hipotransparente a direita em raio X de térax. A tomografia computadorizada e a arteriografia
pulmonar néo elucidaram o diagndstico. O mesmo so foi possivel ao exame anatomopatologico apos ressecgdo cirurgica do nddulo, que
evidenciou caracteristicas de hiperplasia angiofolicular ou doenca de Castleman. O artigo ressalta a importancia de se acrescentar esta
doenca na lista de morbidades para diagndstico diferencial em nddulos pulmonares solitarios.

Descritores: Hiperplasia do linfonodo gigante; Arteriografia; Lesdo numular pulmonar; Relatos de casos [tipo de publicacio].

Abstract

Castleman disease is a rare disorder generally characterized by a mediastinal nodule, with a great variety of alternative presentations
regarding age, clinical manifestations and evolution. This case report describes a 40-year-old female patient presenting with uncharacteristic
chest pain for a few years. A chest X-ray revealed a hypotransparency on the right side. Computed tomography and pulmonary arteriography
did not elucidate the diagnosis, which was made through surgical resection and anatomopathological examination of the nodule, which
presented characteristics of angiofollicular hyperplasia, or Castleman disease. This article emphasizes the importance of adding this disease
to the list of morbidities in the differential diagnosis of pulmonary solitary nodules.

Keywords: Giant lymph node hyperplasia; Angiography; Coin lesion, Pulmonary; Case reports [publication type].

Introducdo

A doenca de Castleman, também referida como hiper-
plasia angiofolicular, hiperplasia gigante folicular, linfonodo
hamartoma ou linfoma benigno, foi descrita em 1956. E
uma doenca rara, caracterizada pelo aumento de linfo-
nodo mediastinal, podendo aparecer também em outros
segmentos, como pescoco, axila, pelve, retroperitoneo e
pericardio.? A apresentacio clinica e evolugdo sdo variadas.
A forma localizada ¢ geralmente assintomatica e de achado

ha também o tipo plasmocitario,"”) que costumam cursar
com aumento do velocidade de hemossedimentacdo (VHS),
hiperimunoglubolinemia e aumento de interleucina 6.29
Radiologicamente, esses tumores apresentam-se, em geral,
como massas bem definidas no mediastino.” Os pacientes
tendem a ser jovens (média de 23 anos), podendo variar
dos 8 aos 66 anos, de ambos os sexos, assintomaticos,

incidental. A forma sistémica caracteriza-se, de modo geral,
por dor toracica, dispnéia, e hemoptise, podendo cursar com
pneumonias ou derrame pleural.?) Histologicamente, 90%
dos casos sdo representados pelo tipo hialino-vascular, mas

com evolucio benigna.>® O diagndstico diferencial deve
ser realizado com doencas que cursam com grandes massas
mediastinais, como o linfoma de Hodgkin, os timomas e os
linfonodos oriundos de algumas doengas reumatoldgicas.
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Relato de caso

Paciente do sexo feminino, 40 anos, era oligos-
sintomatica com dor tordcica incaracteristica ha
20 anos, referindo que a mesma aparecia cerca de
uma vez por més, com aperto no hemitdrax direito,
com algumas horas de duracio, e que algumas vezes
era acompanhada de dispnéia. O raio X de tdrax
revelou uma imagem hipotransparente a direita. A
tomografia computadorizada mostrou imagem com
cerca de 3 cm de didmetro, com intima relacdo com
a artéria pulmonar, nio afastando origem vascular
do nédulo (Figura 1).

Foi realizada arteriografia pulmonar, que néo
evidenciou a relacdo do ndédulo com a artéria
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Figura 1 - Tomografia computarizada de térax: nodulo
em hemitorax direito.
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pulmonar (Figura 2). A broncoscopia mostrou-
se normal. Indicada a toracotomia, encontrou-se
nodulo extrapulmonar entre os lobos superior e
médio o qual foi ressecado com facilidade.

0 exame per-operatdrio por congelacio do
nodulo ressecado cirurgicamente foi sugestivo
de malignidade. Cortes em parafina, corados pela
hematoxilina-eosina, revelaram padrdo histolo-

gico de hiperplasia angiofolicular caracteristico de
Doenca de Castleman (Figura 3).

A paciente apresentou oOtima evolucdo pos-
operatdria. O estadiamento ndo revelou nenhuma
outra localizagdo da doenca, sendo a paciente
encaminhada ao ambulatério de hematologia para
seguimento do caso.

Figura 3 - Exame histopatoldgico mostrando hiperplasia angiofolicular. a) O padrao histoldgico caracteristico ¢ dado
pelo grande nimero de foliculos linfoides regularmente distribuidos em fundo linfocitario; e b) Um detalhe do foliculo
linféide ao grande aumento evidencia os vasos centrais de paredes espessas com proemintes células endoteliais.
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Discussio

A doenca de Castleman foi descrita em 1956 em
uma revisdo de tumores do timo. Caracteriza-se por
ser uma doenca linfoproliferativa, isolada, benigna,
em adultos jovens, associada, em geral, com o HIV e
o herpesvirus 8, geralmente com boa evolu¢io apds
resseccdo cirdrgica. A maior parte dos pacientes ¢
assintomatica, com achado radioldgico incidental,
sendo a doenca causada por uma estimulacio anti-
génica cronica de origem viral. Ndo ha diferencas
entre os sexos, a média de idade ¢ de 35 anos, € a
localizagdo mais freqiiente é no mediastino (70%),
e pouco comum no abdome. As alteracdes labo-
ratoriais sdo raras, totalizando menos de 25% dos
casos, com anemia, VHS elevado e hipergamaglobu-
linemia.(">¢% A paciente descrita tinha apenas dor
toracica incaracteristica e todos os exames labora-
toriais eram normais.

Em 1978, alguns autores descreveram a forma
multicéntrica, com sintomas néo especificos, suges-
tivos de doenca inflamatdria, tais como: febre,
sudorese noturna, perda de peso, fraqueza, e linfo-
nodos periféricos aumentados.®

Atualmente, sdo reconhecidas trés varidveis
histologicas: hialino-vascular, a mais freqiiente
(90% dos casos); plasmocitaria (8 a 9% dos casos); e
mista (1 a 2% dos casos). O presente caso ¢ do tipo
hialino-vascular, caracterizando-se pela presenca de
numerosos foliculos linfoides, regularmente distri-
buidos em fundo linfocitario. Os foliculos linféides
apresentam uma periferia de linfécitos maduros e
com o centro composto por células com nucleos
grandes, vesiculosos, circundando um ou mais vasos
sanguineos, com paredes espessas e células endote-
liais tumefeitas. Material eosinofilico semelhante a
colageno hialinizado também esta presente ao redor
dos vasos, em carater concéntrico.?)

Os pacientes com doenca de Castleman sistémica
apresentam manifestacdes clinicas mais intensas,
curso clinico mais agressivo, e freqiiente associacio
com o virus HIV. Sio geralmente do sexo masculino,
com idade mais avancada, apresentando linfade-
nomegalia periférica e hepato-esplenomegalia. O
exame histoldgico em geral demonstra a presenca
da variante plasmocitaria ou mista e raramente a
variante hialino-vascular.?’

Alguns autores revisaram as caracteristicas clini-
cas, radioldgicas e histopatoldgicas de 30 pacientes
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com a doenca. A maioria dos pacientes (80%)
apresentava nodulo ou massa mediastinal bem deli-
mitada, variante histoldgica hialino-vascular, sendo
50% deles assintomaticos. Poucos pacientes apre-
sentavam linfadenopatia associada.(?

Nos casos em que a resseccdo cirdrgica ndo pode
ser completa, apesar de poder ter evolucdo favoravel
por anos, a radioterapia pode ser utilizada. O trata-
mento sistémico ¢ discutivel. Ndo existe uma terapia
isolada, e sim uma variedade de possibilidades, tais
como a cirurgia, a radioterapia, esterdides, agentes
antivirais, anticorpos especificos, bem como mono
ou poli-quimioterapia.®>&™

A doenca de Castleman, apesar da raridade,
deve ser lembrada no diagndstico diferencial dos
noédulos e massas mediastinais assintomdaticos ou
oligossintomaticos.
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