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INTRODUGAO

A doenga de Castleman, também denominada hiperplasia
angiofolicular linfoéide, hiperplasia ganglionar de células gigantes
ou linforreticuloma, é uma doenga linfoproliferativa rara, de causa
e patogenia desconhecidos, caracterizada por crescimento macigo
de tecido linfoide, hiperplasia folicular, proliferagdo vascular e
plasmocitose.! Descreve um grupo de pelo menos quatro
alteragdes que compartilham um espectro de caracteristicas
histopatoldgicas semelhantes, sendo as principais formas de
apresentacao unicéntrica ou multicéntrica. Sao descritos trés tipos
histolégicos: hialino-vascular, variante plasmocitaria e misto.?2 O
envolvimento ~ extranodal, como ocular ou orbitario &
extremamente incomum, de forma que apenas poucos casos
foram descritos na literatura, sobretudo na forma multicéntrica. A
doenga de Castleman apresenta uma ampla gama de etiologias,
apresentacoes e tratamentos, e é necessario investigagéo clinica,
laboratorial e histolégica detalhada para o correto diagndstico.?

RELATO DO CASO

Sexo masculino, 50 anos, foi atendido no ambulatério de clinica
médica da ISCMSP em 14/01/21, com queixa de cdlica nefrética
intermitente ha 04 meses, associada a febre e sudorese notuma.
Antecedente pessoal de hipertensao arterial sistémica em uso de
anlodipino e hidroclorotiazida, além de asma. 02 meses antes,
havia sido atendido em outro servigo com a mesma queixa, onde foi
realizada US de abdome e identificado nefrolitiase, hidronefrose e
linfonodomegalias abdominais. RM de abdome mostrou
espessamento concéntrico de vias biliares extra hepaticas, lesdes
corticais no rim esquerdo, leséo ocupando a pelve renal e ureter até
terco médio e multiplas linfonodomegalias abdominais e pélvicas.
PET TC realizado no mesmo servigo mostrou linfonodomegalias
em cadeias cervicais, axilares, retroperitoneal, mediastinais, hilar
pulmonar bilaterais e abdominais, além de espessamento de partes
moles retro orbitarias a direita e lesdo em segmento hepatico. Foi
realizada bidpsia e imuno-histoquimica de linfonodomegalia da
curvatura gastrica maior e mesentérica, que teve como resultado
hiperplasia linfoide reacional de padrdo misto, rico em plasmdcitos,
compativel com linfadenite cronica inespecifica plasmocitaria.
Durante anamnese no ambulatério da clinica medica, devido
achados do PET TC, o paciente foi questionado sobre antecedentes
oftalmolégicos, e relatou que apresentou uma leséo expansiva na
regido orbitaria direita ha 06 anos, que foi biopsiada e mostrou
linfadenite crénica reacional inespecifica. A principal hipétese para
o paciente foi de linfoma disseminado com envolvimento de
multiplos linfonodos, orbita, figado e rins. Solicitada avaliagdo da
hematologia, que indicou biépsia de medula éssea (normocelular e
normomaturativa), reviséo das laminas anteriores e avaliagéo da
oftalmologia. Em maio de 2021 o paciente foi avaliado pela equipe
da oftalmologia, relatando proptose a direita ha cerca de 06 anos,
aumento progressivo e sintomas de dor, hiperemia, sensagéo de
corpo estranho e prurido ocular. Ao exame apresentava AVCC de
1,0 em ambos os olhos, edema em pélpebras superior e inferior
direita, proptose a direita com discreta distopia inferior, além de
hiperemia conjuntival 2+/4+ no olho direito, sem demais alteragdes
(Figuras 1 e 2). Foi realizada TC de ¢rbitas que mostrou tecido
infiltrativo de provavel natureza neopléasica comprometendo os
planos musculoadiposos na o¢rbita direita, promovendo exoftalmia
assimétrica homolateral. Foram aventadas as hipéteses de linfoma
da zona do manto orbitario ou doenga do IgG4 e indicado
orbitotomia lateral com biépsia. O estudo AP mostrou tecido
fibroadiposo com infiltrado linfoplasmocitico e alguns centros
gemminativos atréficos, sugestivo de Doenga de Castleman (Figuras
3 e 4). O perfil imunohistoquimico associado ao quadro histolégico
foi compativel com doenga de Castleman variante plasmocitaria. A
revisdo das laminas da biopsia de linfonodomegalia da curvatura
gastrica maior e mesentérica realizada anteriormente mostrou
hiperplasia linféide sugestiva de doenca de Castleman. O perfil
imunohistoquimico aliado ao quadro histolégico também foi
compativel com Castleman. O paciente evoluiu com ptose a direita
pds operatéria (Figuras 5 e 6). Segue em acompanhamento pela
equipe da orbita, que avalia futura corre¢do da ptose e introdugdo
de imunossupressor, equipe da hematologia e equipe da nefrologia
pela doenga renal cronica e nefrolitiase.
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Figuras 1 e 2.
Exame fisico
na admisséo
oftalmoldgica.

Figuras 3 e 4. Aspecto histolégico da leséo; atrofia do centro folicular/germinativo com zonas
de manto nitidamente definidas e infifirado linfoplasmocitico; centros germinativos polarizados,
com mitose frequente e histiccitos com dendritos nucleares.

Figuras 5 e 6.
Exame fisico
pés operatorio.

DISCUSSAO:

A doenga de Castleman é classificada como uma doenga
linfoproliferativa atipica, em conjunto com a linfadenopatia
angioimunoblastica e as proliferagées imunoblasticas policlonais,
esta na fronteira entre as adenopatias reativas e os linfomas.’
Acredita-se que ha um processo de proliferagdo celular linfoide e
que a origem mais provavel é o estroma, especificamente a célula
dendritica folicular. Embora a IL-6 seja o impulsionador da
patogénese em alguns pacientes, a IL-6 ndo esta universalmente
elevada e aproximadamente metade dos pacientes nao responde
a inibigdo da IL-6. Pode se apresentar de forma unicéntrica,
quando afeta apenas uma cadeia ganglionar, ou multicéntrica,
quando acomete 2 ou mais cadeias ganglionares ndo contiguas
associado a sintomas ou alteragdes laboratoriais inflamatorias.
Histologicamente pode ser classificada como hialino vascular,
plasmocitaria ou mista.*® Envolvimento ocular ou anexial na
doenga de Castleman é extremamente incomum, pincipalmente
homens entre 17 e 70 anos. As manifestagdes clinicas dependem
da localizagéo das lesdes, sendo a proptose o quadro clinico inicial
mais comum na sua forma orbitaria.® Geralmente se apresenta na
forma unicéntrica e o quadro clinico é mais leve.® Cerca de 90%
dos casos de doenga de Castleman orbitaria sdo do tipo hialino
vascular, que sdo assintomaticos, restritos ao espaco orbitario intra
ou extraconal, sem envolvimento sistémico e raramente
associados a linfoma.® O paciente apresentou um quadro diferente
do que é descrito na literatura, j4 que manifestou a doenga na
forma multicéntrica e com amplo envolvimento sistémico. O padrao
ouro para o diagndstico € a biopsia excisional e andlise
histopatolégica. Diagnésticos diferenciais incluem lesdes sdlidas
orbitarias, lesdes metastaticas e linfoproliferativas; doenga orbitaria
inflamatoria idiopatica; doengas relacionadas ao IgG4, infecgédo
pelo epstein barr virus e pelo herpes virus tipo 8.5 0 tratamento
inclui excisdo cirdrgica, quimioterapia adjuvante e radioterapia,
seguindo algumas terapias padrao para doengas linfoproliferativas.
Na forma multicéntrica muitas vezes é necessario associar
corticosteroides. O seguimento clinico e radiolégico é necessario,
visto que ha potencial de malignizagéo.*®
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