Sindrome de Castleman: Principais achados ultrassonograficos
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A Doenca de Castleman é uma desordem rara dos
linfonodos, geralmente benigna, que pode se
manifestar como adenopatia cervical ou
mediastinal. Existem trés variantes histologicas:
hialino-vascular unicéntrica, células plasmaticas
unicéntricas e células plasmaticas multicéntricas,
cada uma com diferentes sintomas e caracteristicas
radiologicas. A forma vascular hialina tem
predilecdo pelo torax, podendo simular outras
condi¢des como timoma ou linfoma. Os exames de
imagem, como tomografia computadorizada e
ressonancia magnética, sao Uteis para o diagndstico,
revelando padrdes caracteristicos de realce ¢
envolvimento dos linfonodos. O tratamento varia de
acordo com a variante da doenga e pode incluir
cirurgia, esterdides, quimioterapia ou terapia
antiviral. O diagnodstico preciso ¢ desafiador,
exigindo aten¢do dos médicos radiologistas para
diferenciar a Doenca de Castleman de outras
condi¢des linfoproliferativas. Este relato tem por
objetivo descrever o caso clinico de um paciente,
admitido no servico de emergéncia com dor em
hipocondrio esquerdo, e alertar

quanto a necessidade do diagnostico precoce e
seguimento, para uma terapéutica

adequada.

Doencga de Castleman, Tumor de
Castleman, Transtornos linfoproliferativos,
Linfadenopatia, Radiologia, Diagnostico por
imagem, Ultrassonografia com doppler de vasos.

A Doenga de Castleman (DC) ¢ uma desordem rara, também conhecida como hiperplasia

linfonodal angiofolicular e hiperplasia linfonodal gigante, de curso clinico geralmente benigno ! . E a

doenga linfoproliferativa benigna que mais freqiientemente envolve os linfonodos mediastinais e pode

se apresentar na cabeca e no pescogo como uma adenopatia cervical de etiologia desconhecida.
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Ela parece estar relacionada a multiplas causas, incluindo o Herpes Virus Humano — 8 (HHV-
8) e o pénfigo paraneoplasico 2,3. A DC foi descrita pela primeira vez em 1956 por CASTLEMAN et
al, como uma hiperplasia linfonodal mediastinal localizada simulando um timoma.

De acordo com o tipo histoldgico, podemos classificar a DC em trés variantes: hialino-vascular
unicéntrica (VHU), que corresponde a 72%; células plasmaticas unicéntricas (CPU), 18%; e células
plasmaticas multicéntricas (CPM); 10%. As manifestagdes clinicas variam de acordo com o tipo
histologico predominante. A forma VHU normalmente ¢ assintomatica, sendo descoberta na maioria
das vezes em exames de rotina; geralmente ocorre em pessoas jovens, saudaveis, com 70% dos casos
ocorrendo antes dos 30 anos, nao havendo predominancia de sexo. Nas formas CPU e CPM, a maioria
dos pacientes apresenta sintomas constitucionais, como febre, perda de peso, velocidade de
hemossedimentagdo (VSH) elevada e anemia, sendo que, na variante CPM, parece existir certa
preferéncia pelo sexo masculino.4

Este relato tem por objetivo descrever o caso clinico de um paciente, admitido no servigo de
emergéncia com dor em hipocondrio esquerdo, e alertar quanto a necessidade do diagndstico precoce

e seguimento, para uma terapéutica adequada.

Paciente de 60 anos, masculino, deu entrada no servigo devido relato de dor subita ha 2 dias
em hipocondrio esquerdo. Dor intensa com caracteristica em fincada, sem relagdo com posi¢ao ou
fatores de melhora ou piora. Em tratamento de DPOC infectado hé 4 dias com Moxifloxacino. Negou
tosse, dispneia, coriza ou outros sintomas respiratdrios. Nao fez uso de nenhum analgésico.

Estava em consulta com hematologista assistente que indicou internagdo hospitalar para
propedéutica. Foram realizados ultrassonografia abdominal total com doppler de vasos hepaticos, logo
em seguida foi realizada tomografia computadorizada multislice do térax e abdome total, tomando
como hipotese diagnostica a Doenca de Castleman ou Pneumonia. Estando dentre os diagnosticos
diferenciais Trombose Esplénica. Ao Exame fisico paciente apresentava-se com fascies de dor,

hipocorado, hidratado no limiar, anictérico, acianotico. FC 101 bpm FR 18irpm PA 90x60mmHg.
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Imagem 1 - Ultrassonografia abdominal total com Doppler de vasos hepaticos: Hepatoesplenomegalia inespecifica, cisto
hepatico simples, cisto renal simples a esquerda.

Imagem 2 - Ultrassonografia abdominal total com Doppler de vasos hepaticos: Linfonodomegalias mesentéricas,
peripancredaticas, junto aos hilos hepatico e esplénico e paraaorticas.

PERI PANCREATCO
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Imagem 3: Aumento do calibre da veia esplénica, possivelmente compensatorio

calibre da veia mesentérica superior. Estudo Doppler evidenciando fluxo esplénico

preservado.

Imagem 4: Estudo Doppler evidenciando fluxo esplénico preservado. Auséncia

veias esplénicas e porta.

a diminuigdo

de trombose
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Imagem 5 — Tomografia computadorizada Multislice do Toérax: Linfonodomegalia mediastinal e axilar. Derrame pleural
bilateral, laminar a direita pequeno a esquerda, com atelectasias compressivas do parénquima pulmonar adjacente no lobo
inferior esquerdo. Cisto hepatico simples no lobo direito.

Imagem 6: Hepatoesplenomegalia associada a linfonomegalia difusa abdominal e pélvica, possivelmente relaciondas a
suspeita de doenga de Castleman. Ascite leve e edema periportal. Cisto renal simples a esquerda.
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A doenga de Castleman vascular hialina tem uma predilecdo consideravel pelo envolvimento
do toérax, onde geralmente se manifesta como uma massa nodal mediastinal que avidamente aumenta.
A doencga de Castleman mediastinal pode simular timoma, linfoma, sarcoma, hemangiopericitoma,
neoplasias derivadas da crista neural, como paraganglioma, neurofibroma ou schwannoma e tumores
da parede toracica. 5

Dentre as caracteristicas radioldgicas, a aparéncia classica da TC da doenga de Castleman
vascular hialina ¢ a de um tnico linfonodo aumentado ou massas nodais localizadas que demonstram
realce homogéneo intenso ap6s a administracao do material de contraste. Trés padroes de envolvimento
foram descritos, incluindo uma massa solitaria ndo invasiva (mais comum: 50% dos casos), uma massa
infiltrativa dominante com linfadenopatia associada (40% dos casos) e linfadenopatia emaranhada sem
massa dominante (10% dos casos). 6 A doenga vascular hialina de Castleman pode se manifestar como
uma massa mesentérica ou retroperitoneal com leve realce pelo contraste, com aspecto de imagem
mimetizando adenopatia retroperitoneal e tumor carcinoide.

A doenga de Castleman vascular hialina tem uma predilecdo consideravel pelo envolvimento
do térax, onde normalmente se manifesta como uma massa nodal mediastinal que aumenta avidamente.
A doenca de Castleman mediastinal pode mimetizar timoma, linfoma, sarcoma, hemangiopericitoma,
neoplasias derivadas da crista neural, como paraganglioma, neurofibroma ou schwannoma, e tumores
da parede toracica. A doenga de Hilar Castleman pode ser confundida com adenoma bronquico.5 A
doenca de Castleman pleural ¢ incomum e pode se manifestar como uma massa bem definida ou com
derrame pleural associado.

A doenga pericardica de Castleman pode mimetizar um cisto pericardico. A doenga intercostal
de Castleman pode mostrar erosao das costelas e simular outras massas da parede toracica. Vasos de
alimentagdo proeminentes nas proximidades de uma massa nodal s3o uma pista para o diagndstico e
sdo predominantemente vistos na doenca de Castleman vascular hialina.

Aproximadamente 10% das lesdes apresentam calcificagdes internas, que sao
caracteristicamente grosseiras ou apresentam um padrao de ramificacdo distinto. Mais comumente,
porém, sdo observadas calcificagdes inespecificas. A hipoatenuacdo central em massas nodais ¢é
incomum, mas pode ser observada em poucos casos.

Na ressonancia magnética (RM), as lesdoes da doenga de Castleman vascular hialina exibem
classicamente hiperintensidade T1 e T2 heterogénea em comparacao com o musculo esquelético. 6
Vazios de fluxo proeminentes podem ser vistos, que identificam os vasos de alimentagdo. A ressonancia
magnética estd bem adequado para descrever a extensdo da doenca e a relagdo com estruturas

adjacentes, embora a avaliagdo de calcificacdes seja limitada.
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As manifestagoes sistémicas da doenca de Castleman vascular hialina sdo raras, em
comparagdo com as outras formas, e incluem derrames pleurais e pericardicos, hepatomegalia e
linfadenopatia difusa. Um curso tdo agressivo pode imitar o de um linfoma agressivo. Conforme
discutido na se¢do a seguir, as doengas associadas sao menos comumente observadas na doenga de
Castleman vascular hialina do que nas outras formas, mas ocorrem com a doenca de Castleman
vascular hialina. A combinag@o de adenopatia e lesdes Osseas liticas ou esclerdticas pode ser uma pista
para o diagnostico de doenga de Castleman vascular hialina com sindrome POEMS associada.

A doenca de Castleman vascular hialina pode ocorrer em locais incomuns, como a regiao pré-
sacral, mimetizando um tumor de bainha nervosa, pseudotumor inflamatério, tumor desmoide ou
linfoma. A doenca de Castleman de células plasmaticas normalmente demonstra um realce menos
avido apds a administragdo de material de contraste em comparagcdo com a doenga de Castleman
vascular hialina, o que torna a diferenciacao de envolvimento nodal reativo ou neopléasico mais dificil.
A doenga de Castleman de células plasmaticas unicéntricas ndo ¢ incomum e se manifesta como uma
massa focal. Perto do pancreas, a doenca de Castleman de células plasmaticas unicéntricas pode
mimetizar linfoma pancreatico, adenocarcinoma ou tumor neuroenddcrino. 5

A doenga de Castleman inclui um amplo espectro de achados patoldgicos, manifestacdes e
associagoes. E se manifesta mais comumente como doenga unicéntrica com uma massa linfonodal
hiperrealce ¢ deve ser considerada no diagnoéstico diferencial de linfoma, adenopatia metastatica e
causas infecciosas e/ou inflamatorias de adenopatia. Devido as diversas manifestagdoes da doenca de
Castleman e sua capacidade de afetar qualquer regido do corpo, a doenca de Castleman ¢ uma 6tima
mimetizacdo de achados benignos e malignos no pescogo, torax, abdome e pelve. A doenga de
Castleman inclui um espectro de variantes patologicas, incluindo a classica doenca de Castleman
vascular hialina e a menos comum doenga de Castleman de células plasmaticas, doenca de Castleman
multicéntrica e doenga de Castleman associada ao HHV-8.

A doenga de Castleman pode estar associada a HIV/AIDS, linfoma, sindrome POEMS, pénfigo
paraneoplasico e discrasias de células plasmaticas. A doenga de Castleman associada ao HHV-8 ocorre
predominantemente em pacientes com imunossupressao e/ou infeccao pelo HIV e comumente tem um
curso agressivo e fatal, com prognostico ruim. Formas agressivas com manifestagdes sistémicas podem
ocorrer na doenga de Castleman plasmocitéria e sdo raras na doenca de Castleman vascular hialina
unicéntrica. A doenga de Castleman vascular hialina unicéntrica ¢ frequentemente curavel com
cirurgia; o tratamento da doenca multicéntrica de Castleman pode exigir terapia com esteroides,
quimioterapia, medica¢do antiviral ou o uso de regimes antiproliferativos. 5,6 Embora rara, a doenga
de Castleman deve ser sempre incluida em nossos diagnosticos diferenciais de linfonodomegalias, na
pratica médica diaria. Vale ressaltar que o diagndstico clinico e anatomopatologico sdo muitas vezes

dificeis e inconclusivos com relagdo a doenga de Castleman, por essa razao o médico radiologista deve
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estar atento e langar mao de diferentes métodos imagindlogicos para elucidagao do disgnostico e

quanto as possiveis complicagdes atipicas para favorecer a adequada conduta terapéutica.
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