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HIPERPLASIA ANGIOFOLICULAR (DOENGCA DE CASTLEMAN)
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'RESUMO

A propoésito de um caso

DENIZE d‘AZAMBUJA R. R. CAMARA?
EVERARDO LEITE GONGALVES*

Os autores relatam um caso de tumora¢do retro-peritoneal assintomdtica, tratado por
ressecgdo cirdrgica e radioterapia, cujo exame andtomo-patoldgico definiu o diagnéstico de Doenca
de Castleman ou Hiperplasia Angiofolicular de Ganglio Linfatico. Através da revisdo bibliografi-
ca e da propria evolugdo clfnica do caso, tecem consideragbes sobre o comportamento biologico
do tumor e dos possiveis mecanismos etioldgicos.

UNITERMOS Tumor retro-peritoneal; Hiperplasia de génglio linfatico; hamartoma de ganglio linfético.

INTRODUCAO

A hiperplasia angiofolicular

foi inicialmente descrita por
Castleman e colaboradores em
1954, como tumoragdo me-
diastinal volumosa, benigna e
de origem linfoide. 12
PublicacGes posteriores de-
monstraram a presenca desta
tumoracdo em regides extra-
mediastinicas tais como a cer-
vical, a mesentérica, a retro-
peritoneal e, ainda, em outros
sitios anatdmicos que indepen-
dem da existéncia de ganglios
linfaticos; dai, ser ela consi-
derada por alguns autores
como hamartomas.

No momento, tem sido acei-
to que esta patologia rara e
de etiologia ndo esclarecida,
possivelmente representa um
processo reativo a agentes
meio-ambientais, provavelmen-
te virais, principalmente quan-
do observada em pacientes
com infeccdo tragueo-bronqui-
ca prévia, ndo sendo esses pa-
cientes distinguidos por fai-
Xa etdria ou sexo.

Sdo classicamente descri-
tas duas variantes histologicas
distintas da hiperplasia angio-
folicular de géanglios linfati-
cos, ndo estando claro se re-
presentariam dois estagios de
uma sfndrome, dois padrdes

de reacdo do hospedeiro ao
mesmo agente etiolégico, ou
se duas entidades clinico-pa-
tolégicas distintas 7.

O tipo hialino-vascular, mais
freqlientemente encontrado, é
caracterizado morfologicamen-
te pelo nimero aumentado de
folfculos linf6ides, ndo ape-
nas restritos a porcdo corti-
cal do ganglio linfatico, mas
distribuidos por todo o parén-
guima, sendo esses foliculos
transfixados por capilares com
freqlente espessamento mu-
ral hialino, por vezes asse-
melhando-se ao corpusculo de
Hassal do timo e circunda-
dos por pequenos linfécitos de

1 Médico Cirurgido do Servigo de Cirurgia Geral | do

Hospital dos Servidores do Estado. INAMPS, RJ,

2 Médica Patologista do Servigo de Anatomia Patolégica do
Hospital dgs Servidores do Estado. INAMPS. RJ,

3 Médico Residente do Servigo de Cirurgia Geral | do
Hospital dos Servidores do Estado. INAMPS. RJ.

4 Médico Residente do Servigo de Cirurgia Geral |/ do
Hospital dos Servidores do Estado. INAMPS. RJ.

41

Trabalho realizado no Hospital dos
Servidores do Estado, Rio de Janeiro.

Endereco do Autor

MIGUEL CARDIM MONTEIRO

R. Nascimento e Silva, 363 40 andar
22421 — Rio de Janeiro — RJ



42

distribuicdo lamelar, concén-
trica. Esse padrdo lesional é
geralmente assintomatico e de
localizacdo mediastinica.

A segunda variante histolo-
gica, tipo plasmocitario, mos-
tra ainda a presenca de foli-
culos hiperplasicos, porém de
centro germinativo volumoso,
sendo as zonas inter-folicula-
res e medulares ocupadas por
ninhos de plasmodcitos, madu-
ros na sua maioria, por vezes
de permeio a formas imatu-
ras e atipicas, sendo mais
freqientemente de localiza-
cdo mesentérica e retroperi-
toneal. Essa segunda variante é
geralmente associada a sinto-
~matologia clinica de febre e as-
tenia. Laboratorialmente apre-
senta VHS elevada, hiper-
globulinemia policlonal, hi-
peralbuminemia, hipoferremia,
hipotransferrinemia e ocasio-
nal presenca de anticorpo an-
ti-eritropoietina circulante, re-
lacionados a anemia refraté-
ria por veses observada nes-
ses casos.

O caso em questdo foi o
primeiro estudado no Hospital
dos Servidores do Estado,
INAMPS, RJ. Devido & rari-
dade e principalmente aos
diagnosticos diferenciais a se-
rem considerados, acreditamos
que essa patologia merece al-
gumas breves consideracdes.

APRESENTACAO DO CASO:

Paciente do sexo feminino,
branca, 37 anos, vilva, do
lar, natural do estado da Parai-
ba, procedente do Rio de Ja-
neiro. Em janeiro de 1983
veio a consulta no ambula-
torio de cirurgia geral com
a queixa de ‘'tumoracdo na
barriga’’. Relata a paciente que
hd um ano, quando fazia die-
ta para emagrecimento, notou
tumoracdo no flanco direito,
arredondada, movel e indo-
.Jlor, concomitante com o apa-
recimento de hipertricose
acentuada do abdome e mem-
bros. Seis meses depois, notou
aumento progressivo do tu-
mor e constipacdo intestinal
de até 5 dias, que se acom-
panhavam de astenia e anore-
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xia moderadas. Nega dor abdo-
minal, febre, ictericia, anemia,
nauseas e vOmitos durante to-
da a evolugdo da doenca.
A perda de 5 quilos de peso
ndo pode ser . considerada
importante pois a paciente se-
guia dieta hipocaldrica.
Nascimento, desenvolvimen-
to e histoérias fisioldgica, fami-
liar e patoldgica pregressa ndo
demonstraram dados significa-
tivos. Gesta |V para IV,
Exame fisico revelou pa-
ciente obesa, com bom esta-
do geral, IGcida, em dectbito
indiferente no leito com mu-
cosas Umidas e coradas. Pres-
sdo arterial e pulso normais.
Distribuicdo pilosa bastante
acentuada (pélos grossos e ne-
gros), principalmente  nos
membros e abdome. Auséncia
de adenomegalias palpéveis.
Demais regiGes do corpo
examinadas sem achados signi-
ficativos. Abdome globoso, si-
métrico, flacido, depressivel,
indolor a palpacdo superficial
e profunda. Figado e baco
impalpaveis. Presenca de tu-
moragcdo ao nivel do flanco
direito, arredondada, de con-
sisténcia endurecida, medindo
cerca de 15x12 cm, de limi-
tes precisos, indolor, ndo ade-
rida a parede abdominal an-
terior, fixada aos planos pro-

fundos e bastante mével no

sentido lateral. Auséncia de
rechaco lombar e punho-per-
cussdo indolor. Toque retal
normal. Internada no Servi-
¢o de cirurgia geral para escla-
recimento diagndstico.
Radiografias dos campos
pleuro-pulmonares  normais.
Radiografias simples do abdo-
me revelaram opacificacdo do
flanco e fossa iliaca direitos.
Ultrassonografia abdominal
mostrou uma massa retro-pe-
ritoneal s6lida,  medindo
12x10 cm,. ao nivel da jun-
¢do flanco-fossa ilfaca direita,
provavelmente de origem gan-
glionar e adenomegalias peri-
aodrticas medindo em média
3cm. Exame ginecoldgico re-
velou leucorréia e inconti-
néncia urinaria discretas. Uma
urografia excretora demons-
trou eliminacdo simultanea de

contraste por ambos os rins,
mas mostrou deslocamento
media. e anterior do 1/3
médio do ureter direito. Ra-
diografias contrastadas do eso-
fago, estdmago e duodeno e
transito do delgado foram
normais. Exame proctolégico
e clister opaco sem anor-
malidades. Os exames labora-
toriais revelaram resultados
de bioquimica, hemograma
completo e sedimento urinério
sem alteracGes. Parecer cardio-
I6gico constatou risco cirdrgi-
cograu |,

Apbs os preparos de ro-
tina, a paciente foi submeti-
da a uma laparotomia explo-
radora por meio de incisdo

. paramediana direita, supra-

infra umbilical pararretal in-
terna. Exploracdo cavitaria sis-
tematizada, demonstrou linfo-
nodos da cadeia peri-adrtica
hipertrofiados de cor aver-
melhada, medindo cerca de
2cm aproximadamente, ade-
ridos aos tecidos adjacentes.
Tumoracdo retro-peritoneal de
cor pardo-avermelhada, medin-
do 12x10cm, de consisténcia
fibro-eléastica, encapsulada,
aderida a aponeurose do mus-
culo psoas direito, ureter e
veias cava, ovariana e ilfaca.
Apobs liberacdo do tumor das
estruturas citadas, foi realiza-
da resseccdo ampla em mono-
bloco dos linfonodos peri-il ia-
cos, aorticos e do tumor
cCOm a aponeurose muscular
e gordura adjacentes. Toda a
area ressecada foi delimita-
da por meio de clips meté-
licos. Drenagem da cavida-
de por contra-abertura lateral
direita e fechamento da pa-
rede por planos. A pega ci-
rdrgica foi enviada ao Servi-
¢co de Anatomia Patoléglca
(Figura 1).

P6s-operatério semi compli-
cacdes, com deambulacdo e
inicio de alimentacdo oral
precoces.

ANATOMIA PATOLOGICA

PC (165424). Material ma-
croscopicamente representado
por segmento de técido ama-
relado, lobulado, untuoso e
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quenas dimensdes, sdo de lo-
calizacdo cortical, (Figura 2),
mostrando centro germinativo
ativado, centrado por estrutu-
ra capilar com freqlente espes-
samento mural por material
hialino PAS positivo, (Figu-
ra 3), sendo a por¢do perifé-
rica constituida por peque-
nos linfocitos com arranjo
regular concéntrico, configu-
rando aspecto em bulbo de ce-
bola. As regides interfolicu-
lares e medular mostram-se
constituidas predominante-
mente por plasmoécitos ma-
duros, tendo de permeio oca-
sionais linfocitos, histiocitos
e raros imunoblastos, ao lado
de proliferacdo de células de
endotélio hiperplésico. (Figu-
ra 4). Nesas areas, é observa-
da positividade pela técnica
da avidina-biotina-peroxidase
com anti-1gG, anti-lgM e anti-
IgA, de padrdo citoplasmati-
co. (Figura 5). Os ganglios
linfaticos peri-aérticos envia-
dos, mostraram padrdes de
hiperplasia linforreticular e
extensas areas de hemorragia
recente, ndo apresentando al-
teracdes significativas, assim
como o tecido adiposo peri-
tumoral.

O diagnostico conclusivo
foi de Hiperplasia Angiofoli-
cular do ganglio linfatico, de
padrdo transicional, com areas
tanto concordantes com o ti-
po hialino-vascular quanto
com a variante plasmocitaria.

DISCUSSAO

Alguns aspectos merecem
ser considerados no que tange
a essa patologia. Ja pela vas-

FIGURA 2 — Visdo panoramica da porgdo cortical. ta sinonimia existente, (hi-
Foliculos secundérios esparsos. Zona interfolicular alar- lp_erfF?'?S'a gigante do gafn/gvléo
gada. (HEx200). infatico, hamartoma linfoide

angiomatoso, hamartoma do
ganglio linfatico, hemolinfo-
nodo gigante, etc.), constata-

elastico, medindo 8x7x6cm maduro envolvendo génglio mos a dificuldade dos auto-
com superficie do corte re- linfatico de arquitetura alte- res revisados em estabelece-
presentada na por¢do cen- rada a custa predominante- rem etiologia definida para
tral por tumoragdo nodular mente de acentuado alarga- esta condigcdo 4, 9. 10.

esbranquicada, firme-elastica, mento das é&reas interfoli- O achado, como parece ser
sobre-elevada,  aparentemen- culares sendo a por¢do me- 0 nosso caso, de formas mis-
te encapsulada, medindo dular de celularidade aumen- tas sugestivas de transicdo
4x3x2,5cm. Microscopicamen- tada. Os foliculos linfoides com caracteristicas de am-

te observa-se tecido adiposo presentes, escassos e de pe- bas as variantes classicamente
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FIGURA 3 — Detalhe do foliculo mostrado na figura
Notar centralizagdo por estrutura vascular de parede
espessada e arranjo linfocitédrio periférico. (HE x 400).

descritas, certamente indica,
ao nosso ver, alguma rela-
cdo entre as duas formas
classicas.

Keller e colaboradores4, su-
gerem que a variante plasmoci-
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taria represente um estégio ini-
cial ativo e a variante hiali-
no-vascular um estdgio tardio,
.isso considerando a etiologig
reacional, inflamatoria, inclu-
sive quando da localizacdo
extra-nodal.

E conhecido o potencial
do tecido linfoide de se
desenvolver em face de esti-
mulo, em localizagBes ectopi-
cas como manifestacdo de
infeccdo crdonica. N&o pare-
ce haver no nosso caso, rela-
¢do com possivel iatrogenia,
como observado, por Morais
e colaboradores” porém, a re-
lagdo temporéaria de mudanca
de habitos alimentares e pro-
gressdo volumétrica do tu-
mor € notada 11.

N&o obtivemos nenhum re-
lato de infeccdo prévia de
qualquer etiologia, como tam-
bém ndo conseguimos cor-
relacionar a concomitancia do
aparecimento do tumor com a
hipertricose acentuada e com
auséncia de sintomatologia cl/-
nica importante.

Os achados histoldgicos re-
latados sdo caracteristicos da
Doenca de Castleman. O exa-
me anatomo-patolégico foi
definitivo para o diagndstico,
uma vez que insuspeitado
quando do exame clinico e
da cirurgia. Acreditamos que
os' diagnosticos diferenciais a
serem considerados como os de
linfomas foliculares, timomas,
plasmocitomas, Doenca de
Hodgkin e linfadenopatias an-
gioimunoblésticas, possam ser
realizados com seguranca, mes-
mo num laboratério de ro-
tina, sem a necessidade do
uso de técnicas sofisticadas,
mas através de critérios mor-
folégicos bem definidos.

O tratamento de escolha em:
ambas as formas da Doenca
de Castleman é a remocédo
cirGrgica da tumoracdo, o que
resulta em pronta remissdo dos
sintomas e normalizacdo das
alteracdes laboratoriais, quan-
do presentes.

A resposta desses tumores a
radioterapia € discutida. Con-
tudo, o tipo hialino-vascular
e 0 padrdo transicional, ge-
ralmente multicéntrico, po-
dem apresentar excelente res-
posta radioterdpicas.s.

Nosso paciente como j4 cita-
do, ndo apresentava a sinto-
matologia clinica e as anor-
malidades laboratoriais descri-
tas nas publicacdes revisadas.
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FIGURA 5 — Mesmo campo da figura 4. Incubacdo
com anti igG (avidina-biotinaperoxidase x 400).

Todavia, quatro meses apos
a cirurgia, um exame ultras-
sonografico revelou formacdo
expansiva retro-peritoneal, pe-
ri-adrtica direita alta, caracte-
rizando lesdo de origem mul-
ticéntrica.

Optamos entdo pelo trata-
mento radioterdpico, em do-
se de 4000 rds, em toda a
cadeia linfatica retro-perito-
neal peri-adrtica, apds o qual
novo exame ultrassonografico
revelou remissdo completa da
tumoracao.

Nosso tempo de follow-up
ainda é pequeno para avalia-
cdes, porém as condicdes cli-
nicas da paciente continuam
inalteradas, ndo apresentando
até o momento nenhuma evi-

déncia de recidiva, no acom-
panhamento ambulatorial.

SUMMARY

A report of a case of angio-
folicular hyperplasia in a lymph
node is presented. Diagnosis was
based on the hystopathologic fin-
dings.

Considerations about the bio-

logical behavior and possible etio-’

logic mechanisms implied are ma-
de and a short review of the [i-
terature and of the patient’s clini-
cal course is also presented.
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