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RESUMEN

La enfermedad de Castleman es una patologia linfoproliferativa atipica rara, descrita en 1954 y
definida en 1956 por Castleman. Existen dos entidades clinicas: la monocéntrica o localizada, con-
finada a un solo ganglio linfatico y la multicéntrica que se caracteriza por linfadenopatia generali-
zada, sintomas sistémicos, organomegalia; agresiva de peor prondstico. Idiopatica. Se ha asociado
con inflamacién crénica, inmunodeficiencia, autoinmunidad, valores aumentados de interleucina-6;
recientemente se ha relacionado la variedad multicéntrica al herpes virus asociado al sarcoma de
Kaposi. Se ignora el tratamiento ideal; hasta el momento en la variedad monocéntrica, la cirugia ha
dado excelentes resultados. En lesiones irresecables, localizadas, la radioterapia con o sin esteroi-
des induce su regresion. La variante multicéntrica requiere terapia sistémica y generalmente tiene
mal prondstico. Se reporta el caso de una paciente joven con masa cervical, del Servicio de Hemodi-
namia con diagnéstico de paraganglioma carotideo, en la que la reseccién quiridrgica resulté ser
diagnéstica y terapéutica hasta la fecha.
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ABSTRACT

Castleman’s disease is a rare, lymphoproliferative disorder of unknown origin; it was first described in
1954 and defined in 1956 by Castleman. There are two clinicals types: monocentric or localized that
usually demonstrates a localized and benign clinical course and multicentric that is characterized by
generalized lymphadenopathy, systemic symptomatology and organomegaly. Its is the most aggressive
and has the worst prognosis. Idiopathic. It is associated with chronic inflammation, immune deficiency,
autoimmunity, and increased levels of interleucina-6. Recently the multicentric variety has been related
to herpes virus associated to Kaposti sarcoma. The optimal therapeutic approach for the multicentric
variety is unknown. Surgery has given excellent results for the monocentric variety. For non-resectable
but islocated, radiotherapy with or without steroids induces its regression. Multicentric variety requires
systemic therapy and generally has a poor outcome. A case is reported of a young female patient with a
cervical mass, referred to us by the hemodynamic service, with a diagnosis of carotid paraganglioma in
wich the surgical resection was both diagnostic and therapeutic until now.
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INTRODUCCION

Dentro de las masas del cuello se encuentra la
enfermedad de Castleman (EC), padecimiento linfo-
proliferativo, raro, heterogéneo e idiopatico, inclui-
do en los trastornos linfoproliferativos atipicos;!?
descrita en 1954 y posteriormente bien definida por
Benjamin Castleman en 1956. Se trata de una hi-
perplasia de las células dendriticas de los ganglios
linfaticos con marcada proliferacién capilar.

La EC descrita por Castleman como hiperplasia
angiofolicular linfoide es conocida con varios nom-
bres: hiperplasia nodular gigante, linfoma angiofo-
licular, hamartoma linfoideo, hiperplasia ganglio-
nar angiofolicular mediastinal, linfoma gigante
benigno, entre otros.?

Resulta de un crecimiento no regulado del tejido
linfatico que se puede manifestar clinicamente en
dos formas: localizada (usualmente es un proceso
benigno) y diseminada o multicéntrica; en ésta se
observa un curso rdpidamente progresivo. Existen
tres variantes histopatolégicas descritas por Keller
y cols.: hialino-vascular, de células plasmaticas y la
combinacién entre ambas, mixta o transicional, que
a su vez pueden ser localizadas o multicéntricas. La
variante mixta es la mas frecuente (95% de los ca-
sos) y generalmente es localizada.

La monocéntrica (ECL) o localizada confinada a
un solo ganglio linfatico se autolimita y tiene buen
pronoéstico. La multicéntrica (ECM) se caracteriza
por linfadenopatia generalizada, sintomas sistémicos
y organomegalia; es agresiva y de peor prondstico.*®

La ECL es la mas frecuente; hialino-vascular en
90% de los casos y plasmocelular en 10% restante.
Se presenta entre los 15 a 30 afios de edad, se ma-
nifiesta generalmente como masa dnica asintoméati-
ca, benigna. Sin embargo, hay que aclarar que aun
cuando se trate de la variedad benigna, se tiene que
hacer seguimiento continuo, ya que se han docu-
mentado recaidas a mas de nueve anos.® Sin trata-
miento puede progresar a la forma multicéntrica, y
ademaés se han descrito casos de neoplasias asocia-
das a las formas localizadas.”

En la ECM el tipo histolégico més frecuente es el
plasmocelular;’ predomina en hombres mayores de
50 afnos con una relaciéon hombre:mujer de 2.5:1.
Existe linfadenopatia generalizada, hepatoespleno-
megalia, anemia, fiebre y su pronéstico es malo,
pues la tercera parte de los pacientes desarrolla
neoplasias como sarcoma de Kaposi, linfomas no
Hodking y plasmocitomas.”

A pesar de los avances en el estudio de esta en-
fermedad su etiopatogenia es confusa; reciente-
mente se ha considerado a la forma generalizada
como una entidad clinica separada.

Como se menciond, su etiologia es desconocida; se
ha relacionado con causas de inflamacion crénica, in-
munodeficiencia, fenémenos autoinmunes y reciente-
mente con la interleucina-6 (IL-6) y otras interleuci-
nas, que explicarian el desarrollo de linfomas
malignos,® o en el caso de la enfermedad multicéntri-
ca, con infeccion por herpes virus tipo 8 (HHVS).%12

Respecto a las masas cervicales, el diagnéstico di-
ferencial de la enfermedad localizada se hara con
otras causas mas comunes como linfadenitis, tu-
berculosis, sarcoidosis, toxoplasmosis, citomegalovi-
rus, mononucleosis, enfermedad por arafiazo de
gato, infeccién por VIH. Lipoma, linfoma, sarcoma,
paraganglioma, schwanoma, nédulos metastaticos o
tumoraciones congénitas, teratoma; quiste dermoide,
branquial, tirogloso; linfangioma y hemangioma.®

Las pruebas de laboratorio, las técnicas de ima-
gen y la puncién por aspiracién con aguja fina
(PAAF) ofrecen informacién y descartan otros pro-
cesos de localizacion cervical.'®

El ultrasonido suele reportar ecogenicidad hete-
rogénea con septos lineales y pequefias zonas
hiperecogénicas. En la TC cervical, por lo general,
se describe un nédulo sélido, hiperdenso, tras la
inyeccion de contraste.

El diagnéstico definitivo se basa en criterios cli-
nicos e histolégicos.

El tratamiento de la forma localizada es la resec-
cién quirargica, lo méas radical posible, con una cu-
raciéon de casi 100% de los casos con raras recu-
rrencias.*

En lesiones irresecables se recomienda la resec-
ciéon parcial y la radioterapia.’®

Debido al escaso nimero de pacientes en las se-
ries publicadas y los resultados variables no se pue-
de especificar cudl es el tratamiento ideal en la for-
ma multicéntrica. Se han empleado desde
esteroides y/o agentes quimioterapéuticos (ciclofos-
famida, vincristina, clorambucilo) con respuestas
clinicas muy variadas.”

En relacion con el pronéstico en cualquiera de
las formas clinicas, lo méas prudente es la vigilancia
periddica a largo plazo para detectar recurrencias
de la enfermedad o el desarrollo de enfermedades
malignas.

En la bibliografia nacional se encontraron dos re-
ferencias: la de una paciente de 11 afios de edad, en
el Hospital ABC (Viveros y cols.); y la del Instituto
Nacional de Cancerologia, con once pacientes (So-
brerilla-Calvo y cols.).

CASO CLINICO

Mujer de 27 afios de edad, originaria de Hidalgo,
sin hacinamiento ni promiscuidad; cocinaba con
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madera. Tabaquismo desde los 15 anos de edad, eti-
lismo desde los 15 afios, ocasional; negé traumatis-
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Figura 1. El ultrasonido Doppler de cuello mostré una lesién
de 5.5 cm entre las arterias car6tida externa e interna en su
cara externa, de borde liso, bien definida con ecogenicidad
heterogénea, muy vascularizada con lagos venosos.

mos y alergias. Combe negativo, sin otros antece-
dentes de interés.

Refirié tumor en hemicuello izquierdo de 5 cm
aproximadamente, de ocho afos de evolucién, creci-
miento lento, no doloroso. Negé fiebre, disfonia, odi-
nofagia. A la exploracion fisica afebril, con tumor
submaxilar izquierdo de 5 cm de diametro aproxima-
damente, bien delimitado, blando, mévil (maniobra
de Fontaine positiva), no doloroso, sin soplos o fré-
mito. Abdomen globoso sin visceromegalias o tumo-
raciones. Resto de la exploracién sin alteraciones.

Los exdmenes de laboratorio, hemograma, VSG,
proteinograma, funcién renal y hepatica fueron
normales. La radiografia de térax fue normal. Ul-
trasonido Doppler de cuello mostré una lesion de
5.5 cm, entre las arterias carétida externa e inter-
na en su cara externa, de borde liso, bien definida
con ecogenicidad heterogénea, muy vascularizada
con lagos venosos (Figura 1). Las glandulas paréti-
da, submandibulares y tiroides normales.
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Figura 2. Lesién tumoral Gnica bien delimitada, latero-cervi-
cal izquierda de aproximadamente 7 cm, con crecimiento
fuera de la vaina de las carétidas que captaba contraste.
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Figura 3. Cineangiografia de troncos supra-adrticos mostrd una lesidn tumoral hiperdensa tras la inyeccion de medio
de contraste, irrigada por ramas de la carétida externa.
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Figura 4. Enfermedad de Castleman hialino-vascular. Los centros germinales muestran vasos sanguineos de paredes

hialinas, y los linfocitos de la zona del manto se disponen en forma concéntrica (hematoxilina-eosina 40 x).

La TC cervical mostré lesiéon tumoral tnica bien
delimitada, latero-cervical izquierda de aproximada-
mente 7 cm, con crecimiento fuera de la vaina de
las carétidas que captaba contraste. Térax y abdo-
men sin lesiones aparentes (Figura 2).

Se realiz6 una cineangiografia de troncos supra-
aorticos por el Servicio de Hemodinamia (razones
administrativas), la cual mostré una lesién tumoral
hiperdensa tras la inyeccién de medio de contraste,
irrigada por ramas de la carétida externa (Figura 3).

Fue referida al Servicio de Angiologia en donde
se intervino. Como hallazgo quirdrgico se encontro
tumor cervical izquierdo de 6 x 8 cm con abundan-
tes ganglios linfaticos adyacentes no adheridos, los
cuales se resecaron conjuntamente con la lesién y
se enviaron a estudio histopatolégico.

Presento evolucion satisfactoria con integridad
neurolégica, por lo que fue dada de alta a los dos
dias de intervenida.

El reporte del estudio histopatolégico fue de
linfadenopatia de Castleman tipo hialino-vascular
(Figura 4).

A dos anios de intervenida no presenté recidiva
de la enfermedad (aparentemente).

DISCUSION

Se presenté un caso de enfermedad de Castleman
tipo hialino-vascular a nivel cervical, pues se consi-
dero de interés por lo poco frecuente de esta locali-
zacion (10-14%) y sus implicaciones diagnésticas.

La enfermedad de Castleman localizada es una
entidad rara, de etiopatogenia desconocida; suele
manifestarse como adenopatia o masa muy vascula-
rizada; la localizacion mas frecuente es la mediasti-
nica y abdominal, es rara la cervical.

Afecta a individuos jovenes; es una enfermedad
benigna y curable mediante la exéresis quirdrgica
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del ganglio. Las manifestaciones sistémicas estan
asociadas a un aumento de produccion de IL 6 por
parte de los nédulos hiperplasicos, cuya produccion
excesiva por las células plasmocelulares favorece la
infecci6n por HHVS.

El herpes virus se ha detectado en aproximada-
mente 40% de los casos de enfermedad de Castle-
man variante de células plasméticas en pacientes
con VIH negativo, por lo que se recomienda hacer
pruebas serolégicas para VIH.

El curso es agresivo y a menudo fatal, con una
media de supervivencia de 30 meses,** generalmen-
te debido al desarrollo de complicaciones infeccio-
sas y neoplasias, particularmente sarcoma de Kapo-
si o linfoma.!!

El diagnéstico definitivo se obtiene mediante la
biopsia del ganglio o mediante la exéresis quirdrgica.

La extirpacion de la lesién, ademas de ser diag-
nostica, es curativa, ya que todos los sintomas y al-
teraciones de laboratorio desaparecen tras su exé-
resis, lo que hace pensar en un origen reactivo a
citoquinas segregadas por el mismo.

La extirpacion quirurgica es el tratamiento de
eleccion en la forma localizada; hay poca informa-
cioén sobre el tratamiento de la forma multicéntrica.

Se aconseja un seguimiento a largo plazo, al me-
nos durante 10 aios.

CONCLUSION

Se destaca que la EC de tipo hialino-vascular pue-
de presentarse como una masa cervical imitando
otras patologias como tuberculosis o neoplasias, de
las que se debe diferenciar, e incluso paraganglio-
mas carotideos por la hipervascularidad. El diag-
nostico definitivo se realizara sélo mediante exére-
sis quirtrgica.

La hipervascularidad de estas lesiones se debe a
que los foliculos germinales estan rodeados por va-
sos hialinizados con proliferacién de estroma vascu-
lar interfolicular, lo que explica la hipercaptacién
del medio de contraste.

En pacientes con infeccién por VIH se ha obser-
vado microangiopatia trombética renal.
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