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Enfermedad de Castleman de localizacion peripancreatica
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RESUMEN

La enfermedad de Castleman es un proceso linfoproliferativo
raro que se caracteriza por el crecimiento de tumores de
tejido linfatico. Esta enfermedad se manifiesta con mayor
frecuencia en el mediastino, estémago y cuello. Hay cuatro
tipos histoldgicos: el vascular hialino, el de células plasmaéticas,
el multicéntrico sin otra especificaciéon y la enfermedad de
Castleman asociada a herpes virus 8. Caso clinico: Una mujer
de 38 anos acude a nuestra consulta por molestias epigastricas
de un ano de evolucion. Tomografia computarizada abdominal:
pancreas pseudonodular con adenopatias retroperitoneales,
mesentéricas y pélvicas. En la resonancia magnética nuclear se
observa una tumoracion de aproximadamente 4 cm adyacente
a la rodilla duodenal. Se procede a intervencion quirtargica
programada realizando laparotomia subcostal derecha durante
la cual se extirpa tumoracion retroperitoneal adherida a la
cabeza del pancreas. La paciente evoluciona favorablemente
y en el seguimiento permanece asintomética. La anatomia
patolégica de la biopsia transoperatoria y de la pieza quirargica
mostraron tejido pancreéatico en continuidad con tejido linfoide
con lesiones de la enfermedad de Castleman tipo vascular
hialino. Discusién: Segun la literatura revisada la Gnica
opcion curativa de la enfermedad de Castleman tipo vascular
hialino, al igual que en nuestro caso, es la reseccion quirdrgica
total de la lesién y de sus adenopatias.
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Castleman disease of peripancreatic localization
ABSTRACT

Castleman disease is a rare linphoproliferative disorder
characterized by growth of lymphatic tissue tumors. Most
frequently, the Castleman disease is found in the mediastinum,
stomach and neck. There are four histological types: vascular
hyaline type, plasmatic cell type, and recently discovered
multicentric type not otherwise specified and Castleman desease
associated to herpes virus 8. Clinical case: 38 years old
woman arrives to our hospital with epigastralgia which has
been present for a year. Abdominal computeraized tomography:
pancreatic head with pseudonodular formation, and prominent
adenopathies at retroperitoneal, mesenteric and pelvic zone.
Magnetic resonance imaging: pancreatic tumor of approximately
4 cm, adjacent to the duodenal knee with different diagnostic
possibilities. The surgery was performed by right subcostal
laparotomy, in which the tumoration adjacent to pancreatic
tissue was completely removed. Patient evolved favorably,
and at the monitoring stayed asymptomatic. Transoperatory
biopsy of the pathological anatomy and of the surgical piece
showed pancreatic tissue in continuity with lymphoid issue
with Castleman disease, vascular hyaline type. Discussion:
According to the consulted bibliography and our case the only
curative treatment in vascular hyaline type of Castleman disease
is surgical removal of the lesion and its adenopathies.

Key words: Castleman disease, peripancreatic localization.

Level of evidence: IV

INTRODUCCION

La enfermedad de Castleman (EC) es un proceso
linfoproliferativo raro descrito por el Dr. Benjamin
Castleman en 1956.! Es una de las causas mas fre-
cuentes de linfadenopatias no neoplasicas. Se trata
de un desorden proliferativo policlonal que afecta la
arquitectura normal de los ganglios linfaticos. Puede
aparecer en ambos sexos y en cualquier edad. Es una
enfermedad muy rara y la informacion sobre su epi-
demiologia e incidencia es escasa. La EC se manifies-
ta con mayor frecuencia en el mediastino, estémago
y cuello. Los sitios menos comunes incluyen axila,
pelvis y pancreas.? Existen tres tipos de clasificacién:
la antigua o morfoldgica, la reciente o histopatolégica
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y la tercera publicada en 2011 que combina las dos
caracteristicas descritas anteriormente.? De acuerdo
con la clasificacién morfolégica hay formas unicén-
tricas y multicéntricas (Cuadro I). Sin embargo, la
clasificacién histopatolégica nos da cuatro tipos his-
tolégicos: el vascular hialino, el de células plasmati-
cas, el multicéntrico sin otra especificacion y la EC
asociada a herpes virus 8 descubierta recientemen-
te.%? La tercera o la m4s reciente clasificacion es la
mas compleja porque incluye la centricidad en su cla-
sificacién y excluye a los pacientes con VIH.3%

La forma tipo vascular hialino casi siempre se pre-
senta como enfermedad localizada y por lo regular
se resuelve con tratamiento quirargico, el resto de
los tipos se ha visto asociado a otras enfermedades
como el sindrome POEMS (polineuropatia, organo-
megalia, endocrinopatia, proteina M, skin), dep6si-
tos de amiloide, plasmocitoma, linfoma folicular o de
Hodgkin, linfomas no Hodgkin y también a pacientes
con infeccién por VIH, sarcoma de Kaposi y microan-
giopatia trombética renal, entre otras.® Por todo lo
anterior el tratamiento de estos tipos de EC es mul-
tidisciplinario, incluye quimioterapia, radioterapia,
medicamentos antivirales, esteroides e inmunosu-
presores.35-9

CASO CLINICO

Se presenta un caso de EC de localizacion peripan-
creatica tipo vascular hialino (hamartoma linfoide).
Se trata de una mujer de 38 anos con antecedentes
de hipotiroidismo en tratamiento y con pielonefri-
tis aguda quien desde hace cuatro meses acude al
consultorio por molestias epigastricas de un ano de
evolucion. Se le practicaron estudios de gastroscopia,
quimica sanguinea, biometria hematica, coagulacion,
Rx abdominal y de térax y todos resultaron norma-
les. Los estudios de serologia de VIH y hepatitis B
y C dieron negativo. En el ultrasonido abdominal se
visualizé una tumoracién retroperitoneal localizada
entre la vesicula biliar y la segunda porcién duode-

Cuadro I. Clasificacién combinada segun la centricidad de la Enfermedad
de Castleman.

Unicéntrica Multicéntrica
Subtipo patoldgico Predominante hialino-vascular ~ Células plasmaticas
Sintomas sistémicos Raros Comunes
Infeccion por VIH Generalmente negativa Generalmente positiva
Tratamiento Quirdrgico/radioterapia Quimioterapia
Pronéstico Favorable Pobre

nal, por delante de la vena cava. La masa de dicha
tumoracién se observé muy bien definida, ovoidea e
hipoecoica, de forma homogénea de aproximadamen-
te 49 x 26 x 34 mm con flujo vascular en su interior.

Al observar estas condiciones se decidié hacer una
resonancia magnética nuclear (RMN) y tomografia
nuclear computarizada abdominal (T'C). La TC abdo-
minal en cortes de 8 x 12 x 6 mm de espesor revel
pancreas pseudonodular con cabeza prominente, ade-
nopatias retroperitoneales, mesentéricas y pélvicas. El
resto de la exploracion resulté normal (Figura 1).

La RMN describi6é una tumoracién de aproxima-
damente 4 cm, adyacente a la rodilla duodenal, bien
delimitada, aparentemente no infiltraba las estruc-
turas adyacentes y con diferentes posibilidades diag-
nésticas (Figura 2). Se recomend6 puncién aspira-
cién con aguja fina (PAAF) o endoscopia con biopsia.

El equipo de cirujanos tratantes decidi6 proceder
a la intervencién quirtrgica definitiva con laparoto-
mia subcostal derecha y hacer la biopsia transopera-
toria, cuyo resultado fue la EC tipo vascular hialino
(hamartoma linfoide). Se opté por una tumorectomia
de la masa retroperitoneal adherida a la cabeza del
pancreas y sutura del tejido pancreatico restante.
Se mandé la pieza quirtrgica al examen definitivo
anatomopatolégico (Figura 3) que confirmé el diag-
nostico transoperatorio. El procedimiento realizado
se consideré curativo dadas las caracteristicas histo-
patolégicas de la pieza estudiada y sin necesidad de
mas intervenciones quirargicas o tratamientos, s6lo
revisiones periddicas. Tras la cirugia la paciente evo-
lucion6 favorablemente y se dio de alta a los 10 dias.
El Servicio de Cirugia General remitié a la paciente

Figura 1. Tomografia abdominal computarizada. Pancreas pseudonodu-
lar con cabeza prominente. Adenopatias retroperitoneales, mesentéricas
0 pélvicas.
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al Area de Hematologia para la biopsia de la médula
6sea que resulté normocelular sin alteraciones histo-
logicas, con representacién normal de las tres series,
sin detecciéon de granulomas ni focos de necrosis y
con inmunofenotipo normal.

Se realizaron las T'C abdominales postoperatorias de
control a 3, 6 y 9 meses, en las que se observaron cam-
bios postquirdrgicos abdominales y adenopatias cervica-
les y axilares sin variacién del tamano en comparacion
con la T'C anterior y con pruebas sanguineas normales.

Después de 24 meses postoperatorios la paciente
se mantuvo asintomatica y en buen estado general.

DISCUSION

Los doctores Castleman y Towne describieron en
1956 una masa de localizacién mediastinica de ca-

Figura 2. Resonancia magnética nuclear abdominal. Tumoracidn de 4 cm
que contacta con la rodilla duodenal y la cabeza pancreatica y provoca
compresion de estructuras adyacentes sin invasion de estructuras vascu-
lares que sugieran agresividad.
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racter benigno que se asemejaba a un timoma.! La
enfermedad descrita conocida habitualmente con el
nombre de EC también se le conoce con otros nom-
bres como hiperplasia angiofolicular de nodos linfa-
ticos, tumor de Castleman, linfoma benigno gigante,
hamartoma de los linfoides o hiperplasia gigante de
los nodos linfaticos. La EC es un conjunto de entida-
des que incluye el crecimiento de tumores del tejido
linfatico. Aparece por igual en hombres y mujeres,?
aunque recientes publicaciones senalan que segtn el
tipo de EC hay predisposicién por sexo y edad.?6
Hasta el dia de hoy se desconoce la etiopatologia
exacta de la EC, pero todas las investigaciones apuntan
a una defectuosa inmunorregulacién que deriva en la
proliferacién excesiva de linfocitos B y células plasma
en lébulos linfaticos, procesos autoinmunes, inmunode-
ficiencia e inflamacién crénica de bajo grado. La locali-
zacion mas frecuente de la EC se presenta en el medias-
tino, estémago y cuello.?19-13 Los sitios menos comunes
incluyen axila, pelvis y pancreas tal como lo indican en
sus publicaciones Debatin et al.l% como es el caso de
nuestra paciente con la enfermedad peripancreéatica.

Existen cuatro tipos histolégicos segtn la publica-
cién de Cronin et al* en 2009:

A) El tipo vascular hialino es el que se manifiesta con
mas frecuencia, en alrededor de 90% de los casos.’
La mayoria de éstos son asintomaticos y locali-
zados o pueden desarrollar crecimientos no can-
cerosos en los nédulos linfaticos. La mayor parte
(70%) se sitda a nivel del mediastino.

B) El tipo de células plasmaéticas (en menos de 10%
de los casos) suele presentarse como forma loca-
lizada entre 9 y 24% y en su gran mayoria como
forma multicéntrica, se asocia a manifestaciones
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Figura 3. Anatomia patoldgica. A. Tejido pancreatico en continuidad con tejido linfoide. B y C. Lesiones de tipo vascular e hialino de enfermedad de

Castleman.
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sistémicas como fiebre, pérdida de peso, erupcio-
nes de la piel, anemia hemolitica e hipergamma-
globulinemia. También se ve asociado al sindrome
de POEMS, por todo lo anterior tiene un peor pro-
néstico que el de tipo vascular hialino, pero mejor
que el de la EC asociada a herpes virus 8.

C) La EC de tipo multicéntrico sin otra especificaciéon
se diagnostica mediante diagnosis diferencial y
descarte. Es una entidad casi siempre multicéntri-
ca muy parecida al tipo de células plésticas, pero
sin asociacion al herpes virus 8. Tiene manifesta-
ciones sistémicas como polineuropatias, organo-
megalias, endocrinopatias, etc. Todo esto se tra-
duce en un peor pronéstico de dicho tipo que la
variedad localizada.5

D)Es un tipo de EC asociado a herpes virus 8 y casi
en su totalidad se da en pacientes con VIH. Fre-
cuentemente va asociado a otras enfermedades
tipo linfomas o sarcomas, por ejemplo Kaposi con
un mal pronéstico.

Esta clasificacién se asemeja a la publicacién de
Talat y Schultz en 2011, quienes revisaron 416 casos
de pacientes VIH negativos, basandose en la infor-
macién obtenida de 1,791 articulos a nivel mundial.
Las conclusiones derivadas de dicha publicacién son
sélidas, pero complejas teniendo en cuenta la mues-
tra presentada, los articulos revisados y la inclusion
de la centricidad a la clasificacién. Se trata de uno
de los estudios publicados con més pacientes hasta la
fecha. Los autores diferencian los pacientes VIH - y
VIH + y clasifican a los primeros en: a) I-EC de tipo
unicéntrico vascular hialino, b) II-EC de tipo uni-
céntrico de células plasmaticas, o EC de celularidad
mixta, o EC de tipo multicéntrico vascular hialino, c)
ITI-EC de tipo multicéntrico de células plasméaticas
y a los pacientes VIH + los colocan en clase IV con
enfermedad multicéntrica.? Por su complejidad dicho
estudio sigue causando cierta controversia.

En conclusion, la EC debe incluirse en el diagnés-
tico diferencial de cualquier masa retroperitoneal so-
litaria, heterogénea e hipervascular. La deteccion de
la EC en cualquier area del cuerpo debe ser seguida
de un examen por imagenes completo y de pruebas
exhaustivas de laboratorio con el objeto de descartar
la posibilidad de un tipo multicéntrico de la enferme-
dad y la coexistencia de un linfoma 6813

CONCLUSION

La enfermedad se manifest6 como una masa retrope-
ritoneal de localizacién peripancreatica que provoca-

ba dificultades tanto diagndsticas como terapéuticas,
ya que representa una ubicacién inusual de una pa-
tologia poco frecuente. Segtn la bibliografia revisa-
da y nuestra experiencia, el tratamiento éptimo en
caso de la EC localizada es la reseccién completa de
la masa y de las adenopatias adyacentes con preser-
vacion de los tejidos circundantes. Es preciso reali-
zar controles anuales tras la cirugia para descartar
recidivas locales. La EC es una entidad rara que a
pesar de su baja incidencia hay que tenerla en cuen-
ta en caso de masas retroperitoneales e incluirla en
el diagnéstico diferencial de lesiones descubiertas en
retroperitoneo.
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