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Informe de un caso interesante

5.3
Enfermedad de Castleman peripancréatica. Presentacién de un caso y

revision de la literatura
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RESUMEN

La enfermedad de Castleman es un desorden raro caracterizado por proliferacion benigna de tejido linfoide. La mayoria de los casos
ocurre a nivel mediastinal, aunque se han publicado casos de compromiso extratoracico en areas nodales y extranodales. La modalidad
peripancreatica puede confundirse con una masa de la cabeza del pancreas. Presentamos el caso de una paciente de 11 afios de edad
con un tumor de Castleman peripancreatico que se manifestd6 como una masa epigastrica, que semejaba un tumor de la cabeza del
pancreas.
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ABSTRACT

Castleman’s disease is a rare condition characterized by benign proliferation of lymphoid tissues. Most cases occur as mediastinal
masses, although extrathoracic involvement, nodal an extranodal locations, have been reported. Peripancreatic location may be mistaken
as a pancreatic tumor. We report the case of an 11 year-old girl with a peripancreatic Castleman’s tumor, which presented as an epigastric

mass, mimicking a pancreatic tumor.
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n 1950, Castleman describié una enfermedad

benigna de los nédulos linfaticos infrecuente

en nifios; era caracteristica la hiperplasia de

foliculos linfoides. 2 Esta enfermedad es un
ejemplo de los desérdenes linfoproliferativos atipicos
4. Se le conoce como enfermedad de Castleman; sin
embargo, tiene muchos sindnimos: hiperplasia
nodular linfoide gigante, hamartoma nodular linfoide,
hiperplasia nodular linfoide mediastinal angiofoli-
cular, linfoma nodular benigno e hiperplasia linfoide
angiomatosa®.

*  Servicio de Cirugia Pediatrica C.M.N. "20 de Noviembre",
ISSSTE

**  Jefe de Ensefianza del Servicio de Anatomia Patoldgica
C.M.N."20 de Noviembre" ISSSTE

Correspondencia: Dr. Javier Mondragon Garcia. CMN 20 de No-
viembre. ISSSTE Félix Cuevas 540 Col. del Valle. México 03100
D.F.

Recibido: junio, 2004. Aceptado: enero, 2005.

Presentamos un caso de enfermedad de Castleman
en el espacio retroperitoneal, que semejaba una
tumoracion en la cabeza del pancreas.

PRESENTACION DEL CASO

Nifia de 11 afios de edad, con un cuadro clinico de
tres meses de evolucidn; con ataque al estado general,
palidez de tegumentos, hiporexia, y fiebre no
cuantificada que alternaba con hipotermia, diaforesis
vespertina-nocturna, dolor abdominal y pérdida de
peso de 2 kg en el Gltimo mes. Exploracion fisica: Habia
adenopatias cervicales submaxilares, esplenomegalia,
y una tumoracién sélida, indolora en epigastrio, fija a
los planos profundos que media 7 a 10 cm de didmetro
aproximadamente. Laboratorio: Biometria hematica:
Anemia y leucopenia, Hb 9 g, Hto 29%; leucocitos
3,300; segmentados, 45% Yy linfocitos, 50%; pruebas de
funcién hepética: TGO, 419Ul; TGP, 730 Ul; FA 273
uUl; Bl, 0.4mg; BD, 0.3mg/dL. Hipergammaglo-
bulinemia: 1IgG 4750 Ul; TORCH, perfil de hepatitis y
prueba para virus Ebstein Barr negativos. USG de
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Enfermedad de Castleman peripancreatica

abdomen: Probable tumoracién adrenal derecha; TAC
de abdomen: Tumoracidn de cabeza de pancreas que
causaba compresion del bulbo duodenal, vesicula
biliar y polo superior del rifién derecho, de 5.2 x 4.8
cm (Figura 1). Se practicé laparatomia exploradora con
colangiografia transoperatoria; se encontrd obs-
truccion de la via biliar extrahepatica (Figura 2); habia
un ganglio linfatico gigante entre la cabeza del
pancreas y la arcada duodenal como parte de un
conglomerado ganglionar que hubo necesidad de
resecar. El diagndéstico anatomopatoldgico fue
conglomerado ganglionar peripancredtico con
hiperplasia linfoidea, enfermedad de Castleman tipo
vascular-hialino (Figura 3).

Figura 1. TAC abdominal; muestra una masa en la cabeza del
pancreas.

Figura 2. Colangiografia transoperatoria. Se observa ausencia de
paso del material de contraste hacia el duodeno.

Figura 3. Microfotografia de la masa ganglionar en la que se iden-
tifican dos foliculos linfoides, uno de los cuales muestra
hipercelularidad superior; entre ambos existe material hialino
perivascular.

DISCUSION

La enfermedad de Castleman (EC), es un desorden
linfoproliferativo de etiologia incierta que ocurre rara
vez en poblacion pediatrica.

No hay predominio en sexo o raza; sin embargo, se
ha descrito més en el sexo femenino *. La edad
promedio de aparicion es 23.5 afios, aunque los limites
de edad son amplios . Al momento del diagndstico,
la mayoria de los pacientes son asintomaticos y el
diagnostico se hace de manera fortuita en un estudio
realizado por causas mas frecuentes. También se ha
informado que algunos pacientes pueden tener larga
historia de una masa abdominal dolorosa?.

Este proceso puede ocurrir a lo largo de cualquier
cadena linfatica; la localizacién mas comun es el
mediastino: 70% de los casos®. Los sitios extratoracicos
son el cuello 40% (pardtida); el abdomen 12%
(mesenterio, retroperitoneo, pancreas, glandula
adrenal); la axila, 4% %*°. Otros sitios muy raros son la
pelvis, la Orbita, el sistema nervioso central y el
musculo esquelético 1.

Se encuentra aumento de los nédulos linfaticos, que
tienen caracteristicas histolégicas distintivas. Se le ha
dividido en dos tipos histolégicos: el vascular-hialino
y el de células-plasmaticas; pero no siempre es posible
una separacion clara de las dos variantes, ya que hay
casos con caracteristicas histoldgicas “mixtas” . El tipo
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vascular-hialino, es el mas frecuente (90%): pequefios
foliculos vasculares-hialinos, con proliferacién
interfolicular capilar (figuras 4, 5). En el de células
plasméticas (10%) hay grandes foliculos cubiertos por
células plasmaticas 7.

Estos datos histoldgicos no son especificos de la
enfermedad de Castleman, ya que se observan en
muchas otras patologias, como la enfermedad de
Hodgkin, la artritis reumatoide, el sindrome de
Sjégren, en la reaccion a drogas (hipersensibilidad a
la fenitoina); en el drenaje de nédulos linfaticos de
los carcinomas, en casos con inmunosupresién
iatrogénica, y en la inmunodeficiencia adquirida o
congénita (sindrome de inmunodeficiencia adquirida
SIDA) 1,

La patogénesis de la EC es incierta. Es un proceso
inflamatorio inespecifico, con hiperplasia del tejido
linfoide, quizas en respuesta a un agente causal, como
el virus de Ebstein-Barr que en el humano no ha
podido ser confirmado; en el caso del virus 8 del herpes
aun hay controversia 2. Se han postulado otras teorias
etioldgicas: un estado de inflamacidn crénica de bajo
grado; un estado de inmunodeficiencia; desérdenes
de produccion de autoanticuerpos. La enfermedad
puede progresar y causar discrasias de células
plasmaticas B y neoplasias **. Algunos la consideran
un estado premaligno, en vista de que con frecuencia
conduce a enfermedades malignas. Se han descrito
casos con niveles séricos elevados de citocinas como

Figura 4. Tincién de PAS. Se observa que los ganglios linfoides
se extienden a la zona del manto en la cual existen vasos
hialinizados y material hialino interfolicular.

interleucina 6 (IL-6), factor de necrosis tumoral (beta),
e interferon-gama, en pacientes con EC 2 Varios
estudios mencionan la sobreproduccién de IL-6 por
los nddulos linfaticos hiperplésicos responsables de
las manifestaciones sistémicas como fiebre, debilidad,
anemia, hipergammaglobulinemia; ademas de inducir
la sintesis de reactantes de fase aguda****. La adminis-
tracion de anticuerpos monoclonales murine contra
IL-6 logrd la desaparicion dramética de los sintomas
y la correccidn de las cifras anormales de laboratorio
en pacientes con la variante de células plasmaticas?®.

Clinicamente la EC tiene dos formas: la localizada,
tipo vascular-hialino, de curso benigno en jévenes
usualmente asintomaticos; la forma sistémica, de
células plasmaticas, con curso desfavorable,
infecciones, y carcinoma secundario %2,

Las manifestaciones sistémicas principales son:
fiebre, anemia, pérdida de peso, sudacién nocturna,
retardo en el crecimiento 3. Manifestaciones
gastrointestinales: dolor abdominal, sangrado del tubo
digestivo alto masivo o cronico; obstruccion géstrica
e intestinal; diarrea cronica. Hepaticas: hepatitis con
fibrosis perisinusoidal e hiperplasia nodular
regenerativa. Pancreaticas: masa peripancreatica’.

Anormalidades de laboratorio: anemia, hipoalbu-
minemia, hipergammaglobulinemiay elevacion de la
velocidad de eritrosedimentacion 4.

Radioldgicamente se observan nddulos linfaticos
grandes bien definidos o masas de tejido blando con

Figura 5. Algunas células plasméticas, linfocitos y material hialino
perivascular e interfolicular.
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reforzamiento leve a moderado visibles con material
de contraste. Ocasionalmente hay linfadenopatias
“satélites”, calcificaciones puntiformes o ambas.
Cuando la enfermedad es diseminada, hay crecimiento
de todos los érganos (organomegalia) y linfadenopatia
! En el tipo vascular-hialino, la arteriografia muestra
un tumor denso “sonrojado” con fase capilar
prolongada. Este método también muestra los vasos
de alimentacion hipertroficos que irrigan al tumor. La
embolizacién preoperatoria facilita la escisién
quirdrgica y disminuye el sangrado intraoperatorio,
gue puede ser profuso. 1

Diagndstico diferencial: La enfermedad de Castleman
en el abdomen puede incluirse en el estudio de masas
abdominales retroperitoneales y en el de enfermedad
intestinal inflamatoria en nifios *. Cuando se localiza en
el mediastino el diagnostico diferencial es con tumores
neurogénicos y quistes; con timomae hiperplasia timica®.

La escision quirdrgica es curativa; la sobrevida a
cinco afos es de 100%. Se recomienda un seguimiento
estrecho por la posibilidad de recurrencia®.

La radioterapia se ha usado con éxito en pacientes
con tumores irresecables * por que han invadido
estructuras vitales.

CONCLUSION

Laenfermedad de Castleman es un desorden benigno
de los nddulos linfaticos que ocurre rara vez en nifios
con tumoraciones retroperitoneales. Clinica y
radiol6gicamente no muestra datos patognomanicos,
lo cual crea confusiones diagndsticas y terapéuticas.
El conocimiento de esta patologia es clave para el
diagnostico una vez descartadas otras enfermedades
como neoplasias, enfermedades infecciosas y
autoinmunes.
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