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Resumen

Introduccion: 1.a Enfermedad de Castleman (EC) es un trastorno raro en nifios, la sintomatologfa y los
hallazgos radiologicos son inespecificos, por lo que el diagnéstico es dificil, las caracteristicas mas co-
munmente encontradas son la anemia microcitica hipocrémica y la hipergamaglobulinemia, el manejo
consiste en la reseccion quirdrgica de los nédulos linfaticos.

Presentacion del caso: Paciente femenino de 11 afios de edad, la cual presento dolor y masa abdomi-
nal, fiebre, adenomegalias cervicales, submaxilares y esplenomegalia con presencia de anemia e
hipergamaglobulinema, inicialmente diagnosticada como tumor de cabeza de pancreas.

Discusion: Es muy rara la presencia de La Enfermedad de Castleman en la poblacion pediitrica siendo
ain mas la presentacion peripancreatica. Este es el primer caso en un hospital de tercer nivel en el cual el
diagnoéstico inicial fue el de una tumoracién de cabeza de pancreas llegando al diagnosticado y trata-
miento definitivo a través de la resecciéon quirurgica.

Palabras clave: Enfermedad de Castleman; Hiperplasia linfoide peripancreatica.

A peripancreatic form in castleman disease
Presentation of a case and review of the literature

Abstract

Introduction: Castleman disease is a rare condition in children, the clinical and radiological findings are
unspecific, that is why it’s so difficult to diagnose. The most common findings are microcytic-hypocromic
anemia and hipergamaglobulinemia. Treatment consist in surgical removal of the lymphatic nodules.
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Presentation case: We present an 11 year old female, who started with abdominal pain, abdominal
mass, fever, cervical and submaxilar lynphadenopaty, splenomagaly, anemia and hipergamaglobulinemia.

Initially was diagnosed as a pancreatic head cancer.

Discussion: The diagnosis of a Castleman disease in the pediatric age group is rare, but it is even more
a peripancreatica presentation. This is the first case in a 3th level hospital, where the initial diagnosis was
a tumor in the head of the pancreas and was diagnosed and given definitive treatment during surgical

excision.

Index words: Castleman disease; Hyperplasia lymphoid peripancreatica.

Introduccion

En 1950, Castleman, describe una enfermedad
benigna de los nédulos linfaticos poco comin en
nifios caracterizada por una hiperplasia de
foliculos linfoides,'” es un ejemplo de los llama-
dos desordenes linfoproliferativos atipicos.*

Aunque popularmente se conoce como Enfer-
medad de Castleman, esta entidad tiene muchos
sinénimos incluyendo hiperplasia nodular linfoide
gigante, hamartoma nodular linfoide, hiperplasia
nodular linfoide mediastinal angiofolicular,
Linfoma modular benigno e hiperplasia linfoide
angiomatosa.’

Objetivo

Presentacion de un caso en el espacio retroperi
toneal de la Enfermedad de Castleman, que se-
meja una tumoracion en cabeza de pancreas.

Figura 1. USG de abdomen
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Reporte del Caso

Femenino de 11 afios de edad, con un cuadro
clinico de tres meses de evolucion, caracterizado
por la presencia de ataque al estado general, pali-
dez de tegumentos, hiporexia, y fiebre no cuanti-
ficada que alterna con hipotermia, diaforesis ves-
pertina-nocturna, dolor abdominal y pérdida de
peso de dos Kg. durante el ultimo mes.

Exploracion fisica con presencia de adenopatias
cervicales submaxilares, esplenomegalia,
tumoracién en epigastrio de consistencia solida
tija a planos profundos de siete a diez cm. de dia-
metro aproximadamente, no dolorosa.

Los datos de laboratorio reportan Biometria
hematica con anemia y leucopenia (Hb 9 gr. y Hto
29%, leucocitos 3,300, S: 45% y Linf: 50%), Prue-
bas de funcionamiento hepatico con TGO de
419U1, TGP 730U1, FA 273U1, BI 0.4mg/dl y BD.

Figura 2. TAC abdominal
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Figura 3. Colangiografia transoperatotia

0.3mg/dl, Hipergamaglobulinemia a expensas de
IgG 4750 UL, TORCH, Perfil de hepatitis y prue-
bas para Vacilo Ebstein Barr negativos.

USG de abdomen con probable tumoracion peri
renal derecha, (Fig. 1) por lo que se toma TAC de
abdomen reportando tumoracioén de cabeza de
pancreas que produce compresion de bulbo
duodenal, vesicula biliar y polo superior de rifion
derecho, de 5.2 x 4.8cm. (Fig. 2)

Se practica laparotomia exploradora con
colangiografia transoperatoria donde se observa
una obstruccion de la via biliar extrahepatica, (Fig.
3) causada por una hiperplasia linfatica gigante
entre cabeza de pancreas y arcada duodenal de 8
x 5.5 x 3.8cm. (Fig. 4)

El diagnéstico anatomopatolégico fue de
Hiperplasia Linfoidea “Enfermedad de
Castleman” del tipo vascular-hialino. (Fig. 5)

] L4
Discusion
La Enfermedad de Castleman, es un desorden
linfoproliferativo de etiologia incierta que ocurre
raramente en la poblaciéon pediatrica. No hay
predominancia en sexo o raza, aunque un ligero
predomino del sexo femenino es reportado en la
literatura.!
La edad promedio de presentaciéon es a los 23.5
afios de edad, aunque el rango de edad es amplio. ¢
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Figura 4. Masa peripancreatica y duodenal

Al momento del diagnostico, la mayorifa de los
pacientes se encuentran sintomaticos, y el diag-
nostico es de manera accidental durante el estu-
dio del paciente por otra causa mas frecuente,
aunque los pacientes pueden tener una historia
larga de una masa dolorosa.?

La enfermedad de Castleman puede ocurrir a lo
largo de cualquier cadena linfatica, pero el
mediastino es lalocalizacién mas comuin con 70%
de los casos,!

Los sitios extratoracicos reportados incluyen el
cuello 40% (parétida), abdomen 12% (mesente-

ol ] ~ar T
Figura 5. Imégen histopatoldgica
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rio, retroperitoneo-pancreas, glandula adrenal) y
4% ala axila. 7 Otros sitios muy raros los loca-
lizamos en pelvis, orbita, sistema nervioso cen-
tral y musculo esquelético. "'

LLa enfermedad esta caracterizada por un aumen-
to de los nddulos linfaticos con caracteristicas
histolégicas distintivas.

Tradicionalmente, ha sido dividido en dos tipos
histolégicos, el tipo vascular-hialino y el tipo de
células-plasmaticas; sin embargo, una separacion
clara de las dos variantes no siempre es posible,
ya que casos con caracteristicas histolégicas “mix-

tas han ocurrido”."

El tipo vascular-hialino, es el mas frecuente
(90% de los casos), esta caracterizado por peque-
fios foliculos vasculares-hialinos y proliferacion
interfolicular capilar; el tipo de células plasmaticas
10% esta caracterizado por grandes foliculos cu-
biertos por células plasmaticas.?’

Estos hallazgos histolégicos mencionados pre-
viamente, no son especificos de la enfermedad
de Castleman, los cuales han sido observados en
un amplio rango de condiciones, como en caso
Enfermedad de de Hodgkins, artritis reumatoide,
sindrome de Sjogren’s, reaccién a drogas (ej. Hi-
persensibilidad a la fenitoina), drenaje de nédulos
linfaticos en carcinomas, inmunosupresion
iatrogénica, y estado de inmunodeficiencia adqui-
rida o congénita incluyendo el sindrome de
inmunodeficiencia adquirida (SIDA)."

La patogénesis de la EC permanece obscura.
Esta caracterizada por un proceso inflamatorio no
especifico, con hiperplasia de tejido linfoide, qui-
z4s en respuesta a un agente causante, tales como
un virus, que en el hombre, el virus de Ebstein-
Barr no ha podido ser confirmado, mientras que
el virus 8 del herpes permanece controversial."

Otras teorfas etiologicas han sido postuladas in-
cluyendo un estado de inflamacién crénica de
bajo-grado y un estado de inmunodeficiencia, o
desordenes de produccién de auto anticuerpos.

La progresion a discrasias de células plasmaticas
B y neoplasias puede ocurrir. ® Algunos la consi-
deran un estado premaligmo, en vista del desarro-
llo frecuente de varias enfermedades malignas.

Los niveles séricos elevados de citocinas tales
como la Interleucina 6(IL-6), factor de necrosis
tumoral (beta), e interferén-gama, han sido des-
critos en estos pacientes.'?

b B Vol. 12, No. 1, Enero-Marzo 2005

Varios estudios implican la sobre produccion
de IL.-6 por los nédulos linfaticos hiperplasicos
como causa de las manifestaciones sistémicas,
tales como fiebre, debilidad, anemia, hipergama
globulinemia, e induce la sintesis de reactantes
de fase aguda.>"

En humanos la expresion del gen-IL-6 fue re-
portado por Leger-Ravet et al,” asi como, la ad-
ministracion de anticuerpos monoclonales murine
contra I1.-6 fue asociado con una dramatica reso-
lucién de los sintomas y correccion de los hallaz-
gos anormales de laboratorio en pacientes con va-
riante de células plasmaticas de enfermedad de
Castleman.?

Clinicamente, puede ser dividida en una forma
localizada (tipo vascular-hialino) de curso benig-
no, vista en jovenes los cuales usualmente estan
asintomatico, y una forma sistémica (el de célu-
las plasmaticas) asociada con un curso mucho mas
agresivo, infecciones, y carcinomas secundarios.®"

Las manifestaciones sistémicas principalmente
observadas son: fiebre, anemia. pérdida de peso,
sudoracién nocturna, y retardo en el crecimien-
to. 7-13

Las manifestaciones gastrointestinales incluyen:
dolor abdominal, sangrado de tubo digestivo alto
masivo o cronico, obstruccién gastrica e intesti-
nal, y diarrea crénica.

Otros sitios del sistema digestivo involucrados
son el higado manifestindose como una hepatitis
con fibrosis peri sinusoidal e hiperplasia nodular
regenerativa, y en pancreas se manifiesta como
una masa peri pancreatica.’

Las anormalidades de laboratorio incluyen ane-
mia, hipoalbuminemia, hipergamaglobulinemia y
elevacién de la velocidad de eritrosedimen
tacién. 1

Aungque los hallazgos radiolégicos de la enfer-
medad de Castleman toracica son bien conocidos,
solo casos aislados han reportado los hallazgos
topograficos de la enfermedad de Castleman ab-
dominal.®®

Radiolégicamente, las lesiones se manifiestan
como grandes nédulos linfaticos bien definidos o
como una masa de tejido blando que demuestra
leve a moderado reforzamiento con el material de
contraste.

Ocasionalmente, se “revelan linfadenopatias sa-
télites”, calcificaciones puntiformes o ambas. En
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el caso de enfermedad diseminada, encontramos
presencia de organomegalia y linfadenopatia.’

En la arteriografia las masas en el tipo vascular-
hialino muestran un tumor denso “sonrojado” con
fase capilar prolongada.

Este método también delinea los vasos de ali-
mentacion hipertrofiados que surten a la lesion y
la embolizacién preoperatoria facilita la escision
quirargica disminuyendo el sangrado intraope
ratorio, el cual puede ser profuso. !

Diagnostico diferencial

La enfermedad de Castleman en abdomen puede
ser incluido en el estudio de masas abdominales
retroperitoneales y en el de la enfermedad intes-
tinal inflamatoria en el nifios,” en caso de locali-
zacién mediastinal los diagndsticos diferenciales
pueden ser tumores neurogénicos, y quistes,
timoma e hiperplasia timica.’

La escision quirdrgica es curativa, la sobrevida
a cinco afos es del 100%, aunque un seguimiento
estrecho es recomendado por los reportes de
recurrencia.’

La radioterapia ha sido usada con éxito variado
en pacientes que son candidatos pobres de resec-
cién quirdrgica completa o irresecables. !

Conclusion

ILa enfermedad e Castleman es un desorden be-
nigno de los nédulos linfaticos que ocurre rara-
mente en nifos con tumoraciones retroperi
toneales.

Clinica y radiolégicamente la enfermedad no
muestra datos patognomonicos, lo cual crea dile-
mas diagnodsticos y terapéuticos para los médicos,
por lo que el conocimiento de la patologia es cla-
ve para realizar el diagndstico una vez que se han
descartado otras enfermedades mas comunes
como en los casos de neoplasias, enfermedades
infecciosas y autoinmunes.
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