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RESUMEN

La enfermedad de Castleman es una proliferacion del tejido linfatico, que se presenta usualmente como nédulo unico de gran
tamafio ubicados frecuentemente en mediastino o en el abdomen con escasa sintomatologfa clinica, puede presentarse como
enfermedad sistémica o multicéntrica en esta modalidad de presentacion la forma clinica es més agresiva y a menudo se asocia
o otras patologfas inmunoldgicas, metabdlicas y neoplasicas y su curso es generalmente malo, no hay tratamiento especifico pero
la inmuno supresion y la poliquimioterapia han mejorado su cursola enfermedad de Castleman se presenta en tres formas
histolégica, la hialino vascular, la plasmocitoide y la mixta. Se reporta el caso de una nifia con enfermedad de Castleman hialino
vascular unicéntrica con localizacién abdominal resuelta quirdrgicamente. La Enfermedad de Castleman es una entidad poco
frecuente en pediatria. En Ecuador no hay reportes de casos en estas edades.

CASO CLINICO

Una nifia de 12 afios de edad, procedente de Quito, fue referida
al hospital porque once dias antes de su ingreso, durante una
evaluacion médica escolar rutinaria, se detectd la presencia de
una masa abdominal. La nifia no tenfa antecedentes patolégicos
personales o familiares de importancia y no habia iniciado sus
menstruaciones. A su ingreso la paciente estaba asintomatica.
Su examen fisico era normal excepto por la presencia de una
masa abdominal palpable, localizada en hipocondtio izquierdo
hasta fosa iliaca izquierda, dura, fija y no dolorosa, de 10 x 11
cm. (figura 1). Los hallazgos de laboratorio se resumen en la
tabla 1.

Los estudios de imagen mostraron la presencia de una masa

retroperitoneal de 90 x 93 x 53 mm, localizada en flanco

Figura 1. Masa abdominal palpable en adbdomen.

izquierdo por delante del psoas y cuyo polo superior se
contactaba con el rifion izquierdo. Se describi6 como de
aspecto solido, contornos bien definidos, con ecos internos
con calcificaciones de hasta 9 mm, vascularizada en su parte
central. Liquido libre en pelvis ovarios libres (figura 2). Una
tomograffa simple y contrastada de abdomen (figura 3)
descarté la presencia de patologia hepatica, esplénica, renal
u ovarica. Se confirmé la presencia en flanco izquierdo de
una masa bien definida, de bordes nitidos, con densidad de
tejido blando y calcificaciones, mide 7.7 x 6.9 x 9.9 mm. No se
observaron adenopatias retroperitoneales.

La paciente fue programada para una intervencion quirdrgica,
en la que se encontr6 una masa retroperitoneal dura,
localizada en flanco izquierdo y adherida a pared posterior y
los grandes vasos, que midi6 10 x 8 cm. (figura 4). El estudio

histopatologico (figura 5) confirmé una enfermedad de ™
Castleman tipo hialino vascular. Figura 2. Masa retroperitoneal en la ecografia.
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Tabla 1. Resultados de laboratorio de la paciente.

Leucocitos 4.890

Segmentados 65%

Linfocitos 25%

Monocitos 7%

Eosinofilos 3%

Hemoglobina 12.4g/dL

Hematocrito 39%

VCM 74.9, HBCM 23.6, CMH 31.5

Plaquetas 288.000

T.P. 12 segundos T.T.P. 28 segundos

Ca 125 12.00 U/ml (0-35)

Alfa Feto proteina 1.69

Antigeno carcinoembrionario 0.1

Beta 2 microglobulina 1.6 ug/dL

Proteinas Totales 7.8 gr./dL

LDH 402 UI/L

TGO 24 UI/L
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Figura 4. Hallazgo de la cirugia.
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Figura 3. Imagenes de tomografia simple y contrastada de abdomen y pelvis. A. Corte coronal, B. Corte transversal y C.
Corte sagital.

DISCUSION

La enfermedad de Castleman es una afeccion proliferativa
benigna del sistema linfatico, con linaje B. Descrita por
Benjamin Castleman en 1956, en pacientes con noédulos
mediastinales de gran tamafio, constituidos por tejido linfatico
benigno distribuido en foliculos hialinos con proliferacion
vascular interfolicular, y centros foliculares hiperplasicos con
células plasmaticas. I.a entidad ha sido descrita con vatios
sinénimos de acuerdo con la histologia como hamartoma
gigante de los ganglios linfaticos, hamartoma linfatico,
hamartoma linfoide angiomatoso, linforeticuloma folicular y

linfoma benigno.!*?

Esta entidad ha sido descrita en adultos jévenes y su
presentaciéon en pediatrfa es muy ocasional. Clinicamente
se presenta en dos formas, la localizada o unicéntrica y la
diseminada o multicéntrica. Histolégicamente se conocen tres
tipos, la variedad vascular hialina, la de células plasmaticas
y la mixta. La presentacién mas frecuente en el 80 % es la
unicéntrica de variedad hialino vascular, es de buen pronostico

25 Ta forma multicéntrica

y generalmente autolimitada.
aparece en pacientes inmunocomprometidos y tiene un curso
agresivo caracterizado por sintomas sistémicos como fiebre,
pérdida de peso, anemia hemolitica, y la transformacién hacia
un linfoma maligno no Hodgkin y Hodgkin; se asocia a un
curso agresivo del sarcoma de Kaposi y al sindrome POEMS
(polineuropatia, organomegalia, endocrinopatia, gamopatia y
lesion de piel). Las series mas representativas son las descritas
por Kéller, con 81 casos.’

El tratamiento no se conoce, pero en la variante hialino
vascular unicéntrica la resecion quirdrgica completa se asocia
a una remisiéon permanente. En la variante plasmocitatia y la
mixta el tratamiento con inmunosupresion, quimioterapia y el
uso de anticuerpos monoclonales anti-célula B (Rituximab)
han demostrado una respuesta pobre o escasa con tasas de
mortalidad del 70 %, la causa mayor de muerte es la infeccion,

la neuropatia y fracaso renal. >

Se reporta el caso por ser de rara presentacion en edad
pediatrica y en nuestra institucion, asi como en la literatura
médica internacional.!+!2
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Figura 5. Imagenes A, B, C. Histopatologia del tumor: enfermedad de Castleman tipo Hialino Vascular.

SI bien la enfermedad de Castleman es una entidad de causa
desconocida, hay varios autores que la han relacionado al virus
humano del herpes 8, Tohd demostré que hay altos titulos
de anticuerpos anti virus del herpes humano 8 en la variedad
multicéntrica. Asi también se ha demostrado la presencia de
ADN del virus del herpes humano 8 en ganglios de la variedad
multicéntrica. En estudios contemporaneos se demostrd
que hay una hiperactividad de la interleukina 6 (IL-6) como
consecuencia de la presencia del virus del herpes humano 8,
la cual es responsable de las manifestaciones clinicas como
la anemia, alteraciones del sistema inmunoldgico, y fiebre
ademads del efecto tisular de la II.-6 como la proliferacion y
maduracién del Linfocito B y el efecto angiogénico vascular
y endotelial, que es responsable del crecimiento tumoral del
tejido linfatico.!> Se ha asociado a la hiperactividad de la 11.-6
al desarrollo de neoplasias como el Sarcoma de Kaposi, el
mieloma multiple y los linfomas no Hodgkin y Hodgkin y
enfermedades como la psoriasis y la osteoporosis.®!#

La enfermedad de Castleman se presenta en tres tipos
histolégicos: hialino vascular, plasmocitaria y = mixta. La
variedad hialino vascular es la mas comun, y la caracterfstica
es el incremento de los foliculos con centros germinales
(hialinizados) rodeado de amplias zonas de
linfocitos pequefios lo que le da el aspecto de tallo de cebolla,
acompafado por la proliferacion vascular con sinusoides
obliterados. ILa plasmocitaria se asocia mas a masa mediastinal
y abdominal en jévenes,'>1® y en adultos tiene la caracteristica
de severidad y el desarrollo de otras neoplasias; tiene centros
germinativos hiperplasicos con foliculos hialinos vasculares
rodeado de acumulos de células plasmocitarias. L.a variante
mixta participa de las dos anteriores.

atroficos

Clinicamente se presenta en dos modalidades una localizada o
unicéntrica y una diseminada o multicéntrica. La enfermedad
localizada se presenta con una masa tumoral unica localizada
en mayor frecuencia en mediastino,'* abdomen o periférica.
Generalmente es asintomatica, es la mas frecuente en nifios
y adolescentes y corresponde al tipo histologico hialino
vascular. 7 La enfermedad multicéntrica o diseminada se
presenta con nédulos diseminados en forma generalizada con
visceromegalias especialmente hepato y esplenomegalia y es la
que se acompafa ricamente de sintomas, de autoinmunidad,
anemia, fiebre, sudoracién nocturna y sintomas mas asociados
al sindrome POEMS. Esta variedad corresponde al tipo
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histolégico plasmocitario. El tratamiento de la enfermedad
depende del tipo y variedad, en la enfermedad unicentrica
o localizada el tratamiento es quirdrgico y a menudo la
remisién es completa y posible curacion, si la excéresis ha
sido incompleta la posibilidad de recidiva es directamente
proporcional al tejido residual. En la variedad diseminada, por
estar asociada a sintomas generales y a otras enfermedades
neoplasicas como el sarcoma de Kaposi o a linfomas, el
tratamiento es inmunosupresion y quimioterapia, el uso de
anticuerpos monoclonales anti-CD20 no ha dado resultados y
se ha asociado a un curso mas agresivo del sarcoma de Kaposi
especialmente si esta asociado al VIH.!®

En el caso presentado la cirugfa con excéresis total de la masa
fue el tratamiento de eleccion. La evolucion fue satisfactoria
y los estudios de seguimiento a los seis meses reportaron
una remisiéon completa. En la revision de la casufstica de esta
enfermedad en edad pediatrica en el pafs no se encuentran
reportes por lo que se presenta este caso como excepcional
dentro de la practica clinico-quirurgica hospitalaria en el
Hospital Vozandes.
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