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de un caso
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Resumen

Fundamento: presentamos el caso de un paciente de 35 afos de edad con una enfermedad de Castleman retroperitoneal, la
cual es excepcionalmente rara.

Objetivo: esta patologia en sus formas localizadas puede tener un amplio espectro de presentacién, que en ocasiones plantea
grandes problemas de diagnostico diferencial. Exponemos un caso hialino-vascular que se manifiesta como una Unica masa
retroperitoneal. Hacemos énfasis en la clasificacion diferencial y revisamos brevemente la literatura.

Caso clinico: varon de 35 afos que ingresa por dolor epigastrico y en hipocondrio izquierdo acompanado de vomitos y sindrome
constitucional. El examen fisico y el estudio analitico practicado fueron normales, excepto un VSG de 60 mm/1 h. Los métodos
imagenoloégicos ponen de manifiesto mediante el ultrasonido abdominal una masa retroperitoneal bien definida de 5 x4 x 3 cm,
la cual fue confirmada por la tomografia axial computarizada (TAC). Al negarse a realizarse biopsia y estudio histopatologico, se
practico la exéresis del tumor. El estudio histopatoldgico de la pieza determiné que se trataba de una hiperplasia angiofolicular
linfoide retroperitoneal localizada en su variante vascular.

Conclusiones: la enfermedad de Castleman retroperitoneal es una entidad muy rara que en ocasiones se presenta como masa
Unica. El diagnéstico diferencial debe hacerse con masas retroperitoneales primarias generalmente malignas. Los estudios ima-
ginoldgicos no son concluyentes, por lo que el diagnostico positivo y diferencial debe ser anatomopatologico.

Palabras clave: enfermedad de Castleman, retroperitoneo.

Abstract

Background: A case of 35- year old patient with a retroperitoneal Castleman disease which is exceptionally rare is presented.

Objective: This iliness in he localized from can have on extensive ghost of presentation that in occasions it poses great troubles
of differential diagnosis. We expose a hialina-vascular case that it show like a only retroperitoneal mass, we do emphasis in the
classifications and briefly revise the literature.

Clinic case: Male of 35 years old who is admitted at the hospital for epigastric pain in left hipocondrio accompanied of vomits
and constitutional syndrome. The physical exam and the lab test made were normals except for VSG of 60 mm/1 h. The image-
nologic methods showed through abdominal ultrasonography a retroperitoneal mass well defined of 5 x 4 x 3 cm, which was
confirmed by computerized axial tomography. The biopsy and histopathology study were refused by the patient, so the remov-
al of the mass was practiced. The histopathology study of the piece shows that it was a retroperitoneal angiofolicular linfoide
hyperplasia localized in it vascular variety.

Conclusions: Retroperitoneal Castleman disease is a very rare entity that occasionally develops like one mass. The differential
diagnosis must be done with primary retroperitoneal masses generally malignant. Since the histopathology studies are not con-
clusive for that reason, the positive and differential diagnosis must be anatomopatologic.
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Introduccion

Aunque descrita previamente por Symmers en
1921 y con posterioridad por otros autores, la hi-
perplasia ganglionar angiofolicular se denomina
también enfermedad de Castleman (EC), porque
fue este autor en 1956 quien en un estudio de 13
enfermos delimité los criterios clinicos patolégicos
gue caracterizan a este proceso'. Es un raro des-
orden linfoproliferativo de etiologia desconocida
caracterizado por el crecimiento expansivo del
tejido linfatico. Sinénimos de la EC son la hiper-
plasia angiofolicular, hiperplasia nodular linfoide
y el hamartoma linfoide angiomatoso?. Castleman
lo observd a raiz de un grupo de pacientes con
grandes masas mediastinicas que parecian timo-
mas'. Kellen® en 1972 denominé a esta entidad
como EC y clasificd 81 casos desde el punto de
vista histolégico en una variedad hialino-vascular
(HV) (70%) y una variedad de células plasmaticas
(CP). Aunque se localiza mas cominmente en el
mediastino (70% de los casos), se han comunica-
do en el cuello (14%), 6rbita, axila (2%), sistema
nervioso central, pelvis (4%), musculo esquelético,
pancreas, mesenterio, recto y retroperitoneo®>. Se
presenta un caso de EC de variedad HV en retrope-
ritoneo, el primero reportado en nuestro hospital
y cuyo diagndstico definitivo no fue posible hasta
el estudio anatomopatolégico.

Caso clinico

Paciente vardn de 35 afios de edad con antece-
dentes de salud anterior, sin antecedentes patologi-
cos familiares o personales de interés, gastronémico
de profesion, fumador de una cajetilla diaria de ci-
garrillos, no endlico. Consulta por dolor abdominal
en epigastrio e hipocondrio izquierdo, continuo, sin
irradiacion, sin relacion con las ingestas de alimen-
tos y acompanandose de vomitos, astenia, anorexia,
fiebre de 38°C y pérdida de peso. La exploracion
fisica no muestra alteraciones, solamente pérdida
de 5 kg de peso en los Ultimos dos meses.

El estudio analitico de hemoquimica, glucemia,
funcién renal, enzimas hepaticas, pancreaticas y
iones estad dentro de los pardmetros normales,
y VDRL no reactivo y VIH negativo. Los cultivos
de sangre, orina, heces fecales, y los estudios de
inmunologia no mostraron alteraciones. ECG:

normal, radiografia de térax: sin alteracion, al
igual que la prueba de Mantoux con PPD-5D, solo
velocidad de sedimentacién globular positiva: 60
mm/1 h (vn: 10 mm/h). Se le realizé una endos-
copia con resultado normal.

Se indicé ultrasonido abdominal, en lo que se
objetivé una masa retroperitoneal de 5 x4 x 3 cm,
bien definida, homogénea, de predominio hipoeco-
génico con moderado refuerzo acustico posterior.
No existian adenopatias retroperitoneales, ni liqui-
do en cavidad. La TAC confirmé el tumor anterior-
mente sefalado, poniéndose en evidencia una masa
bien definida que se realzd de forma homogénea
tras la administracién de contraste endovenoso,
localizado en contacto con el psoas, aorta y uréter
izquierdo, pero sin signos de infiltracién.

El paciente rechazé la posibilidad de realizacién
de biopsia. Fue sometido a tratamiento quirurgico
por laparotomia, lo que confirmé la existencia de
una masa redondeada con un tinte rojizo, bien
definido, hipervascularizada, que se extrajo sin di-
ficultad de tejidos vecinos (figuras 1y 2). El examen
histopatolégico e inmunohistoquimico determiné el
diagnéstico de hiperplasia linfoide de tipo hialino-
vascular (figuras 3 a 6). El paciente presentd un
posoperatorio normal, egresandose a los 15 dias
con controles cada tres meses.

Discusion

La EC es un conjunto de entidades que incluyen
el crecimiento de tumores del tejido linfatico. Se
presenta en ambos sexos y la edad fluctta entre 2
y 85 aflos*®; nuestro paciente tenia 35 anos. Hasta
el momento actual se desconoce la etiopatogenia
exacta, pero todos los estudios indican una defec-
tuosa inmunorregulacion que proviene de la prolife-
racion excesiva de linfocitos B y células plasmaticas
en lobulos linfociticos, procesos inmunes, inmuno-
deficiencia en inflamacién crénica de bajo grado, o
se relaciona con un aumento de interleucina 64>78.
Cronian et al® la clasifican en tres variedades:

a) El tipo hialino-vascular (HV) es el mas fre-
cuente en alrededor del 90% de los casos*®. La
mayoria son asintomaticos y localizados o pueden
crecer, pero sin malignidad en los ganglios linfati-
cos’. La mayoria de los casos (70%) se localiza en
el mediastino?3. En nuestro enfermo se encontré
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este tipo, pero en el retroperitoneo.

b) El tipo de células plasmaticas (CP), menos del
10%, puede presentarse como forma localizada
entre el 9% y 24%, y en su mayoria es multicén-
trica*%®, asociandose a sintomas de compromiso
sistémico, especialmente fiebre, esplenomegalia,
leucocitosis, pérdida de peso, anemia hemolitica e
hipergammaglobulinemia; también se relaciona con
el sindrome Poems, sarcoma de Kaposi, linfoma no
Hodgkin y plasmocitoma#*.

¢) Es una variedad asociada al herpesvirus 8, y
casi su totalidad se presenta en pacientes con VIH.
Se puede relacionar con otros tipos de linfomas o
sarcomas, teniendo un prondstico fatal*®.

Esta categorizacion es parecida a la de Talat
y Schultze', los cuales revisaron a 416 enfermos
con VIH negativo, basandose en la informacién
obtenida de 1791 articulos a nivel mundial. Se
diferencian los pacientes con VIH negativo y VIH
positivo, y clasifican a los primeros en: a) I-EC de
tipo unicéntrico VH; b) II-EC de tipo unicéntrico
de células plasmaticas o EC de celularidad mixta
0 EC multicéntrico VH; ¢) lll-C de tipo multicéntri-
co de células plasmaticas; y d) a los casos de VIH
positivo los colocan en clase IV con enfermedad
multicéntrica. Pero aun se continta empleando la
clasificacion antigua o morfolégica que las divi-
de en variedades unicéntricas y multicéntricas, y
existe la clasificacion histopatoldgica con cuatro
tipos fundamentales: el hialino-vascular (HV), el
de células plasmaéticas (CP), el multicéntrico sin
otra especificacion y el asociado al herpesvirus®.

La presentacién de la EC como masa

retroperitoneal solitaria es muy rara, con unos
122 casos publicados hasta el momento actual’,
como se precisd en este enfermo. Esta localizacion
crea dificultades diagndsticas y terapéuticas, ya
que representa un sitio inusual de una enfermedad
poco frecuente® .

Solo un 10% de los casos son sintomaticos, bien
por compresion tumoral de érganos vecinos, bien
por sindrome inflamatorio sistémico, y consisten
en: molestias pospandriales, vémitos a repeticion,
retencion urinaria, dolor lumbar o abdominal que
en ocasiones es intenso, pérdida de peso y fiebre
con sudores nocturnos*’. Casi todos observados
en este caso y que obligaron a concurrir a consulta.
Solamente el 10% con la variedad HV manifiesta
algun tipo de complicacién importante’. La for-
ma sistémica generalmente es fatal, puesto que
presenta complicaciones infecciosas y desarrollo
de tumores malignos®®. Actualmente se estan
probando anticuerpos monoclonales® antiinter-
leucina-6 en esta variedad, ademas de esteroides,
agentes quimioterapicos e, incluso, trasplante de
médula'?, pero alin no se establecen las pautas de
tratamiento definitivo.

Conclusiones

Reportamos un caso de EC de variedad hiali-
no-vascular retroperitoneal cuyo diagnostico se
efectud con el estudio histopatolégico luego de
realizar la terapéutica quirlrgica. El pronéstico
de las lesiones solitarias de la variedad HV es
favorable y no se reportan recidivas cuando la
recesion es completa y correcta, como ha suce-
dido en este caso.
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Figura 2. Corte sagital que mues-
tra superficie del tumor con evidente
apariencia ganglionar. Obsérvese
presencia de bandas fibréticas
blanquecinas que dividen los nddulos
linfoides.

Anexos

Figura 1. Obsérvese la lesién
tumoral redondeada polilobulada
bien delimitada encapsulada de 5 x 4
X 3 cm y con pequefias hemorragias
subcapsulares, de consistencia firme.
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Figura 3. Microfotografia de un campo histolégico que evidencia un patrén celular
nodular linfoide atipico formado por foliculos anormales con centro germinativo
pequefio, vascularizado e hialinizado. Marcada fibrosis en bandas interfoliculares
(HE 20x).

Figura 4. Imagen anterior de un foliculo. Obsérvese el centro germinal con vasos
hialinizados y un manto predominante con varias capas concéntricas en ‘tela de
cebolla’ (HE 40x).

Figura 5. CD23. Obsérvese la positividad de un patrén arremolinado centro-folicular

que demuestra la marcada hiperplasia de células dendriticas intra y extrafoliculares

tipicas de esta enfermedad (IHQ-40x). Figura 6. Microfotografia de Ki-67. Obsérvese el escaso indice proliferativo centro-
folicular que demuestra la ausencia de malignidad (IHQ-40x).
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