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Maria Clara Ortiz Sierra’
Ricardo Cruz Vasquez?
Andrés Molina Cardenas?®

RESUMEN

En este articulo se presenta el caso de una mujer de 29 afios de edad con un cuadro
clinico consistente en sindrome constitucional y linfopenia. En una tomografia se evidenciaron
nddulos retroperitoneales, resecados quirirgicamente, y se confirmé, mediante un estudio
histoldgico, como enfermedad de Castleman tipo vascular hialino. Esta es una entidad de
comportamiento generalmente benigno, poco frecuente, con hallazgos imagenoldgicos
tomogréficos y por resonancia magnética que sugieren la presencia de la enfermedad. En
este articulo se revisan las caracteristicas imagenoldgicas de esta enfermedad y sus posibles
diagndsticos diferenciales.

SUMMARY

We present the case of a 29-year old female patient with a medical condition of constitutional
syndrome and lymphopenia. The CT scan showed retroperitoneal nodular images, which
were surgically resected and confirmed by histology as Castleman’s disease, hyaline vascular
type, Castleman’s disease is (giant lymph node hyperplasia) is a rare entity which is usually
benign, with tomographic imaging findings suggestive of this disease. This article reviews
the imaging characteristics of this disease and its differential diagnosis.

a cambios necroticos (figuras 2 y 3). La paciente fue
llevada a laparoscopia y se le resecd una masa de 5 x 5
cm parailiaca izquierda. El espécimen extraido se envio
para estudio histopatologico, y su informe fue enferme-
dad de Castleman tipo vascular hialino, sin criterios de

Presentacion de caso

Este caso corresponde a una mujer de 29 afios de
edad, quien presentaba un cuadro de dos meses de
evolucion, consistente en astenia, adinamia, diaforesis
y pérdida marcada de peso.

En sus examenes de laboratorio se evidencié como ~ malignidad.
unico hallazgo alterado una linfopenia marcada. La
radiografia de térax no presentaba anormalidades, y
en una ecografia abdominal se describieron adeno- Discusion

patias retroperitoneales. Por esta razdn, se le realizo La enfermedad de Castleman (hiperplasia de

una tomografia de abdomen con medio de contraste,
que evidencid en el retroperitoneo (en localizacion
periadrtica y pericava) multiples imagenes nodulares,
de diferentes tamafios (figura 1), que realzaban con el
medio de contraste. La mayor estaba ubicada inferior
a la bifurcacion aortoiliaca, con un didmetro transverso
de 42 x 30 x 39 mm, con componente hipodenso hacia
la parte central e inferior, que podia ser secundario

ganglio linfatico gigante) se considera un trastorno
proliferativo que se presenta mas comiinmente en pa-
cientes con VIH e infeccion por herpes virus 8 (HHVS).
Algunas series informan una afectacion mediastinal de
entre el 46% y el 70% de los casos, y abdominal del
3% al 39% (1).

Hay dos formas de presentacion de la enfermedad:
1) la forma localizada, que se manifiesta con hiperplasia



de nddulos linfaticos en un sitio localizado, como el mediastino o el
abdomen, y es asintomatica en el 51 % de los pacientes, y 2) la forma
multicéntrica, que siempre es sintomatica y se caracteriza por linfade-
nopatias generalizadas, hepatoesplenomegalia y sintomas sistémicos
constitucionales como fiebre, fatiga y pérdida de peso. Los sintomas
son mas frecuentes en pacientes con VIH; los pacientes seronegativos
suelen ser asintomaticos (2).

Las pruebas de laboratorio pueden revelar citopenias, hiper-
gammaglobulinemia, hipoalbuminemia y aumento de la PCR. El
diagnostico se confirma histopatolégicamente mediante una biopsia
del nodulo linfatico, asociado a la presentacion clinica caracteristica
y a la afectacion multisistémica. Histopatologicamente se identifican
dos patrones: 1) el patron vascular hialino, que es el mas comun y
generalmente se asocia con la forma local de la enfermedad (sugiere
benignidad), y 2) el tipo de células plasmaticas, que es mas infrecuente
y se asocia con enfermedad multicéntrica (usualmente es agresivo).
También se han descrito tipos mixtos (3).

Igualmente, se han propuesto algunos agentes infecciosos que
pueden desencadenar una respuesta antigénica anormal como el VIH,
virus de Epstein-Barr y el HHV8. Imagenoldgicamente, la enferme-
dad de Castleman no tiene hallazgos especificos, pero si sugerentes.
Se caracteriza, en especial, por presentar una masa hipervascular
dominante con multiples nddulos circundantes (lesiones satélites), de
localizacion retroperitoneal, mesentérica, peripancreatica o medias-
tinal. La masa en cortes tardios se torna hipodensa mas rapidamente
que las lesiones satélites, por presentar mayor proliferacion vascular.
Pueden evidenciarse, especialmente en casos de afectacion multicén-
trica, organomegalias y adenopatias distantes axilares e inguinales (4).

En la resonancia magnética se observa una lesion de intensidad
media o ligeramente alta respecto al musculo, en secuencias con
informacion T1. Pueden existir areas centrales o bandas lineales de
baja intensidad tanto en secuencias con informacién T1 como en se-
cuencias con informacion T2, correspondientes a tabiques fibrosos (5).

El diagnostico diferencial de estas imagenes incluye un gran es-
pectro de patologias, como enfermedades infecciosas, inflamatorias,
tumores mesenquimales (sarcomas, leiomiomas, digestivos o heman-
giopericitomas), carcinoides, paragangliomas y, mas frecuentemente,
linfomas. Las caracteristicas imagenoldgicas del linfoma muestran
una afectacion nodular multiple que realza con el medio de contraste;
mientras que en la enfermedad de Castleman hay una lesion domi-
nante que puede acompafiarse de multiples ganglios circundantes (6).
Aun asi, el diagnostico es netamente histologico. Otro diagnostico
diferencial puede ser el leiomioma, por la localizacion de la lesion
y su patron hipervascular, por lo general, estas lesiones tienen areas
de degeneracion y necrosis y, en su mayoria, cursan con lesiones
uterinas (7).

Los sarcomas tienen menos vasculatura y cursan con necrosis
central, al igual que los hemangiopericitomas. Los tumores fibro-
sos solitarios son altamente vascularizados, su presentacion en el
retroperitoneo es poco comun y tienen gran tamafio, con apariencia
heterogénea por lesiones quisticas y areas de necrosis (8). Los
tumores carcinoides digestivos son altamente vascularizados con
realce con el medio de contraste y generalmente estan ubicados en
el ileon distal y en el mesenterio, con afeccion de la submucosa (6).
Los paragangliomas (feocromocitomas extraadrenales) son lesiones
hipervasculares de tamafio heterogéneo con necrosis quistica central,
asociada a hipertension (9).
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Figura 1. Tomografia axial computarizada con medio de contraste de abdomen. Se ven
multiples adenopatias pericavas y periaorticas que realzan con el medio de contraste, sin
afectacion vascular.

Figura 2. Tomografia con medio de contraste de abdomen donde se identifica, en un corte
axial, una adenopatia de gran tamario, de localizacion retroperitoneal. Realza con el
medio de contraste y se evidencia una zona hipodensa en su interior, secundaria a necrosis.

Figura 3. Tomografia con medio de contraste de abdomen. Persiste la lesion retroperitoneal
que se extiende distal a la bifurcacion aortoiliaca. Es hiperdensa con dreas de menor
coeficiente de atenuacion en su interior.
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El tratamiento se lleva a cabo con quimioterapia en pacientes sin
infeccion por VIH, con remisiones completas tras administracion de
bajas dosis de agentes alquilantes (10). Los pacientes VIH positivos con
formas agresivas de la enfermedad pueden ser tratados con etopdsido
oral (2). La respuesta al tratamiento y las remisiones de la enfermedad
se determinan con seguimiento tomografico.

Conclusién

La enfermedad de Castleman es un trastorno proliferativo multicau-
sal, con un espectro variado de presentacion segun las caracteristicas
del paciente y su condicion basal. La presentacion de la enfermedad
varia desde la forma localizada asintomatica hasta la forma multicén-
trica con pérdida de peso, astenia, adinamia, fiebre, entre otros. Los
estudios imagenoldgicos con hallazgos de adenopatias de gran tamafio,
localizadas o diseminadas, pueden sugerir el diagndstico; pero tienen
un gran espectro de posibles patologias causantes. Por ello el método
que proporciona un diagndstico definitivo es el estudio histoldgico de
la lesion.
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