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Enfermedad de Castleman: presentacion
de un caso y revision bibliografica
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La enfermedad de Castleman se caracteriza por el crecimiento de tumores benignos del tejido
linfatico. Las localizaciones mas frecuentes son, mediastino, cuello y estomago. La incidencia en
nifios menores de 13 afios es relativamente baja. Clinicamente puede manifestarse en forma lo-
calizada o sistémica. Con respecto a su histopatologia se describen tres patrones: la variante hialinovascular, la
de células plasmaticas, y la variante mixta. A pesar de los avances en las ultimas décadas sobre el estudio de es-
ta enfermedad, su etiopatogenia es confusa, surgiendo en los ultimos tiempos factores asociados, como el caso
de la expresidn de la interleucina 6, en la variante de células plasmaticas y la posible relacion aun no bien acla-
rada, con el herpes virus tipo 8. Actualmente se la considera una enfermedad benigna, en la cual el unico trata-
miento curativo es la escision quirurgica. Presentamos un caso de un nifio de 5 afios de edad con enfermedad
de Castleman (hialinovascular), de localizacion tordcica. Luego de la reseccion completa de la masa, el paciente
evoluciond sin complicaciones.

Resumen

Palbras clave: Enfermedad de Castleman - Herpes virus tipo 8

Castleman's disease usually appears in the thorax, but sometimes it affects either the neck or
the retroperitoneum, in a local or systemic variant. Its global incidence is low, specially in chil-
dren younger than 13 years old. As regards the pathology, three patterns have been described:
hyalinovascular, plasma cell-like, and mixed. Although the understanding of this disease has improved during
the last decades, its pathogenesis remains unclear. Some new factors have been recently associated to the eti-
ology, like interleukin 6 (in the plasma cell-like variant), and Human Herpes Virus 8. Casleman's disease is con-
sidered a benign process, of which the only curative treatment is the surgical resection of the lesion. We herein
report a 5-year-old boy with thoracic Castleman's disease (hyalinovascular pattern), who recovered uneventful-
ly after the surgical treatment.

Summary

Index word: Castleman's Disease - Human Herpes Virus 8

A doenca de Castleman caracteriza-se pelo crescimento de tumores benignos do tecido linfati-
co. As localizacbes mais freqlientes sdo mediastino, pescoco e estémago. A ocorréncia em cri-
ancas menores que 13 anos € relativamente baixa. Clinicamente pode manifestar-se de forma
localizada ou sistémica. S&o descritos trés padrées histoldgicos: a variante hialina vascular, a de células plas-
maticas e a variante mista. Apesar dos avancos, nas ultimas décadas, no estudo desta enfermidade, sua etiopato-
genia é confusa, surgindo nos ultimos tempos fatores associados, como € o caso da expressdo da interleucina 6,
na variante de células plasmaticas e a possivel relacdo, ainda ndo bem esclarecida, com o herpes virus tipo 8.
Atualmente é considerada como uma doenca benigna, na qual o Unico tratamento curativo é excisdo cirurgica.
Apresenta-se o caso de um menino de 5 anos de idade com doenca de Castleman (hialino vascular), de localiza-
cdo tordcica. Apds a resseccdo completa da massa o paciente evoluiu sem complicacées.

Resumo

Palavras chave: Enfermidade de Catleman - Herpes virus tipo 8
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Introduccion La enfermedad de Castleman
es una entidad clinico-pato-
[6gica distintiva con una baja
incidencia en nifos. Fue descripta por primera vez
por B. Castleman en 1954 como hiperplasia angiofoli-
cular linfoide'. Se distinguen dos formas clinicas: loca-
lizada, que es usualmente un proceso benigno, y ge-
neralizada, pudiendo observarse en ésta un curso ra-
pidamente progresivo?. Existen basicamente tres pa-
trones histopatoldgicos descriptos por Keller?, hiali-
novascular, de células plasmaticas, y la combinacién
entre ambos (tipo mixto)*. Esta ultima variante es la
mas frecuente, representando un 95% de los casos,
siendo generalmente localizada. A pesar de los avan-
ces en el estudio de esta enfermedad su etiopatoge-
nia es confusa, siendo reciente la consideracién de la
forma generalizada (sistémica) como un entidad clini-
ca separada®.

Paciente de 5 afos de edad,
sexo masculino, derivado de
la provincia de Chaco con
diagnostico de neumopatia créonica de dos afios de
evolucién y sindrome malabsortivo, donde se realizé:
radiografia de térax frente donde se observa opaci-
dad heterogénea en hemitérax izquierdo con despla-
zamiento mediastinico homolateral, con pérdida de
volumen de pulmoén izquierdo y trdquea levemente

Presentacion
del caso

desplazada a la izquierda. Broncoscopia con cultivo
positivo para Enterobacter Aerogenes, (tratado con
ceftacidima-vancomicina y corticoides), hongos y
BAAR negativo. Tomografia axial computada de to-
rax: infiltrado con componente retractil del pulmén
izquierdo con broncograma aéreo, infiltrado del lo6-
bulo medio del pulmén derecho. Historia inmunitaria
completa no documentada. Alimentacion adecuada
con buen progreso de peso. Desarrollo y maduracién
acorde a edad.

Antecedentes patolégicos: cuadros respirato-
rios a repeticion desde los 3 ainos con multiples inter-
naciones. Sin antecedentes familiares de importancia.
El examen fisico al ingreso presenta: peso: 15,400 kg
(Percentilo (Pc): 10), talla: 103,5 cm (Pc: 10-25), ade-
cuacion pesof/talla: 85%.

Aspecto respiratorio: frecuencia respiratoria 90
por minuto, tos hiumeda, térax simétrico, tiraje sub-
costal, buena excursion de bases y vértices. Elastici-

dad conservada, submatidez en campo pulmonar iz-
quierdo, columna sonora. Hipoventilacién en campo
pulmonar izquierdo y base derecha; subcrepitantes
bilaterales gruesos. Saturacion con aire ambiente:
95%.

Aspecto dermatolégico: hipertricosis facial e im-
plantacién baja del cabello, hirsutismo. Facies cushin-
goide por corticoides exdgenos. Resto de examen fi-
sico sin otras alteraciones. Ecografia abdominal: sin
particularidades. Ecografia pleural: se visualiza a nivel
de base pulmonar izquierda imagen de condensacion
con broncograma, sin imagen de derrame pleural.
Centellograma renal: sin particularidades. Centello-
grama 6seo: imagen Unica, puntual, localizada sobre
linea media por debajo del apéndice xifoides. Resto
sin particularidades. Centellograma pulmonar: (venti-
lacién/perfusion) con Tc 99m: pulmon izquierdo: ven-
tilacion y perfusién ausente; pulmén derecho sin par-
ticularidades. Depdsito central de particulas. Tomo-
grafia axial computada (TAC), de abdomen: sin parti-
cularidades. TAC de térax: atelectasia de pulmén iz-
quierdo y I6bulo medio de pulmén derecho. Forma-
cion hipodensa retro y subcarinal de 4 cm de didme-
tro transverso y 2,4 cm de didmetro anteroposterior.
Comprime bronquio fuente izquierdo; estad en rela-
cién y posible continuidad con el es6fago el que se
encuentra dilatado y con nivel hidroaéreo. Esofago-
grama: formaciéon de partes blandas a ambos lados
del eso6fago con compresion del borde lateral izquier-
do. Bronquio izquierdo impresiona levemente dismi-
nuido, uniforme con respecto al derecho.

Broncoscopia: laringe normal, glotis normal. Tra-
quea con abundantes secreciones; bronquio fuente
izquierdo permeable con abundantes secreciones
amarillentas mal olientes; bronquio fuente derecho
permeable con abundantes secreciones.

Laboratorio: hemograma y hepatograma dentro
de limites normales, VDRL ( - ), Chagas ( - ), PPD (2UT)
(-), VIH (-), test del sudor ( - ), dosaje de inmunoglo-
bulinas: IgA: 258, IgM: 84, IgG: 2740. Puncidn aspira-
cion de medula 6sea: celularidad aumentada, mega-
cariocitos presentes, serie mieloide: 60%, eritroide:
30%, linfoide: 10%, blastos < 2%. Resto sin particula-
ridades. Dosaje cuantitativa de catecolaminas en ori-
na de 24 horas: normal; subunidad Beta de HCG ( -),
Acido vainilla mandélico en orina de 24 horas normal.

Mediante toracotomia posterolateral izquierda se
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constata parénquima pulmonar con signos de proce-
so inflamatorio crénico, adherencias interlobares y
parietales. Se realiza la apertura de la pleura medias-
tinica, observandose adenopatias aisladas de 2 cm de
didmetro aproximadamente, resecandose las mismas.
Durante la diseccién se constata masa irregular de
consistencia duro eldstica, impresionando un conglo-
merado de adenopatias, localizada a nivel subcarinal,
en contacto con aorta descendente y es6fago y cara
posterior de corazén. Se reseca dicha masa en su to-
talidad y se efectUa biopsia de pleura mediastinica y
pulmén.

El estudio histopatoldgico informa estructura lin-
foide delimitada por gruesa capa de tejido fibroco-
nectivo con grandes foliculos y vascularizacién promi-
nente con marcada hialinizacién periférica. No se de-
muestran atipias en el material remitido. El fragmen-
to de parénquima pulmonar presenta densos infiltra-
dos inflamatorios peribronquiales, areas de enfisema,
areas de hemorragia intraalveolar difusas con pig-
mento hemosiderinico, areas de hemorragia intersti-
cial y sectores de fibrosis. Ganglio linfatico con hiper-
plasia linfoide y engrosamiento de la capsula. No se
observan elementos agregados. Abundantes linfoci-
tos, células plasmaticas, eosinéfilos e inmunoblastos.

La enfermedad de Castleman
se caracteriza por el creci-
miento de tumores benignos
del tejido linfatico. Las localizaciones mas frecuentes
son, mediastino, cuello y estbmago, las menos fre-
cuentes incluyen axila, pelvis y pancreas. otras citoci-
nas bajo estudio son el factor beta de necrosis tumo-
ral (TNF-beta), y el interferon gamma (gamma IFN)6
con la consecuente proliferacion de leucocitos B y cé-
lulas plasmaticas en los 6rganos linfoides. Esta inter-
leucina estaria relacionada con las manifestaciones
sistémicas del tipo histopatoldgico de células plasma-
ticas mas no se expresaria en la variante hialinovascu-
lar’®. Por otro lado parece existir alguna relacion, ain
no bien conocida, con el herpes virus tipo 8 (HHV8)™.

Se han descripto asociaciones a otras patologias
como el sindrome de POEMS'', depdsitos de amiloide'?,
plasmocitoma’, linfoma folicular o de Hodgkin™. Mas
recientemente se ha observado en pacientes con in-
feccion por VIH', sarcoma de Kaposi16 y microangio-
patia trombética renal.

Discusion

Algunos autores sefalan la complejidad de la enti-
dad, ya que observan discordancia entre los cambios
inmunogenotipicos e inmunofenotipicos'®, apuntan-
do que la enfermedad podria suponer un tipo de pro-
ceso linfoproliferativo de transicion entre un cuadro
benigno y maligno.

En conclusion la enfermedad de Castleman es una
patologia benigna, de buen prondstico, con una baja
incidencia en menores de 13 afnos, en la cual el Unico
tratamiento curativo es la escisién quirdrgica completa.
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