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Casos clinicos

Enfermedad de Castleman unicéntrico en espacio cervical posterior del cuello
Unicentric Castleman’s disease in cervical back space neck
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RESUMEN:

Introduccién: la enfermedad de Castleman es una condicién benigna poco frecuente que afecta al tejido linfético. Existen dos
formas clinicas: unicéntrica y multicéntrica, asi como tres variantes histoldgicas: hialino vascular, de células plasmdticas y mixta.
Los sitios mds afectados son el mediastino, abdomen y cuello. La resonancia magnética detalla las caracteristicas de las masas y su
relacién con las estructuras adyacentes. El conocimiento de esta enfermedad y su inclusion en el diagndstico diferencial de las masas
cervicales contribuirdn en la conducta terapéutica.

Caso clinico: paciente femenina de 21 afios con masa cervical izquierda caracterizada por resonancia magnética como lesién sélida,
heterogénea, vascularizada, predominantemente isointensa en T1, hiperintensa en T2 y saturacién grasa, con moderado realce
postcontraste, localizada en el espacio cervical posterior y extensién al opéreulo torécico que desplaza las estructuras de los espacios:
carotideo, visceral y cervical anterior. Fue sometida a reseccion quirtirgica completa con diagndstico histopatolégico de enfermedad
de Castleman de tipo hialino vascular.

Conclusidn: la resonancia magnética detalla las caracteristicas y extension de las masas cervicales contribuyendo a estrechar
el diagndstico diferencial. Los hallazgos de imagen, especialmente de la resonancia magnética son importantes para elegir el
tratamiento en la enfermedad de Castleman.

PALABRAS CLAVE: Cuello, Trastornos linfoproliferativos, Hiperplasia del ganglio linfatico gigante, Resonancia magnética.

ABSTRACT:

Background: Castleman s disease is a rare, benigncondition of lymphoid tissue. There are two clinicaltypes: unicentric and
multicentric with three histologicalvariants, hyaline-vascular, plasma celular andmixed. The most common sites of this are
mediastinum,adbomen and neck. Magnetic resonance imagingis well suited to depict the characteristics of themasses and their
relationship to adjacent structures. The knowledge of this disease and its inclusion in thedifferential diagnosis from other neck
masses will contributeto the therapeutic approach.

Clinical case: A 21 years old female patient with a left neck mass characterized by magnetic resonance as solid, heterogeneous,
vascularized lesién, predominantly isointensa on T1-weighted images an high signal on T2-weighted images and fat sat that
demonstrate moderate enhancement after contraste material administration located in posterior space of the neck with extensiéon
at thoracic outlet displacing structures of carotid, anterior cervical and viceral spaces. She underwent complete surgical resection
of themass with histopathological diagnosis of hyaline-vasculartype of Castleman ’s disease.
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Conclusions: Magnetic resonance is well suited to depict characteristic and the extent of mass in the neck contributing to
narrow the differential diagnosis. Imaging findings, especially of magnetic resonance are very important to choose the treatment
of Castleman ’s disease.

KEYWORDS: Neck, Lymphoproliferative disorders, Giant lymph node hyperplasia, Magnetic resonance.

INTRODUCCION

La enfermedad de Castleman (EC) también llamada hiperplasia linfoide angiofolicular, hamartoma linfoide

angiomatoso, hamartoma nodal linfoide o linfoma gigante benigno; es una entidad patolégica benigna poco

frecuente que afecta al tejido linfatico. Fue descrita por primera vez en 1954 por Benjamin Castleman. 12,34

La EC es una de las causas mas comunes de linfadenopatia de origen no neoplasico. >

Su incidencia no ha sido bien establecida y varfa dependiendo de la poblacién estudiada, sin embargo una
reciente publicacién estima 4353 casos nuevos por afio y una prevalencia hipotética que oscila entre 30 000
y 100 000 casos en los Estados Unidos. 67

En México, Sobrevilla et al., en el 2009, revisaron las caracteristicas anatomopatoldgicas de los pacientes
con EC atendidos en el Instituto Nacional de Cancerologia en el periodo comprendido entre 1996 y 2003
identificando once pacientes, seis de ellos con enfermedad de Castleman unicéntrica (ECU) y cinco con
enfermedad de Castleman multicéntrica (ECM). En esta serie, solo una paciente femenina de 29 afios reveld

ECU anivel del cuello.®

Se reconocen dos formas clinicas: la localizada o unicéntrica y la generalizada o multicéntrica, asi como

tres variantes histolégicas descritas por Keller: la hialino vascular (90%), la de células plasmaticas y la mixta.”

Lavariante hialino vascular se caracteriza por atrofia centrogerminal rodeado de amplia zona de manto con
linfocitos pequefios organizados en “capas de cebolla” que pasaran a un proceso de hialinizacién. Ademis,
contiene un nimero incrementado de vasos sanguineos pequenos e hialinizados dentro y entre los foliculos

con obliteracién de los sinusoides.
La variante de células plasmdticas presenta hiperplasia centrogerminal con presencia de capas de células

plasmaticas e hipervascularizacién en la regién interfolicular. ?

Los sitios frecuentemente comprometidos son: el mediastino, el abdomen y el cuello, 210 siendo en este
tltimo sitio, el nivel ITI, el mas vulnerable. !

Sitios extralinfiticos de afectacién incluyen los pulmones, laringe, glindulas pardtidas, pincreas, meninges
y los musculos. >

La region cervical es la localizacién primaria reportada con una frecuencia que oscila entre 6 y 23%

12131415,1617.18.19 4o t6dos los casos de EC segtin las diferentes publicaciones, siendo los espacios parafaringeo

o retrofaringeo los mas afectados. En estos sitios se presenta como masa generalmente tnica, 20 hipervascular,

por lo que el diagnéstico diferencial a este nivel debe incluir a los paragangliomas del cuerpo carotideo,

schwannomay linfoma. 21

Existen casos publicados de ECU en el espacio cervical posterior: en el 2009, Rao et al. 2 1o reportan en

un nifo de 7 afos; en el 2011 Chien-Yu Lee et al. !! en un nifio de 9 afos; en el 2003 en una mujer de 27

afos, > y en abril de 2015, en una mujer de 18 afios. 24

LaECU se caracteriza por ser tipicamente localizada, con escasa sintomatologia e incluso asintomdtica, que
se presenta entre la terceray cuarta década de la vida, con leve predominio femenino (1.4:1). Esta enfermedad
estd confinada a las cadenas linfaticas periféricas del cuello, axilas e ingle y se presentan como linfoadenopatias
no dolorosas, sin embargo también pueden asociarse sintomas sistémicos que incluyen sintomas B (fiebre,
sudoracién nocturna, pérdida de peso vy fatiga). El laboratorio reporta anemia, marcadores inflamatorios

elevados, hipergammaglo-bulinemia e hipoalbuminemia. 15
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La escisién quirtrgica completa es la opcién terapéutica dptima, ya que usualmente es curativa en

25

aproximadamente 90-95% de casos; sin embargo, si la escisién es incompleta, la radioterapia debe

considerarse ya que ha demostrado respuesta completa hasta en el 50% de casos reportados. >

La ECM es unaenfermedad sistémica frecuentemente observada en la sexta década de laviday se manifiesta
con linfadenopatias difusas, hepatoesplenomegalia, evidencia de retencién de fluidos y sintomas sistémicos
y hematoldgicos relacionados con la produccién elevada de marcadores inflamatorios y de los niveles de

citoquinas, principalmente de la interleucina 6 (IL-6) e interleucina 10 (IL-10). "

El papel de la IL-6 en la ECU y de la IL-6 y del virus del herpes humano 8 (VHH-8) en la
ECM han sido propuestas en los ultimos afios como responsables de la patogénesis de la enfermedad,
ya que la sobreproduccién y desregulacién de la IL-6 estimula la produccién de reactantes de la fase
aguda en el higado, los cuales son responsables de la aparicién de sintomas constitucionales como fiebre,
sudoracién y fatiga, asi como de las anormalidades de laboratorio: anemia, marcadores inflamatorios elevados,

hipergammaglobulinemia e hipoalbuminemia. Ademadsla IL-6 estimula la proliferacién e induce la expresion

del factor de crecimiento endotelial vascular incrementando la angiogénesis. 15

La ECM comtnmente estd asociada a infeccién por VIH y coinfectada con VHH-8 en el 100% de casos

y tiene 72% de riesgo de presentar sarcoma de Kaposi. '>*!

Por otro lado, los niveles plasmaticos de ADN VHH-8 27 se correlacionan con los sintomas clinicos y

predicen las tasas de recaida en los pacientes con ECM VIH positivos. 28

La EC, usualmente, se sospecha con base en los hallazgos de imagen; en tomografia computarizada
(TC) son visualizadas como masas con atenuacién de partes blandas, bien circunscritas, realzan de manera
homogénea si son pequenas o adoptan una forma heterogénea si son grandes. Ademds, realzan en forma
anular si se las visualiza con un retardo de 5 min. Las calcificaciones son infrecuentes (5-10%) y pueden

adoptar una forma puntiforme, grosera, periférica o ramificada. 24
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FIGURA 1
A, By C) Resonancia magnética en fase simple y contrastada (D). Se observa tumoracién en el espacio

cervical posterior izquierdo, isointensa en la secuencia T1 (A). Hiperintensa en secuencias T2 (B) y T2
fat sat (C), con miltiples vacios de senal en el interior y hacia la periferia en relacién con estructuras
vasculares; posterior a la aplicacién del gadolinio (D) muestra realce moderado discretamente heterogéneo

En resonancia magnética, los n6dulos comprometidos son sélidosy tienen de leve a intermedio incremento
delaintensidad de senial, comparada con el musculo en secuencias T'1ylevemente hiperintensas en secuencias

T2.? Los vacios de flujo intralesional visualizados en T1y T2 reflejan la vascularidad de la masa.?' Septos

hipointensos centrales pueden ser observados y representan fibrosis lamelar, sinusoidal y/o calcificaciones. *°

La imagen en la ECU no es especifica; sin embargo, la resonancia magnética (RM) ayuda a determinar la

extension local, mostrando lesiones hipo o isointensas en el T1 e hiperintensas heterogéneas en el T2 19 y

en T1 contrastado. 112%3!

El PET-CT puede ser usado para estadiaje y para evaluar la respuesta al tratamiento. ">

El ultrasonido Doppler es util para la evaluacién de la EC cervical y axilar en las cuales se detalla el aporte
vascular prominente, periférico y penetrante caracteristico. 31

La EC se asocia a incremento en el riesgo de desarrollar ciertas neoplasias u otras enfermedades, tales
como linfomas, 2531333435 ¢indrome POEMS (polineuropatia, organomegalia, endocrinopatia, gammapatia
monoclonal y alteraciones cutdneas), 36 sarcoma de células dendriticas foliculares” y pénfigo paraneoplisico,
principalmente en la tercera parte de los pacientes con ECM. **

Actualmente, las opciones terapéuticas disponibles incluyen: glucocorticoides, quimioterapéuticos tinicos

o combinados, estrategias antivirales y anticuerpos monoclonales dirigidos a CD 20 o IL-6. 15
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FIGURA 2
A) Centro germinal rodeado por abundante material hialino hipocelular; B) Region interfolicular:
numerosos vasos venulares con endotelio prominente, escaso material hialino, linfocitos y células
plasmiticas; C) Centro germinal atréfico hipocelular penetrado por vaso hialino esclerético central
rodeado por amplia zona del manto con linfocitos que tienden a formar anillos concéntricos

CASO CLINICO

Se presenta el caso de una paciente femenina de 21 afos de edad, sin antecedentes mérbidos de importancia,
que acude a consulta debido a la presencia de masa cervical izquierda corroborada al examen fisico. El resto
de la exploracién fisica, incluidos los signos vitales y los exdmenes de laboratorio se encuentran dentro
de pardmetros normales. Se solicité RM de cuello, la cual evidencidé masa tumoral s6lida localizada en el
espacio cervical posterior izquierdo con extension al opérculo toracico, con las caracteristicas en las diferentes
secuencias (ﬁgura 1A,1B,1Cy lD). Esta tumoracién producia desplazamiento delas siguientes estructuras:
espacio carotideo y visceral en sentido medial, espacio cervical anterior rostralmente, arteria carétida comin
en sentido medial y caudal, vena yugular interna en sentido medial y rostral; al 16bulo tiroideo izquierdo ala
derecha; musculo esternocleidomastoideo en sentido rostral y lateral; musculo escaleno anterior en sentido
caudal, vena yugular externa en su porcion inferior en sentido ventral y lateral y a la vena subclavia izquierda
la comprimia de forma discreta.

Se realizé reseccidn quirtrgica de lalesion con biopsia intraoperatoria y estudio histopatoldgico de la pieza
quirtrgica que reporté enfermedad de Castleman de tipo hialino vascular (figura 24, 2B y 2C), por lo que
posteriormente fue estudiada y se descarté compromiso sistémico.

El estudio macroscépico evidencié tumoracién circunscrita, encapsulada, de aspecto multilobulado, de 8
x 4.5 x 2.5 cm. Superficie externa con una cdpsula de menos de 0.1 cm de espesor. Al corte estd compuesta
por tejido solido, firme, color amarillo rosado con tintes grisaceos. Alrededor del tumor hay escaso tejido de
aspecto adiposo y fibroso.

Inmunohistoquimica: CD20 (Pan-B): positivo, patron reactivo; CD3 (pan—T): positivo, patrén reactivo;
Bcl-2: positivo, patrén reactivo; Ki-67: positivo, patrén reactivo; CD34: positivo, vasos sanguineos, CD 21:
positivo, centros germinales; cadenas ligeras Kappa: positivo, células plasméticas y cadenas ligeras lambda:
positivo, células plasméticas.
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