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RESUMEN 


Fundamento: 
 La enfermedad de Castleman es un proceso poco común y se caracteriza por la proliferación de linfocitos no clonales.



Objetivo: 
 Describir la presentación clínica, diagnóstico y tratamiento de un paciente con enfermedad de Castleman.



Presentación del caso:  
Paciente masculino de 53 años de edad, color de la piel blanca, que acudió al servicio de cirugía por presentar una masa en región abdominal. Con la administración de anestesia general se realizó exéresis de la lesión y se diagnosticó por el departamento de Anatomía Patológica una enfermedad de Castleman unicéntrica variedad hialino vascular.



Conclusiones: 
 La enfermedad de Castleman es poco frecuente, su sintomatología y tratamiento varían según la presentación clínica; y el diagnóstico definitivo se obtiene del análisis de la biopsia de un ganglio afectado.



Palabras clave: Enfermedad de Castleman unicéntrica, ganglios linfáticos y cirugía, trastornos linfoproliferativos y cirugía, biopsia.
	                            

ABSTRACT 


Background: 
 Castleman disease is an uncommon process and is characterized by the non-clonal lymphocyte proliferation.



Objective: 
To describe the clinical presentation, diagnosis and treatment in a patient with Castleman disease.



Case presentation: 
 53 years old male patient, fair skin color, who attended to the surgery service for presenting a mass in the abdominal region. With the general anesthesia administration, the lesion was excised and an unicentric Castleman disease was diagnosed by the Pathological Anatomy department, hyaline vascular variety.



Conclusions: 
 Castleman disease is not frequent, its symptomatology and treatment vary according to the clinical presentation; and the definitive diagnosis is obtained by a biopsy analysis of an affected ganglion.



Keywords: Unicentric Castleman's disease, LYMPH NODES and surgery, LYMPHOPROLIFERATIVE DISORDERS and surgery, biopsy.
                                    






		
			INTRODUCCIÓN

			La enfermedad de Castleman (EC) consiste en un grupo heterogéneo de trastornos linfoproliferativos de causa desconocida que cursan con linfadenopatía y se caracteriza por la proliferación de linfocitos no clonales. 
1

			

			Identificada en 1956 por el Dr. Benjamin Castleman al describir una serie de casos con ganglio linfático mediastínico hiperplásico solitario, 
2
 desde entonces se le ha denominado con diferentes nombres, como hiperplasia de ganglios linfáticos gigantes, linfoma gigante benigno, hiperplasia de ganglios linfáticos angiofoliculares y hamartoma linfoide. 
3

			

			Clínicamente se evidencian dos formas de esta enfermedad: la enfermedad de Castleman unicéntrica cuando se comprometen ganglios linfáticos de una sola estación y la enfermedad de Castleman multicéntrica cuando son afectados múltiples ganglios linfáticos y los síntomas sistémicos inflamatorios son frecuentes. 
4

			

			Afecta a pacientes de cualquier edad y tiene una prevalencia igual en ambos sexos. Los sitios comúnmente más tomados son el mediastino, el estómago y el cuello, aunque pueden verse comprometidos el páncreas, la axila y la pelvis. 
5

			

			El análisis de la biopsia de un nódulo linfático es fundamental para el diagnóstico certero, además que permite clasificarla en las diferentes variantes (hialinovascular, plasmocelular y mixta). (

6

,

7

			

			Los pacientes con enfermedad de Castleman unicéntrica de modo más común permanecen asintomáticos o con síntomas leves, mientras que los que padecen la enfermedad de Castleman multicéntrica muestran síntomas sistémicos que incluyen fiebre, sudores nocturnos, pérdida de peso y fatiga. 
8

			

			Existe actualmente consenso que el tratamiento médico de elección en la forma unicéntrica es la exéresis de la lesión, sin embargo, en la forma multicéntrica una alternativa sería el uso de terapias multimodales con resultados satisfactorios. (

9

			

			El objetivo del reporte es describir la presentación clínica, diagnóstico y tratamiento de una paciente con enfermedad de Castleman.

		

		
			PRESENTACIÓN DEL CASO

			Al servicio de cirugía se presentó un paciente masculino de 53 años de edad, color de la piel blanca, con antecedentes de salud, que 8 meses atrás notó aumento de volumen en hipogastrio, doloroso esporádicamente, no relacionado con la realización de esfuerzo físico, con alivio a la ingestión de analgésicos y no se acompañaba de otra sintomatología.

			El examen físico realizado por el cirujano mostró una tumoración dolorosa a la palpación profunda en hipogastrio, de aproximadamente 8 cm, de consistencia firme, bordes regulares, redondeada y adherida a planos profundos.

			Se ingresó con el diagnóstico de tumor preperitoneal y se indicaron exámenes complementarios para tratamiento quirúrgico. Los exámenes mostraron los siguientes resultados:

			Hematocrito: 42 %, conteo de plaquetas: 230 x109/L, tiempo de coagulación: 8 segundos, tiempo de sangramiento: 1 segundo, glucemia: 5.3 mmol/L, creatinina: 76 μmol/L, rayos x de tórax y electrocardiograma sin alteraciones.

			En la tomografía de abdomen contrastada se visualizó una imagen hiperdensa no homogénea que realza tras la administración de contraste, de contornos lobulados y múltiples calcificaciones (Figura 1).

			
				

[image: 1608-8921-gme-25-03-2188-gf1.png]


Fig. 1



Imagen de adenopatía intraabdominal. Corte coronal. (Flecha).













			

			El colectivo de cirujanos tratantes decidió proceder a la intervención quirúrgica. Se optó por anestesia general orotraqueal y se realizó laparotomía exploradora con exéresis del tumor (Figura 2).
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Fig. 2



Ganglio linfático resecado. (Flecha).













			

			La pieza quirúrgica se envió al examen definitivo anatomopatológico y se diagnosticó una enfermedad de Castleman unicéntrica variedad hialino vascular. (Figuras 3 y 4).
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Fig. 3



Lesiones de enfermedad de Castleman variedad hialino vascular. Tinción hematoxilina y eosina. (aumento 20x). (Flecha).
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Fig. 4



Centro germinal distorsionado con vasos sanguíneos hialinizados. Tinción hematoxilina y eosina. (aumento 40x). (Flecha).













			

			La evolución trans y posoperatoria transcurrió sin complicaciones. El paciente fue egresado trascurridos los 3 días de la cirugía y es referenciado a la consulta externa de cirugía para continuar con tratamiento y seguimiento médico. Se encuentra actualmente asintomático.

		

		
			DISCUSIÓN

			En la presente investigación se comunica el caso de un paciente que tras la escisión quirúrgica de una masa en región abdominal se diagnosticó una enfermedad de Castleman unicéntrica variante hialino vascular. La enfermedad de Castleman es benigna conocida, pero infrecuente y se define como un trastorno de linfoproliferación atípica que puede presentarse con o sin síntomas sistémicos. 
9

			

			El caso presentado destaca el diagnóstico de la enfermedad de Castleman unicéntrica variante hialino vascular, caracterizada por centros germinales anormales penetrados por vasos hialinizados y asociados con células dendríticas foliculares anormales. 
4

) En 1969 se describió la variante plasmo celular, rica en células plasmáticas y donde se observan centros germinales normales o agrandados asociados con la infiltración interfolicular de células plasmáticas. 
6

) La forma mixta comparte características de las dos anteriores. 
5

			

			El actual reporte se corresponde con un hombre de 53 años de edad, lo cual no coincide con la bibliografía consultada, al mencionar que esta variedad se observa con mayor frecuencia en pacientes jóvenes, con una edad media de presentación de 30-34 años y del sexo femenino. 
10

			

			Clásicamente los pacientes con esta enfermedad se presentan con una masa indolora, aunque en ocasiones se quejan de dolor torácico o abdominal. (

8

) En los casos con diagnóstico de enfermedad de Castleman multicéntrica predominan los síntomas sistémicos en hombres de mediana edad. 
3

			

			La causa de este trastorno no está bien definida y en su génesis se postula un incremento de la interleucina 6, que a su vez determina un repunte de los niveles del factor de crecimiento endotelial vascular, factor de crecimiento epidermal e interferón alfa. 
5

			

			Vílchez León M, et al, 
10

) hizo propuestas, asumió que la enfermedad autoinmune, las inmunodeficiencias, la inflamación crónica leve y la infección por el virus Epstein-Barr constituyen factores etiológicos para la enfermedad de Castleman unicéntrica, además planteó que factores predisponentes como la infección por el virus herpes humano tipo 8 y el virus de la inmunodeficiencia humana están estrechamente relacionados con la aparición de la enfermedad de Castleman multicéntrica. El paciente que se expone en este artículo no presentó los factores de riesgo relacionados.

			Cabe mencionar la importancia de la biopsia en el diagnóstico certero de este trastorno para diferenciarlo de otras afecciones que cursan con adenopatías tales como, el lupus eritematoso sistémico, las neoplasias malignas hematológicas, la tuberculosis, la sarcoidosis, las metástasis y la enfermedad de Kikuchi-Fujimoto. 
9

)


			Los médicos tratantes ante la presencia de una tumoración en la región abdominal, decidieron indicar una tomografía axial computarizada. Expertos en el tema coinciden al relevar la utilidad de estudios de imagen para apoyar el diagnóstico, tales como: radiografía de tórax, tomografía axial computarizada y resonancia magnética nuclear. (

10

			

			La tomografía posibilita la ubicación, extensión y número de ganglios linfáticos comprometidos que luego se visualizan con un realce de contraste de intensidad homogénea, pero se recomienda la resonancia magnética para aclarar la participación de cualquier tejido blando 
2

) y la tomografía por emisión de positrones que ofrece información del estado metabólico de los nódulos. 
10

			

			Se describen varias opciones para el tratamiento, previo análisis exhaustivo y de acuerdo con la resecabilidad de la lesión. En los pacientes donde el tumor es único y resecable, como el caso en mención, la escisión quirúrgica ha demostrado ser curativa, 
2

) y la radioterapia se reserva para las lesiones que comprometen estructuras vitales. 
10

			

			Cuando se afecta más de un nódulo la mejor opción es la linfadenectomía sistemática loco-regional, sin embargo, la resección parcial con o sin radioterapia muestra resultados excelentes en las lesiones irresecables. Otras alternativas propuestas son la utilización de agentes quimioterapéuticos como la ciclofosfamida, la doxorrubicina, la vincristina, la adriamicina y el etopósido, los cuales han sido efectivos en los pacientes que presentan contraindicación para la cirugía y/o radioterapia. (

10

			

			Posterior a la intervención quirúrgica, el paciente presentó una evolución favorable y se mantiene asintomático.

		

		
			CONCLUSIONES

			La enfermedad de Castleman es un padecimiento benigno de rara presentación; su diagnóstico representa un desafío sustancial debido a la falta de manifestaciones clínicas específicas; el examen histopatológico se considera el estándar de oro para el diagnóstico certero y el tratamiento actual de la enfermedad de Castleman unicéntrica consiste en la resección quirúrgica.
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