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Enfermedad de Castleman de localizacion cervical.

Caso clinico pediatrico

Cervical Castleman’s disease. Pediatric case report
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RESUMEN

Laenfermedad de Castleman es unararaentidad, caracterizada
por la hiperplasia de los foliculos linfoides. Excepcionalmente
afecta a los ninos. Presentamos el caso de una nina de 9 afios
con enfermedad de Castleman en la regién parotidea. A pesar
de su baja incidencia en la poblacién pediatrica, esta afeccién
puede simular una neoplasia y debe ser tenida en cuenta entre
los diagnésticos diferenciales de una masa cervical.
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SUMMARY

Castleman's disease (CD) is a rare entity, characterized by
lymph node follicles hyperplasia. It rarely occurs in children.
We present a case of a 9 year old girl with CD in the parotid
region. This disease, although it’s low incidence in pediatric
population, may mimic a malignant neoplasm and should be
a differential diagnosis in cervical masses.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Castleman (EC) o
hiperplasia angiofolicular linfoide es una rara
entidad caracterizada por hiperplasia de los
foliculos linfoides, de presentacién excepcional
en pediatria. Descrita por Castleman en 1954,
se la caracterizé dos afios después como
una hiperplasia linfoide aislada en la regién
mediastinica.'” Se distinguen dos formas clinicas
de presentacién: localizada o generalizada. La
etiologia es atin desconocida. El objetivo del
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presente trabajo es presentar un caso de EC de
localizacién cervical en una nifia de 9 afios y
aumentar el indice de sospecha de la patologia
entre los diagndsticos diferenciales de una masa
cervical en pediatria.

CASO CLINICO

Una nina de 9, antes sana, present6 una
tumoracién cervicofacial en la region parotidea,
interpretada como parotiditis aguda. Seis meses
después, consulté nuevamente con una tumoracion
en la misma region, duroelastica, no dolorosa,
pero que le provocaba alteraciones estéticas por
asimetria facial. Los exdmenes de laboratorio
eran normales y las serologias para EBV, CMV y
toxoplasmosis eran negativas (Tabla 1).

TaBLa 1. Datos de laboratorio

Elemento Valor
Hematocrito 39,5%
Hemoglobina 13,8 g/dL
Gloébulos rojos 4890000/ mm?
Leucocitos 8220/mm?
Neutroéfilos segmentados 55,22%
Basofilos 0,35%
Eosinofilos 3,89%
Linfocitos 35,83%
Monocitos 4,71%
Volumen corpuscular medio (VCM) 80,8 fL
Hemoglobina corpuscular media (HCM) 28,1 pg
Concentracién hemoglobinica

corpuscular media (CHCM) 34,8 g/dL
Amplitud de distribucion eritrocitaria (RDW) 12,6%
Plaquetas 209 000/ mm?
Tiempo de coagulacién 9 min
Tiempo de sangria 3 min
Tiempo de protrombina 97%
Tiempo de tromboplastina parcial

activada (TTPa) 33s
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Se realizaron estudios complementarios:

Ecografia: lesiones sélidas en la region
parotidea derecha, compatibles con ganglios
aumentados de tamano y arquitectura alterada.
La lesién predominante media 49x26x29 mm.

Resonancia magnética: lesién en region
lateral derecha del cuello que ocupaba el espacio
parotideo, de 37x32x52 mm. Presentaba limites
bien definidos, era hiperintensa en secuencias
T2 e hipointensa en T1, y con moderado realce
homogéneo luego de la administracién de
contraste intravenoso. La glandula parétida
superficial a la lesion tenia un aspecto normal
(Figura 1).

Se decidi6 realizar la biopsia de una
adenopatia cervical adyacente a la lesion para
descartar alguna enfermedad linfoproliferativa
o neoplasia parotidea. La anatomia patoldgica
informé: ganglio linfatico con histoarquitectura
general conservada, con acentuacion de las
estructuras foliculares por tabiques conjuntivo-
vasculares que dividian en compartimientos el
tejido linfoide. Se observaban foliculos con patrén
de éreas B y T conservadas. Sin evidencias de un
proceso linfoproliferativo.

Ante la persistencia de la lesién, dos meses
después, se realizé una nueva resonancia para
evaluar la progresion de la enfermedad. Se

observé un leve aumento del tamafio de la lesion.
Se decidi6 realizar la exéresis del tumor por la
asimetria facial que le provocaba a la paciente y
la posibilidad de progresion.

Mediante una incision inframandibular,
con electroestimulador y respetando el nervio
facial, se complet6 la exéresis de la lesién que
desplazaba a la glandula parétida sin infiltrarla
ni comprometerla (Figuras 2 y 3).

Las secciones mostraron un ganglio
linfatico de gran tamafio, con distorsién de la
histoarquitectura folicular y reemplazo por
foliculos de tamafio variable (predominio de
foliculos pequetios hialinizados), con nidos de
células dendriticas (algunas atipicas) y escasos
centroblastos. En el area del manto y en el margen
se observaban linfocitos dispuestos en forma
lineal, en estructuras en “catéafila de cebolla”. En
los espacios interfoliculares habia una marcada
proliferacion vascular. El aspecto histolégico
correspondia a una linfadenopatia del tipo
enfermedad de Castleman (Figura 4).

La paciente presenté una buena recuperacion
posoperatoria y fue dada de alta sin
comorbilidades. Después de un periodo de
seguimiento de dos afios, la nifia se encuentra
ahora asintomatica y sin signos de recurrencia en
la resonancia magnética.

FiGURA 1. Resonancia magnética que muestra una lesion de bordes bien definidos, que desplaza a la glandula parétida (%9
hacia afuera. Se observan dos lesiones, la de mayor tamarfio en contacto con la glindula parétida (flecha) y una de menor

tamario medial e inferior
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FiGura 2. Tumor y lecho quiriirgico con preservacion de la glindula parétida

FiGUrA 3. Pieza quiriirgica, cara medial. Se observa el
tumor principal y un nédulo mds pequefio () constatado en
la resonancia magnética, ambos incluidos en una cipsula
comiin

DISCUSION

La EC es un raro trastorno linfoproliferativo
benigno, caracterizado por ganglios linfaticos
hiperplasicos aumentados de tamafo. Ha sido
llamada de diferentes formas a lo largo de la

historia, como hamartoma linfoide angiomatoso,
hamartoma nodal linfoide y linfoma gigante
benigno.

Afecta predominantemente a adultos jévenes
y se estima que un 60% de los pacientes tienen
menos de 30 afios.>* Ghosh inform¢ sobre una
serie de 5 casos de localizacién cervical, con una
edad promedio de 25,6 afios.* Es una enfermedad
infrecuente en la edad pedidtrica, con una
incidencia en menores de 13 afos relativamente
baja.

La etiologia se desconoce; sin embargo, las
dos hipotesis principales propuestas para el
desarrollo de esta enfermedad son la infecciéon
viral y una reaccién anormal en la respuesta
inflamatoria.® Se la ha relacionado con factores
causales, como la inflamacidon crdnica, los
estados de inmunodeficiencia y los fenémenos
de autoinmunidad. Algunos trabajos recientes
indican la posibilidad de una patogenia
inmunitaria. El virus de herpes 8 (HHVS) y la
interleucina 6 (IL-6) estan ligados a ella.®

La EC presenta dos formas bien diferenciadas,
con distinta presentacién clinica, prondstico
y tratamiento: localizada y generalizada o
multicéntrica. La forma localizada es la mas
frecuente; en los casos cervicofaciales en general
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los sintomas estdn ausentes y se presenta como
una masa cervical aislada, de crecimiento lento.>”
El tamafio de las lesiones oscila entre 1 y 12 cm,
con un didmetro promedio de 6 cm.*

Las localizaciones més frecuentes son el
mediastino (60%) y el retroperitoneo; la regién
cervicofacial representa el 14% de los casos
comunicados. Tomando en cuenta sélo la
localizacién cervicofacial de esta enfermedad, un
89% de las masas son cervicales exclusivamente;
la facial representa un niimero mucho menor.*”
El primer caso en pediatria fue descrito por
Salisbury en 1990, que present6 una revision de
casos pediatricos, con un total de 79 pacientes
menores de 18 anos.® Las formas de enfermedad
de localizacién cervicofacial son raras; se
comunicaron menos de 100 casos en adultos y
apenas 25 en nifios.”’

La mayoria de los pacientes con las formas
localizadas se encuentran asintomaéticos y el
motivo de consulta suele ser una masa indolora,
de crecimiento progresivo y, a veces, un hallazgo
en un examen de rutina. Cuando estdn presentes,
las manifestaciones clinicas se atribuyen a la
compresion local. La EC de localizacién cervical

FiGura 4. Enfermedad de Castleman. Aspecto histologico

puede simular una neoplasia maligna, como
linfoma, tumores neurogénicos o sarcoma. Entre
los diagnésticos diferenciales de localizacién
parotidea hay que descartar en primer lugar los
tumores propios de la glandula, como el adenoma
pleomorfo y los carcinomas.

En la bibliografia hay dos casos de EC
localizada en la region parotidea en adultos, que
se presentaron como un tumor parotideo; ambos
fueron resecados quirtrgicamente.'o!!

El primer caso pedidtrico de la forma
generalizada fue presentado en 1993 por O"Reilly.
Estas formas multicéntricas se asocian en general
con adenopatias multiples, hepatoesplenomegalia
y sintomas como fiebre, anorexia, pérdida de
peso, sudoracién nocturna y nauseas. Son mas
agresivas y pueden ser letales. También es
frecuente la asociacién con infeccién por HIV
y HHV-8. Los sintomas y las alteraciones de
laboratorio desaparecen después de la reseccion
del tumor.’

Inicialmente, Keller describié dos patrones
histolégicos: hialinovascular y de células
plasmaticas, al que luego se agregé el patron
mixto, que representa el 95% de los casos.'*"

A. A bajo aumento se observan foliculos con centro B. Foliculo distorsionado con grupos de células dendriticas

hialinizado (flecha verde) y proliferacién vascular en el foliculares (flecha verde). Proliferacién vascular: vaso que

espacio interfolicular (flecha negra) (H&E, 100x). penetra en el foliculo (flecha negra). Inmunomarcacién con

CD23 (100x).
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La tnica forma de realizar el diagnostico
es mediante el examen histopatolégico y el
tratamiento es la exéresis quirtirgica completa
en la forma localizada. En nuestra experiencia, la
biopsia de una adenopatia cercana a la lesiéon no
permitio6 arribar al diagnéstico definitivo y retrasé
el correcto tratamiento.

El pronéstico es excelente para la forma
localizada. No hay casos comunicados de recidiva
en pediatria luego de la exéresis completa.'*'

La forma multicéntrica, en cambio, se asocia a
un peor prondstico. Algunos enfermos desarrollan
linfomas no Hodgkin o sarcoma de Kaposi."

El tratamiento para las formas localizadas
es la exéresis quirdrgica completa. Para
la variante generalizada existen distintas
alternativas: corticosteroides, vincristina,
anticuerpos monoclonales, anticuerpos anti-
IL-6 o antirreceptor de IL-6. La experiencia con
quimioterapia es atin limitada.'

CONCLUSIONES

La EC presenta una baja incidencia en pediatria;
la variante localizada y de patrén histolgico mixto
es la mas frecuente. La localizaciéon parotidea es
excepcional y se la describi6 escasamente en la
edad pediatrica.

La EC es un diagnostico diferencial para tener
en cuenta en las masas ganglionares cervicales
en pediatria; son mucho mas frecuentes las
enfermedades linfoproliferativas y la hiperplasia
folicular.

Las formas localizadas son de bajo riesgo y de
resolucion quirtirgica, por lo que el conocimiento
de esta patologia es importante para el pediatra,
el oncoélogo y el cirujano pediatrico.®
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