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" ANTECEDENTES"

En junio de 1954, el Dr. Benjamin Castleman presen-
ta en las sesiones clinicopatolfgiras semanales del Hospital
General de Massachusetts, el primer caso reportado de una pa
tologfa hasta entonces-desconocida,

Se trata de un ejecutivo de 40 afios de edad que con
taba con el antecedente de que 13 afios antes curs8 con dolo -
res abdowminales recurrentes en fosa iliaca derecha y fiebre,-

_niendo operado de lpendicectoiia, sin ninguna patologla trans
operatoria al momento de la exploracifn incluyendo al apéndi-
ce cuyo diagnbsti-co hiastopatol8gico postoperatorio fué de --
apéndice sano; el dolor abdominal desaparecif;nueve meses mis
tarde el enfermo cursd con astenia, adinamia y fiebre vesper-
tina persistente de ] meses de evolucibén y radiolbgicamente ~
se encontraron calcificaciones en algunos ganglios mementéri-
cos, la radiograffa de tSrax fu® normal, sospechindose una --
linfadenitis mesentérica tuberculosa, 5in recibir tratamien-
to a los 5 meses desaparece la sintomatolcgia. Tres afios mis
tarde, con J1 aiica de edad, el enfermo se realiza un reconoci
miento de rutina, encontrindose en el estudio fluorosclpico =
una masa pulshtil a lo largo del arco de la aorta. Un afio --
despu&s acude al m8dico por presentar fatiga, tos y febricula,
encontrando que persiste fluoroscipicamente la masa pulaftil
en 1a silueta cardiaca izquierda., Posteriormente el enfermo
cursé con perfodos de 3 a 4 dias con descargas nasales profu

sas , estornudes y dolor faringeo einfraorbitario precedidos



de fiebre y escalofrios, realizando amigdalectomia a los 35 -
afios de edad, sin obtener mejorfia de los sintomas hasta 3 afios
més tarde en que &stos ceden espontfneamente,

Al momento de su ingreso-al Hospital General de ««
Massachusetts, 5; encuentra un hombre de 40 afios de edad, bien
desarrcllado, bien nutrido aparentemente sano, que manifiesta~-
tos seca no productiva, los estudios de lahoratorio mostraban
anemia ( 11grX Hb), leucocitosis (12,700 g,b, x mma) con 78%
deneutréfilos y 4% de bandas, VSG (53 mm/Hr).

La masa en t6rax estaba situada en el mediastine -
anterior, era homogénea, disminuia de tamafio con la maniobra
de Valsalva, s8in embargo angiogrificamente se demostr8 que no
dependia de alguna estructura vascular adyacente. Después de
analizar el caso y & los 16 dias de internamiento es llevado-
a quivySfano con el diagnfstice de teratoma o quiste dermoide
Vs TE mediastinal,

En el transoperatorio se encontrd una gran masa en-
mediastino anterior a la izquierda de la 1inea media que se -
acompafiaba de un grupo de ganglios linfAticos aumentados de -
tamafio, El cirujano hizo el diagnfstico clinico de timoma -
con metdstasis ganglionares, El estudie histopatoldgico en-
contrd las siguientes caracteristicas microsclpicas: tejido
linfoide hiperpldsico con muchos centros germinales rodeados
de linfocitos madureos, muchos de estos centros germinales con
tenfa nidos hialinizados que no correspendian a los corplascu-
los de Hasall encontrados en el timo, habfa adem@is muchas c@

lulas plasmiticas esparcidas en el tejido linfoide. El diag



néstico anatomopatolbgico emitido Ffug de Hiﬁerplasia de los <
lg;ngliba lfnfﬁticos mediastinales. De esta forma el Dr, Cas-
tlemaﬁ da a conocer una nueva entidad que afecta a los gan =~
glios linfdticos y que mds tarde "se reconoceria como Enferme-
dad de Castlemnﬂ"o Hiperplasia Ganglionar Gigante.

Dos afios méds tarde el Dr, Castleman y colaboradores,
realizan una revisidn de laminillas de los tumores mediastina
les encontrados en los filtimos afios en el Hospital General de
Massachugetts en Boston y en el Inpatituto de Patologia de las
Fuerzas Armadas en Washington y que en su mayoria estaban --
diagnosticados como timomas, dmostrando en 13 de estos casos-
que en realidad se trataba de una forma peculiar de hiperpla-
sia ganglionar caracterizada por la presencia de centros ger-
minales con una marcada proliferacifn capilar e hialinizacién
que no correspondian a los corplisculos de Hassall encontrados
en el tejido timico, ya que los corplisculos de Hassall con su
caracteristica disposicibn de cElulas centrofoliculares en te
la de cebolla no muestran una proliferacidn vascular tan mar-
cads y sf la presencia de queratina, susente en la hiperplasia
ganglionar gigante, Asi, con el reporte de estos 13 casos --
nuevoa, se estimula 1a inquietud cientifica ante la nueva en-
fermedad.

En 1958 Inada y Hamazaki reportan 1 caso nuevo de --
hiperplasia ganglionar gigante localizada en mediastino y po-
nen en duda la benignidad del procesoc argumentando que la in-
flamacifn crfnica no afecta generalmente a8 un solo ganglio(3).

En 1959 Mason reporta 3 casos de Enfermedad de Cas-



“tleman de locslizacifn intratorficica y enfatiza la imposibilie
dad de di-agnosticar preoperatoriamente estas masas mediastina
le, inclusp macroscdpica e histolfgicamente pueden confundirse
con tumares de timo (4},

En 1966'Katzmrepor£a 1 caso de Enfermedad de Castle-
man localizado en mediastinc posterior que radiolfgicamente ¥y
en au aspecto macrosclpico simnlaba perfectamente al tumor ney
régeno clisico del mediastinoe posterior, ampliando con eate ca
80 los sitios de localizacifn de 1a Enfermedad de Castleman a
cualquier parte del mediastino(s).

En 1961 Chipman reporta 1 casc de hiperplasia ganglio
nar de 16 afios de evolucifn localizada en mediasstino y al jgual
que los casos antes registrados, cura con la extirpacién qui -
riirgica (6"

En 1963 Harrison hace una vevisidn de laminillas de-
138 casos de timomas tratados quirlrgicamente en la Clinica ~-
Mayo y encuentra que ] de estos casos en realidad corresponden
a 1a hiperplania ganglionar descrita por Castleman e’

En 1964 Carlo Veneziale presenta un nuevo casoc y ha-
ce una revisidn de la literatura encontrande 47 casos de Enfeg
medad de Castleman de los cuales 35 casos (74%) eran intratord
cicos y 12 casos (26%) extratoricicos., De los casoe intratord
décos, el 60% fueron asintom8ticos y se detectaron en una radip
grafia de tSrax de rutina y, el otro 40X presentaban algura --
manifestacifn clfnica (tos, fatiga, fiebre, dolor tordcice, --
etc,) (12"

En 1965, Hurwitz veporta un caso de un nifio de 8 --



.uﬁos de edad con anem~ia microcitica hipocrémica refractaria -
con metabolismo anormal del hierro y que se acompafia ademi@s de
fiebre, retraso en el crecimiento, espelnomegalia, hipergama -
globulinemia y plasmocitosis en m&dula 6sea, lo cual sugiere -
relacifn con un p}ccesg infeccioso crénico y el crecimiento de
los ganglios mediastinales hace pensar que el sitio primario -
de infeccifn fu#@ el tSrax. La sintomatologfa asi come las --
anormalidpdea de laboratorio remitieron despu&s de la reseccidn
de los ganglios medi;stinales hiperpldsicos an’ ‘

En 1968 Fitzpatrick partiendo del hecho que los lin-
focitos son muy sensibles a la radioterapia se plantea esta --
forma terapelitica para aquellos casos en que la cirugia no fue
se técnicamente posible o tuviera un alto riesgo, por ejemplo-
cuando la tumoracidn infiltrase los grandes vasos, aunque acep
ta que para hacer el diagnfstico es imprescindible el acto qui
rirgico, Presenta un caso de un hombre de 54 afos de edad en
quien la tumoracifn infiltraba los vasos femorales derechos, -
encontrando dificultades técnicas para 1a extirpacidn y ante -
el diagnfistico histoldgico transoperatorio de linfoma se deci-
de el cierre de la herida quiriirgica dando tratamiento con clo
ranbucil por algunos meses econ muy poca mejorfia, por lo que ~--
realiza una revisién de estudio histopatolSgico determinandoe -
hiperplasia ganglionar angiofolicular y ante la persistencia -
de sintomatologia que consiste en dolor y edema del miembro -~
pélvico correspondiente es asometido a radioterapia con 4500 ~-
rads en 34 dfas com lo que disminuye el tamaiio de la tumora -

cidn y desaparece la sintomatologia (16).



En 1969 Krasznai reporta un caso que Be acompaiia de
trombocitopenia y trata de explicar &€sta por el componente --
angiomato;o» que actila como una red atrapando a las plagquetas
por la gran superficie endotelial que ofrece, de ahfi que a pe
sar de que estas iésiOQfs tieﬁen apariencia histoldgica benig
na, deben extirparse ya gque con ello desaparece la sintomato-
logfa (7"

Neerhout, Larson y Marsun reportan en 1969 un caso -
de Enfermedad de Castleman, denominindolo hamartoma linfoide
mesent€rico. Se trata de un mucha-cho de 16 afios de edad, que
presentabs retraso en el crecimiento, anemia hipocrdmica créni
ca e hipergamaglobulinemia ademds de la tumoracién mesentérica
la cual una vez extirpada se acompaiid de desaparicién de los~
3 hallazgos antes mencionados. No se pudo evidenciar alguna -
causa infecciosa o inmunolégica (18)°

En el mismo afio John MacKay en Toronto reporta unm ca
so en un médico de 40 afos de edad, asintomftico y con una ma-
sa en axila y, enfatiza la importancia de esta lesifn benigna-
debido a que clfnicamente y afin al exfimen histolfgico grueso -
puede confundirse con linfoma (19)*

En 1972 Benjamfn Castleman y colaboradores presentan
un anflisis de 81 casos de hiperplasia ganglionar gigante de -
los archivos del Hospital General de Massachusetts en Boston -
y del Instituto de Patologia de las Fuerzas Armadas en Washing
ton, estos 8! casos incluyen 20 casos ya reportados previamen-~
te en la literatura y 61 casos nuevod, ademds hacen la diferen

ciacibn histol&gica de dos variedades distintas de la hiper -



b plasie ganglionar gigantej 1) Tipo Hialino Vascular (angiofoli
cular) y 2} Variedad de C&lulas Plasmfiticas, Este Gltimo tipo
histol6gico (c@lulas plasmfticas) es el que se asocia frecuen-
temente con las manifestaciones sistémicas de la enfermedad, -
Reafirman la eti&logfi inf]ématoria o infecciosa y dan las ba-
ses para ei diagunbstico diferencial con linfomas y sefialan a ~
la excisifn quirfirgica como el tratamiento de eleccidn (20)"

En 1975 Burgert y Harrison en la Clinica Mayo repor
tan un caso de una nifia de 11 afios de edad con anemia microci
tica hipocrémica, hipoferremia , retraso en el crecimiento, =~
médu-la Gsea hiperplfisica e hipergamaglobulinemia y que cursa
ba con un n6dulo en el ligamento gastroesplénico que resulté-
una hiperplasia ganglionar variedad de Células Plasmiticas vy,

a los 3 meses de extirpada la tumoracidn habifa desaparecido -

la anemia, tenia una ganancia de 4,8 cm, en su talla y los ni

veles s8ricos de alfa globulina eran normahles. Asimismo, se
encontrd que con la adeministracidn de una dosis de eritropoye
tina a un ratdn exhipdxico, cuando se le administrd suero de
la paciente previo a la cirugia, ocurria una inhibicidn de la
incorﬁoraci&n del fierro y dicha inhibicién persisti§ con la
administracifn del suero de la paciente 3 dfas despubs de ope
rada, pero a los 6 dfas de operada ya no existfa tal efacto -
inhibitorio en la incorporacifn del! fierro, lo cual sugiere -
que la hiperplasia ganglionar gigante variedad de células ~--
plasmiticas secreta un factor antieritropoyftico responsable
de la anemia en estos enfermos'(ZI)a

Por otra parte, Mcllrath y Cols. en ese mismo aiio,



reportan un caso en una mujer de 18 afos de edad, con sindrome
nefrético y upa masa abdominal y, despu@s de la extirpacién de
la hiperplasia ganglionar en mesenterio hubo una remisién dra-
mitica del sindrome nefrftico, La biopsia de ambos rifiones --
habia mostrado uﬁa lesifin glomerular de cambios minimos y aun-
que se han reportado casos con remisifn espontflnea en este ti-
po de lesidn glomerular, no es tan espectacular como el caso «
que nos ocupa, ya que 24 horas después de la reseccifn del tu-
mor la proteinuria disminuyd de 8,8 a 2,1 gr, la funcibn renal
se habia normalizado y su diuresis habfa sido de 7000 cc. ~--
Los autores piensan que este tumor linfoide es capaz de prody
cir una sustancia tSxica que altera las propiedades metabdli~
cas de la membrana basal glomerular aumentande su permeabili-
dad (22)°
En 1978 Nordstrom publica un caso de un hombre de -
50 afios de edad, con un tumor de 7 cm, de difimetro que involy
craha arteria y vena mesentérica superior y cuyo estudio hig
topatolfgico reportd hiperplasia ganglionar gigante variedad-
de células plasméticas, no siendo té&cnicamente posible extir-
par la tumoracifn, lo que ocasiopa que el enfermo continfie -~
con la sintomatologia que padecia desde antes de intentar la
extirpaci8n quirfirgica ( nBusea ﬁostprandial, anenis, diafore
Bis nocturna, fiehtg de hasta 39' C, fatiga, pérdida de peso
de 22 kgrs, edema hematocrito de 19,5%, alblmina de 1.5gr/100
al, hiﬁerglobulinemia ligera) por lo que se decide utilizar -
radioterapia (2,700 Rads en 15 sesiones en campos de 12xl2cm).

La fiebre desaparecié el 7°dfa, la albfinina se elevs a 2.8gr/



100 y el Hto a 40%, y el Hto a 40%, el paciente rccuperd el -
aﬁetito y gané peso, a las 3 semanas la masa habia disminuide
a 3 cm, y la alblmina era de 3,3 gr,, las globulinas eran nor
males, A los B meses la masa habla desaparecido clinica y --
ultrasonogrﬁficaﬁ;nte .« De ahi que aunque es un hecho que el
tratamiento de eleccibfn es 1a extirpacibn quirdrgica, la radio
terapia es una opcifn para aquellos casos en que per alguna -
causa no se¢ puede realizar 1la cirugiu.(ZB).

En 1978 Gaba reporta un caso de hiperplasia ganglio
nar gigant-e de tipo mixto ( variedad hialino vascular y de
cBulas plasmdticas) de localizacién multicéntrica incluyendo
linfadenopatfa axilar, retroperitoneal y esplenomegalia<26).

En 1980 Olscamp reporta el primer caso de recurren-
ci-a 10 afios después de su extirpacidn, de una hiperplasia -
ganglionar gigante variedad hislino vascular localizada en la
pared toricica posterior extrapleural siendo necesario extir
parla de nueva cuenta(27).

En 1983 Martl, Guardia y Bacardi reportan un casc -
de hiperplasia ganglionar gigante variedad de células plasmi-
ticas de lnca1izac166 multicénrrira en cuelln, conn excelente-
regnuenta A doAis hajas de radioterapia (dosis antiinflamato-
rias de 1,200 Rads divididas en 1O sesioner dirigidas » cue -
110 ) con lo nue nbtienstn desanaricién vor comoleto de loa -
ganglios linfAticos “iparpldeicos ~n cuallo y desaparicién del do
lor que acompaiiaba a las tumoraciones(ao).

Se calcula que actualmente hay poco mis de 100 cagos publica

dos con esta patologfa, ignorande cuantos casos existan de linfomas mal-



diagnosticados que han tenido magnifica respuesta a la radioterapia, sin
remisiones; o bien, de falsos timomas que curaron con la extirpacidn qui -

rirgica,
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" SINONIMIA™

Desde 1954 en que Benjamin Castleman report§ el primer caso de
Hiperplasia Ganglionar Mediastinal, esta entidad ha sido objeto de
miltiples nomenclaturas; as{, Lattes.y Pachlet por su localiza
cidn la llamaban Hamartoﬁa Ganglionar o bien Coristoma cuando-
se encontraba en tejido auhcuténeo(g). Zettergen le llamé Lin
foreticuloma Folicular pensando que se trataba de un proceso -
neopldsico de comportamiente benigno. Harrison y Bernat basdn
dose en su apariencia microscbpica le llamaron Hiperplasia «-
Angiofolicular Linfoide (12)° McCormack y Kenneth le llamaron
Namartoma Linfeide Anplomatesa, que a su juicio explica su naty
raleza benigna y la patogénesis de la lesidn de una hamartoma -
vagcular que ocurre en un ganglio linfdtico y que los foliculos
anormales son el resultado de distorsién por vasos sanguineos-
proliferantes donde habfa foliculos linfoides normalescls).

Otros nombres que se le han dado son Linfadenitis Crf
nica, Linfoma Simple, Ganglio Gigante Hemolinfdtico, ete.

Como se observa, la Enfermedad de Castleman ha sido
objeto de miiltiples ppblicaciones en la literatura mundial y -
algunos autores la han bautizado con diferentes nombres, sin -
embatrgo las publicaciones mis completas y con mayor niimero de-
casos las ha realizado el Dr. Benjamin Castleman que desde --
1972 sentd las bases para la diferenciacifn histolfgica de las
patologias que pudieran llegar a confundirse y divide a la --
Hiperplasia Ganglionar Cigante en dos variedades histolégicas.

A partir de entonces toda la sinonimia adoptada en -

11



el pasado es abandonada y actualmente casi todas las publica
ciones acerca de esta patologia dan crédito con su nombre a

la primera persona que describif esta entidad y que mds ha es
crito y aportado a la literatura mundial sobre la Hiperplasia

Ganglionar Gigante,
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" ETIOPATOCENIA"

——

Su etiolaogia no estd bien precisada, considerdndose
resultado de un procesc inflamatorio de larga evolueidn, que -
puede aparecer como respuesta a un estimulo infeccioso proba-
blemente viral, aunque no se ha logrado demostrar algin agente
causal.

La via aérea se ha considerado la principal via de -
entrada por la alta frecuencia de localizacién intratordcica,

Existen dos tipos histolfgicos ( 1) de Células Plas-
miticas y I1I) Hialino Vascular), considerdndose que la varie-
dad de Células Plasmiticas es la etapa activa y mds temprana~
de 1la enfermedad y, al tipo Hialino Vascular, la etapa tardia,
Esta apoya la teorfa de una eticlogia infecciosa y podria ex~
plicar porque los sintomas estédn mis frecuentemente asociados

con la variedad de Células Plasmat1caa(2.5’13'20’31).

13



" ANATOMIA PATOLOGICA"

La Enfermedad de Castleman es una rara lesifn benig-
na de los ganglios iinficicos. cuya localizacifn mds frecuente
es en el mediastlgo (712) aunque también se ha encontrado en -
otras partes del cuerpo como cuello, pulmdn, axila, retroperi
toneo, mesenterio, ligamento ancho, tejidos blandos, etc.

Se presenta como una masa redondeada w ovoide de has
ta 16 cm, lisa, bien circunscrita, de consistencia firme al --
corte, de color grisfceo o rosa, que confunde al clfnico y afin
al patBlogo no familiarizado con la entidad, diagnosticindola-
errSneamente como enfermedad de Hodgkin, linfoma modular, timp
ma, ete,

Existen dos variedades histolégicaas:

1) Tipo Hialino Vascular (Angiofolicular): constitu
ye el 90% de los casos, Se presenta generalmente como una ma
sa (nica, Sus principales caracteristicas son proliferacién -
vascular prominente e hialinizaci-on, Los foliculos bien vas
cularizados se han llegado a confundir con corpiisculos de --
Hassall y con pulpa roja esplénica, diagnosticlndose errdnea-
mente como timoma y como bazo ectdpico, Hay una capa concéntri
ca de linfocitos en la periferia de los foliculos dando una -
imagen semejante & "tela de cebolla" . El estroma interfolicu-.
lar es también prominente con numerosos vasos hiperplAsicos y
una mezcla de c8lulas plasmiticas, eosindfilos e inmun;blnstos.
En algunos casos los foliculos estdn compuestos predominante

mente o exclusivamente de linfocitos pequefios pudiendo contener

14



pequefios centros germinales bien definidos, siendo esta varian
te la que mis fécilmente se puede confundir con el linfoma no-
Vdular.

11) Tipo de Células Plasmdticas; se presenta en el -
10X de los cusoa.m Difiere de la variedad anterior por una pro
liferacidn de cflulas plasmaticas difusa en el tejido interfo-
licular, algunas veces acompafiadas por numerosos cuerpos de --
Russell, Los cambios hialino vasculares son inconstantes o --
auseﬁtes. en lugar de ellos a menudo se encuentra en el centro
un depésito de material acidifilo amorfo que probablemente con
tiene fibrina y complejos inmunes, Puede presentarse con lin-
fadenopatia generalizada y afin participacifn esplénica. Es --
esta variedad la que & menudo se acompafia de las manifestacio-
nes sistémicas de la enfermedad (fiebre, anemia, aumento de la
velocidad de sedimentacifn globular, hipergamaglobulinemia, -
hipoalbuminemia, etc,)

Bn la Enfermedad de Hodgkin los linfoblaatos que --
constituyen las células de Reed Sternberg, son muy parecidas-
a8 las c@lulas mononucleares de la Enfermedad de Castleman del
espacio interfolicular, pero en la Enfermedad de Hodgkin no -
se observa la proliferacifn vascular prominente,

En los tumores de timo los Corpfieculos de Hassall -
con su caracteristica disposicidn de las cé&lulas centrofolicu
lares en "tela de cebolla" llegan a confundirse con Enfermedad
de Castleman, pero también carecen de la proliferacién vascu -
lar tan marcada y, en la Enfermedad de Castleman no muestran

tincidén de queratina,

15



Fig 1: MacroscOpicamente 1a masa es ovoide, de superficie

externa lisa, gris blanca, con dreas rojo obscyras
y lobulada, Mide 6x3.5x2 cm.

Fig, 2: Al corte es gris blanquecina con dreas rojo gri-
sAceas, homogénea y firme y se limita completamen
te por una clpsula delgada,

16



Fig. 3: La masa mide 5x3x2 cm, y al corte es rosa pris.

Fig. 4: En la Enfermedad de Castleman el tumor recuerda
la configuracion ovoide de los ganglios, pero su
color es generalmente gris o rosado y su tamafio
mucho mayoer.
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Fig,5 : En el exfimen microsclpico hay una hiperplasia foli
cular encontriindose centros germinales pequefios,

Fig.6 ;Frecuentemente los centros germinales se encuentran
atravesados por capilares, la mayoria de &stos en -
grosados e hialinizados dando por resultado que la
colfigena hialinizada ge observa en el centro de los
foliculos,
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Fig.7 1 Las células centrofoliculares y foliculares usual
mente se disponen en forma concéntrica dando la
caracterfotica apariencia de "tela de cebolla".

/
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" CARACTERISTICAS CLINICAS Y DE LABORATORIO"

La Enfermedad de Castleman ocurre principalmente en -
j6venes o adultos de edad media (70X son menores de 30 afios). -
Se presenta por igual en ambos sexos, Ocurre generalmente en -
gente sana, La mayorfa -son asintomfticos, No existe una sinto
matologfa bien definida(s). .
La mayoria de los pacientes con Enfermedad de Castle-

man tipo Hialine Vascular son asintomidtices y cuando son de lo-

calizacidn intratordcica constituyen hallazgos durante un exdmen

radioldgico de t8rax de rutina o bien presenta sintomas relacio

nados 8 cowmpresidn directa de la masa sobre estructuras veci -
nas (tos, dolor, disfagia,- etc,), Cuando son de localizacifn -
extratorScica se descubren en el exfBmen fisico, o dan manifesta
ciones compresivas, o bien, el paciente acude por razones esté-
ticas cuando la masa ee encuentra en lugar visible,

Se ha reportado casos de hasta 1B afios de evolucifn -
que han permanecido asintomfticos y sin cambios en cuanto a ta
maiio (11).

A pesar de que no se puede asegurar el diagnéstico -

preoperatoriamente, la presencia de una masa mediastinal biza -

rra en un joven asintomAtico debe hacer pensar en la posibili -
dad de Enfermedad de Caatleman(27).

La Enfermedad de Castleman en su variedad de Células
Plasmdticas se asocia a sintomatologia en el 50X de los casos,
caracterizada por: fiebre, fatiga, alteraciones del metabolismo
de hierro manifestadas por anemia, aumento de la velocidad de -

sedimentacifn globular, hipergamaglobulinemia e hipoalbuminemia
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(15.15,18.25i y, con menor frecuencia dolor tarlcico, diafore
sis, pérdida de peso, retraso en el crecimiento, esplenomega-
lia, linfadencpatfa periférica, leucocitosis, trombocitopenia,
aumento de la fosfatasa alcelina'y'sindrdme nefrﬁtico(15.17'l8
25 y 26)’ -

La anemia que generalmente es micfocitica e hipocrémi
ca, es refractaria al tratamiento médico y Harrison en 1975, -
demuestra que existe un factor antieritropoyetina muy probable
mente secretado por la variedad de C&lulas plasmiticas de la -

Hiperplasia Ganglionar Gigante.(ZI)

Krasznai postula, en 196%, que la trombocitopenia es
probhahlemente debida al atrapamiento .de las plaquetas en la --
red que forma el componente angiomatoso de la enfermedad.(17).

El Sindrome nefrético es atribuido a una sustancia
téxica producida por este tumor linfoide, alterando lae pro-
piedades meéah&licas de la membrana basal glomerular aumentan
‘do su permeabilidad(zz).

Se ha visto que la sintomatologfa y las alteracio -
nes de laboratorio desaparecen rdpidamente con la extirpacidn
quirfirgica de la masa y en algunos casos afin con radioterapia

ha habido respuestas favorables,
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"CARACTERISTICAS RADIOLOGILCASY

La Hiperplasia Ganglionar Gigante en tdSrax se pre -
senta radioldgicamente como masas hiliares bien circunscritas
que semejan crecimiengps ganglionares hiliares, masas ‘pulmona
tes parenquimatosas § vasos dilatados, o bien, pueden presen-
tarse como masas mediastinales anteriores multilobuladas que
parecen linfomas, timomas, teratomas o tumores de tircides -
(Fig., 8 y 13}, Las calcificaciones, radiogréficamente o afin
en el estudio histopatolSgico son muy raras y su presencia -
nos hace pensar mis que nada en teratomas,

En t8rax las placas laterales y la tomograffa lineal
nos ipndica an que mediastino se encuentra la tumoracién, el -
tamafic de la misma y la relacifn que guarda con las estructu
ras veclnas (Fig- 9 y 14),

El gamagrama tircidec nos ayuda a descartar el ori-
gen tiroideo de la tumoraciSn, cuando &sta se encuentra en --
medisstino anterior y superior y se continfia a la base del --
. cuello,

La angiograffsa sirve para descartar el diagnéstico
de aneurismas o malformaciones vasculares cuando las masas se
encuentran en estrecha relacifn con aorta,cava, o algin otro
vaso (Fig, 10), ya qhe ademfis fluoroscSpicamente en oclsioneé
dan la impresifn de aumentar y disminuir de tamafic con 1a ma-
niobra de Vslaalva(l). Angiogréficamente al igual que micros
cd&icunente estas lesiones se encuentran extremadamente vascuy

lariradas y en ccasiones sangran profusamente durante la cirg
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ala o en ia toma de biopsia inicial, llegando a realizar embo
lizacibén angiogrifica para poder llevar a cabo la extirpacién
de la masa (24)

Los estudios contrastados con barie ( esofagogramas)
nas sirven pnra';alorqf desplazamiento por la tumoracidn y ver
gi hay o no participacién del esﬁfago.' La trBquea con su co
lumna de aire nos ayuda de una manera similar (Fig,11).

La importancia Fundamental de 1la Ultrasonografia (USG)
y de la Tomegrafia Axisl Computarizada (TAC) radica en decir -
8i la tgmataciﬁn, ya sea extratorlcice o intratordcics, es 8§
lida o qufstica, ya que 1o Giltimo geperalmente descarta el --
diagnSstico de Enfermedad de Castleman. Tambifn sirve para -
definir la locatizacifn y extensidn de la enfermedad en estu-
dio ( Fig. 12 y 15)(28)'

_ La - linfografia puede ser ftil para decirnos si la
patologfs depende o no de los-gnnglios linf&ricos.

La broncoscopis pueds ayudar a demostrar compresio-

nes extrinseccas de los bronquios.
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Fig.8: PA de térax que mue-stra aumento unila
teral de medisstinoe superior que borra
la 1fnea hom8loga clavicular y desvia-
triques hacia la izquierda, de bordes
nitidos y sin dafio aparente en las es-
tructuras vecinas.
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rig.9: Corte tomogrhfico lineal que muesstra masa
redondsada, homogénea de alta densidad lp
calizada en mediastino superior,
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Fig.10d: Flebografia que muestra llenado venoso
braquial con dilatacifn de la vens sub
clavia y disminucifn de calibre por --
compresifn del nacimiento de la cava -
superior, en vrelaciSn de vecindad a la
masa pero sin llenado aparente de la -
uisma,
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Fig.ll. Degluci&n baritada ‘que muetra masa homg
génea de alta densidad en mediastino -u
perior, con desplazamiento de trBquea y
es6fago, sin dafio aparente de los miemos.
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Fig.12: TAC de ambos cdputs pulmonares y parte de
la cintura braquisl que muestrs tejido -~
exhuberante peritraqueal que comprime y -
deaplaza el ciaput pulmonar derecho, toca-
esternfn y cabezas claviculares sin dlﬁls
las y se extiende de delante a atris hasta
la cara anterior de ler, cuerpo vertebral
torfcico.
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Fig,13t PA de TSrax que muestra protusiSn del
perfil cardfaco isquierdo sobrepuesto
al hiljio pulmonar del mismo lado,
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Fig.14: Placa lateral de tdrax que musstra mass
ssférica en situsciSn medisstinal posts
cior y media ( de aspecto morular) de -
alta densidad, :
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Yig,131 Panorfmica de TAC de t6rax que muestra
en sucesivos cortes la topograffa de la
mass mediastinal descrita en proyeccibn
retrocardfaca izquierda,
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" DIAGNOSTICO"

La—

El diagnSstico en 1ls Enfermedad de Castleman es muy-
diffeil de sospechar debido a la rareza del padecimiento y a -
- qua no tiepne una manera-~de presentarse bien definida. Nos ayu-
da el hacho de que siempre se presentan a lo large de cualquier
cadana linfltica, pero principalmente en mediastine (70%). -
Cuando radiolSgicamente en un estudio de rutina encontramos -
una ma¢a mediastinal en up joven asintomitico tambifn debemos
pensar an la posibilidad de Enfermedad de Castleman,
E1l diagnSatico diferencial es muy amplio y va a depen
der de la localizacisn de la masa @n'

Cusndo la tumoracibn se localita en cuello &l diag -
ndstico diferencial va a depender principalmente del sitio de
localisaciln de 1la Riperplasia Ganglionar Gigante. Aunque la
inica forma de precisar el diagnfstico es a travée del estudio
hlolopntold.ico'yl ses por biopsia excisional o imcisional, --
nos puede ser (itil el disgnBstico de exclusiln descartande -
otras patologfas, por sjemplo, una gamagrams tivoideo para das
cartar pa tologfa de la glfndula tiroides, tele de t8cax y PFD
cuando se sospecha n adenopatias fimices, biopsia por puncifn
o iacisional amte la soepecha de linfomas, atc.

Cuando la lesifn es intratorfcica debe distinguiree
de timomas, teratomas, linfomas, tumores neurfgenos y otros -
tumoras sSlidos mediastinales, dependiendo de si la wmasa es-

" tf ubicads en mediastino. anterior, medio o postarior. stciﬁrc

es necesaris la toracotomfa para realizar la biopsis, misma -
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‘que debe ser excisional para eyitar otra toracotomia en un
segundo tiempo quirGirgico, Cuando la hiopsis es transoperato-
ria debe contarse con un buen patBlogo familiarizado con la
_ entidad,

La historia clfnica y los datos de laboratorio ylo
gabinete son de utilidad para sl diagnSstico de exclusidnmn, -~
por ejemplo, sabemos que los timomas en el 75% se asocian a
miastenia gravis:, los tuberculomas muestran prueba de tubercu
lina o PPD positiva, los tumores de origen neutﬁ‘lno ean el -
992 de los casos se localizan en el mediastino posterior, el ~
teratoma debido a su origen de las tres hojas blastodérmicas
en un buen porcentaje muestra dientes o densidades Sseas radip
18gicangnte, etc.

. el diagnSetico de enfermedad de Castleman lo esta -
.blece la presencia de proli!crlcidn vascular prominente e hig
linizacifn en un ganglio linfltico aumentado de tsmwsfio, para -
sl tifo hiuilno vascular, mjientras que en ls varieddd de Célu
1as Plasmbticas, 1o principal lo constituye la proliferacifn -
difusa de las chlulas plassfiticas en e} tejido interfelicular,

HistolSgicenenta las principales dificultades diag-
afsticas las plantsan la Enfermedad de Hodgkin y los timomase

oi 1a lesisn estf en medisstino anterior y superior,
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"TRATAMIENTO"

Bl tratamiento de eleccibn es la extirpacién quirGr
gica con lo que se ha visto que no hay recidivas de la masa -
y desaparece la sintomatologfa cuando €sta estd presente,

La cifug!a cura la sintomatologia presente en la va
riedad de Cflulas Plasmiticas si la lesifn es extirpada en su
totalidad, sin embargo, la sintomatologia puede perqiqtir o -
disminuir golo parcialmente si la extirpacifn es incomyleta.
Aunque hay camos reportados de excisiones incompletas, que mno
han presentado recurrencias (10, 14, 19),

En los casos de localizacifn intratorfcica es indis
pensable la toracotomfa con toma de biopsia para hacer el diag
nbstico, existiendo el riesgo de que la biopsaia trnnaope;atorig
reporte linfoma y se deje inconclusa la extirpacibén de la masa,
haciéndose necesario un segundo tiempo quiriirgico una vez que
se aclare en cortes definitivos que el diagnfstico correcto es
Enfermedad de Caatleman,

La radioterapia es una alternativa terapeiitica para
aquellos casos en que té&cnicamente sea diffcil la extirpacidn
de la masa, por compromisoc de estructuras vasculares o nervig
sas adyacentes, o bien que las condiciones del enfermo no sean
las adecuadas para una reintervencidn quir(rgica ( ancianos =~
cardiofpatas ) § presentacionea:multicéntricas(3o).

Es bien bonocida la alta sensibilidad de los linfoci
tos a la radioteraﬁin. de akf que no sea de extrafiar la . buena

respuesta reportada a la racicterapia por algunos autores -—-
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(16, 23,30)’ afin a dosis tan bajas como 1,200 rads en 10 sesig
L] 1

nes 45y ;
El pronfstico es excelente déndose de alta los pacien

tes por curacifn cuando se realiza la extirpacidn quirdrgica -
coipletl, o bien, por curacién o mejorfa, cuando por alguna ¥g
lﬁn.se utili‘zﬁ radioterapia como alternativa terapeiitica,

Solo hay un caso reportade de Enfermedad de Castle -
man variedad Hialino Vascular, que presentd recurrencia, sien-
do necesario realizar de nueve su extirpacifn 10 afios después

de la primera excisién quirﬁrgica(27)-



"RESUMEN"

En 1954, Castleman al hacer la revisifn de un caso
con diagnéstico clinico de teratoma o quiste dermoide de me- -
diastino, descubre una nuevn‘pa:ologia de los ganglios linfd
ticos, caracterizada por una masa compuesta de tejido linfoi
de hiperplisico con muchos centros germinales rodeados por -~
linfocitos wmaduros.

La Enfermedad de Castleman, es una rara lesifin be-
nigna de los ganglios linflticos; cuya localizacidn més fre-
cuente es en el mediastino (71%) aunque se puede encontrar -
en cualquier sitio donde se localizen ganglios linfAticos.

Su etiologfa no estd bien precisada, consideréndose
que puede aparecer como respuesta a un estfmulo infeccioso
probablemente viral cuya principal vfa de entrada es la aérea.

Se presenta como una maga redondeadaﬁ;voide, lisa,
bien c¢ircunscrita, de consistencia firme al corte, de color
grisficeo o rosa, que coafunde al clinico y afin al patblogo no
familiarizado con la entidad, diagnosticédndola errfneamente
come Enfermedad de Hodgkin, timoma, etc.

El diagnbstico lo establece el estudio histopatold
gico. En la Hiperplasia Ganglionar Gigante existen dos varie
dades histoldgicas: I) Hialino Vagcular (Angiofolicular); se
presenta en el 90X de los casos, Se caracteriza por prolife
racifn vascular prominente e hialinizacidn, Generalmente son

asintomfticos y constifuyen un hallazgo radiolégico,

11) De C€lulas Plasmiticas: hay una proliferacidn -
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de células plasmiticas que forman nidos en el tejido interfo
licular. Los cambios hialino vasculares son inconstantes

La variedad de c&lulas plasmiticas se asocia a sin
tomatologia en el 50% de los Easos, caracterizada por: fiebre,
fatiga, tne,in, aumento de la VSG, hipergamaglobulinemia, -
hipoalbuminemia y con menor frecuencia leucocitosis, tromboci
topenia, esplenomegalia, linfadenopatfa periférica, sfndrome -
nefrftico, - retraso en el crecimiento y aumento de la fosfata
sa alcalina,

El trstamiento de eleccifn es la extirpacifn quiriir
gica con lo que se ha visto que no h;y recidivas de la masa -

y desaparece la sintomatologfa cuando &sta estd preseunte,
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“"oBJETIVOH"

Se analizan diez casos de Enfermedad de Castleman y
se hace una revisifn de la literatura de esta rara enfermedad-
con la finalidad de difundir‘el conocimiento de esta patologia
poco comiin que llega a confundirse -clfnicamente con gran niime
ro de patologfas y afin al eximen histopatolSgico grueso con

linfomas y timomas principalmente.
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CASO0O NO, 'L

Paciente femenino de 22 afios de edad, sin antecedentes
heredofamiliares para su padecimiento actual. Proviene de me-
dioc socioeconfmico bhajo, con regulares hibitos higiénico die
téticos. Refiere haber padecido cuadros gripales ocasionales
en su infancia, Acude al HGM S5 con tumoracidn de 3 afios de
evolucidn en regifn antero lateral derecha de cuello, de cre-
cimiénto progresivo hasta alcanzar 6 ecm, Sin otra sintomato-
logfa, A 1la exploracifn fisica se palpa en cuello en trilingu

~lo carotfdeo derecho tumoracifn de aproximadamente 6 cm. redon
deada, semidura, no adherida a planos Ehperficiales ni profun
dos., )

Estudio de Laboratorio y gabinete:

28-1v~-86

‘ Biometria Hemética (BH); Hto 45mm% Hb 155:% VSG 9 mm?X

Leucocitos 7,400 x mm3 (diferencial normal) Plaquetas

196,000,

Quimica Sanguinea (QS8): glucosa 91 mgX Nitrogeno ~-
Ureico (NU) 15 mgX Ac., Grico 3.6mgX Creatinina. ,7mgl

Pruebas de Coagulacifn: Tiempo de Protrombina 1061,
Tiempo Parcial de Tromboplastina Activada (TPTA) 45",
Tiempo de Coagulacién de Plasma Recalcificado (TCPR)
110",

Exédmen Ceneral de Orina (EGO) : color II1 voguel, den
gidan 1022, pH &cido.

3-v-86
Ultrasonograffai tumoracidnm sSlida hipodensa de 5 cm

de didmetro .,
Diagnéstico: Prob Lipoma
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16+V-86

Biopsia por puncifni numerosos linfocitos de diferen

te grado de wmaduracidn y 2 células gigantes de tipo

histiacitario, Diagnbgtico: Alteraciones Inflamato-=
rias,

El 22 de Mayo de 1986 se realiza biopsia excisional
con el diagnéstico preoperatorio de probable linfoma, La
biopsia transoperatoria report§ Enfermedad de Castleman y el
estudio histopatalégico definitivo fuf de Hiperplasia Angio
folicular de ganglio cervical derecho (Enf. de Castleman --
variedad Hialino vaecular),

Después de 1 afioc de seguimiento, se encuentra asintor

mitica,
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CAS0 NO, 2

Paciente fe-énino de }z afiogs de edad,. sin antecedentes
de importancia para su padecimiento, el cual tieme 10 aiios de
evolueibn, caracterizado por la presencia de tumoracién én re
gl6n anterolateral derecha de cuello, de crecimiento lento -
hasta llegar & 5 cm, sin alguna sintomatologia agregada. A la
exploracidn ffsica en regifn supraclavicular derecha, se -
aprecia y palpa tumoracidn redondeada, de aproximadamente 5
cm, de difmetro, memidura, de bordes lisoa, no adherida a pla
nos, no dolorosa, Resto sin alteraciones.

Estudios de laboratorio y gabinete:

2-V-85

BH: Hto 40 mnX Hb 15.4grZ VSG 20mml Leucocitos 7000
(diferencial normal) Plaquetas normales.

Q5: gluc 92mgX NU 2] uwg® AC Grico 4mgX Creat 1 mgl

P. de Coag,: TP 85X TPTA 44" TCPR 110"

EGO: color II demsidad 1020 pH &cido,

17-1v-85

Esofagograma: en proyeccidn AP con bario, se avr;cia

minimo desplazamiento del esdfago hacia la izquierda

en base de cuello y porcidn intratoridcica,

El 10 de junio de 1985 es llevada a quir&fano con el
diagndstico preoperatorio de probable lipoma, en el transcpe
ratorio se reseca una masa de 5x3,5x2 cm. y se envia a biop-
sia transoperatoria con el diagnSastico de probable linfoma;

los cortes por congelacifn transoperatoria reportaron compa

tible con Enfermedad de Castleman y el diagnéstico definiti
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. vo fué de Hiperplasia Ganglionar Gigante viariedad hialino
vascﬁlar.

Un afio de seguimiento, asintomitica,
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CASO NO, 3

Paciente femenino de 34 afios de edad con el anteceden

te de tener madre diab&tica y una tia materna muerta por leg‘

Inicia su padecimiento 15 afics antes de su ingreso al

notar tumoracifén en regifn anterolateral izquierdo de cuello

que crece en un perfodo de 15 dfas alcanzando unos 5 cm. de -

difmetro y permanece sin cambios hasta su ingreso, No tiene

algin sintoma acompafiante, A la E.F. en regifn anterolateral

izquierda de cuello, en el triénhulo submaxilar, se visualiza

y palpa tumoracién redondeada de unos 5 x 4 cm. dura, poco mf

vil, no dolorosa, sin poder precisar si hace cuerpo o no con

la gléndula submaxilar izquierda,

Estudios de laboratorio,
22-V111-86

" BH: Hto 45mmX Hb 15 grX VSG 32 mmX Leucocitos: 5,600
(diferencial normal) Plaquetas normales,

QS: Glucosa 94 mpX NE 28mgX Ac,lirico 4,4 mgX Creati
nina 0,9 mg* P, Coag: TP 82% TPTA 40" TCPR 120"

EGOs color I1 densidad 1025 PH &cido

VDRL ( - )
Es llevada a quirSfano el 25-IX-86 con el diagnSstico

preoperatorio de tumoracifn en regifn anterolateral irquierda

de cuello (probable tumoracifn de glindula submaxilar}. Se

realiza biopsia excisional extirpando adenopatfa de aproxima

damente S5x4x4 cm, El eatudio histopatolfgico definitivo re-

portS: Hiperplasia Ganglionar Gigante (Enfermedad de Castleman),

Evoluciona su postoperatoric satisfactoriamente.

'
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CASO NO, &

Paciente masculino de 17 afios de edad con padecimiento
de 3 semanas de evolucidn con ataque al estado general, ingre-
sa al HGM S5 con sindrome urémico, sindrome de retencidn acug
aa sfindrome an€mico, insuficiencia cardfaca, sindrome hemorra
giparo, sindrome ictérico y moniliasis oral, ademis presentaba
adenopatfas cervicales bilaterales encontrande 43 ganglios -
palpables en cada cadena yugular de aproximadamente 2cm. de -
difimetro, consistencia ahulada, mbéviles, no dolorosos. 5Se -
palpan en cada regifin axilar 3 ganglios, cada uno de aproxima
damente 2 cm, de difimetro y con las caractetisticas seiialadas
en cuello.

A su ingreso sus estudios de laboratorio reportaro&:

1-Vi-86

"BH: Hto 25 mmX® Hb 8 grZ Leucocitos 10,300

QS: gluc 95 mgX NU 212 mgX Creat 7.6 mgl

Electrolitos s€ricos: Na 130 K 7.1.

Exfmen Parcial de orina: pH 5, Proteinas (+) —_—

Hb (4+44++) leucocitos 5-7x campo Sedimento: con abun

dantes bacterias, incontables eritrocitos, cilindros

de gldbulos rojos 1 =2 x campo, ’

3-Vi-86

P. Coag: TP 68X TPTA 68" TCPR 183" Plaquetas norma-
les.

PFH: Prot, Tot 4.8 gr® Alb 1.78 Glob 3.02 R A/GO.58
Fosfatasa alcalina 230.

EGO: color 111 densidad 1010 pH Bcido Alb 4.4

HB ( ++++) acetona (+) Bilirrubina (+++) numerosos -
cristales de urato sSdico, hematies numerosos, celdi
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llas y leucocitos escasos,

Antiéstteptoliaisnas 500 U Prot C Reactiva 1.160
Actividad reumftica: 1:40

Ca 3,8 meq/lto, B

6-VI~86

BH; Hto 14mmX Hb 4grX Leucocitos 10,700 reticuloci

tos 9,42 plaquetas 40,000, Poiquilocitos algunos,
anisocitosis (++), anisocromia ( ++) hipocromia (+).

Los resultados de los estudios de laboratorio restan
tes fueron modificados por los procedimientos terapefiticos ~
utilizados,

El dfa 18-VI_B86 se realiza biopsia de ganglio cervi-
cal encontrando en la impronta: bSZ de linfocitos normales -
4% de PMN, 1% de eosin6filos, aislados histiocitos, diagnos-
ticando hiperplesia linforeticular, no habfa células neopli-
sicas, _

El resultado histopatoldgico definitive fu@: Hiperpla
ala Ganglionar Gigante (Enfermedad de Castleman).

El paciente salid del hospital por alta voluntaria,

desconoci&ndose evolucién subsecuente,
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CASO NO, 5

Paciente masculine de 39 afios de edad, sin anteceden
tes de importancia para su padecimiento, el cual lo inicia -
8 afios antes de su ingreso, al realizarse catastro tordcico
de rutina detectan un ensanchamiento mediastinal, por lo que
le indican se realize um teleradiografia de tfrax, la cual -
se efectiia 4 afios mwds tarde, encontrando mismo ensanchamien-
to mediastinal, no déndole importancia ya que cursa asintomd
tico hasta un afio previo a su ingreso en que cursa con dolor
precordial opresivo de moderada intensidad que aparece al --
adoptar el decGbito dorsal ( al dormirse) durante 10 minu -
tos y desapareciendo espontineamente, este dolor lo presenta
en 5 ocasiones en 6 meses y cursa asintomdtico por cinco me-
ses, para nuevamente volver a presentar el dolor antes refe-
rido, ‘pero ahora de mayor intensidad, , mayor auraciﬁn y cual
quier hora del dfa, El dolor se acompaiia ocasionalmente de
diaforesis y parestesias de miembros superiorea. Por este -
motivo ingresa al HGM S5 el 4-X-82, A la exploracién figica
no hay alteraciones,

Estudios de laboratorio y gabinete:

4~X-82 BH: Hto 56 mm% Hb 1B8.1grX VSG 1 Leucocitos
6.500 (diferencial normal} plaquetas normales.

QSt glucosa 91 mgXZ NU 21 mgX ac. Grico6.5X Creact
nina 1 ngX .

EGO: color I1 densidad 1033 Ph neutto celdillas
y leucocitos escasos.

CPS: normales VDRL (~) Grupo O rH positivo
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PFH: Prot Tot 7,5 gr% Alb 4,3 grX Gleb 3.2 Cr%
R A/G 1,3 BD,6 BRI ,8 Colesterol 185 TGO 6 TGP 6

5-X-82
Valoracibn cardiovascular: normal.

Tele de T6rax; abhombamiento del cono de la pulmonar
sin evidencia de alteracidn en cavidades cardfacas.
Diagnéstico: dilatacién aneurismitica'de la pulmonar.

Tomografia lineal: opacidad bien delimitada, ubica-
da en mediastino anterior y superior.

19<VIII«82

TAC de T8rax : en la porcién anterior izquierda de me
diastino se observa una opacidad grande de forma de
ovoide y contornos nftidos, mide 61 mm en su difimetro
anteroposterior y 43 mn en su difmetro transverso. -
Esta masa se inicia por abajo a nivel de la porciédn
superior de la auricula izquierda y por arriba se --
extiende hasta la parte alta del cayado aSrtico. Se
ohserva mlltiples calcificaciones gruesas de tipo -
nodular en su interior, Aparte de las calcificaciones
tiene densidad homogénea con coeficiente de ahsor -
cidn de 103, lo cual representa tejido sflido con,
vascularidad acentuada, :

Conclusidn{ masa tumoral en la porcién izquierda de
mediastine anterior con miltiples calcificaciones -
-y densidad de tipo s8lido, El diagnSstico diferen -
cial debe considerar la posibilidad de teratoma y en

20, lugar timoma.

Con esos diagndsticos, el 7-X-82, se interviene qui

rirgicamente, realizando toracotomfa  y reseccidn de tumar -

de mediastino.

El diagnfstico histopatoldgico definitivo fué de En-

fermedad de Castleman variedad Hialino Vascular en ganglio -

1infAtico mediastinal,

Evoluciona satisfactoriamente en su postoperatorio,

dfndose de alta por mejoria, No acude a control,

47



CASO NO, 6

Paciente masculino de 18 afios de edad, con el ante
cedente de abuelo materno muerto por proceso fimico . Pro-
viene de medio Bocioecondmico bajo. Iniecia su padecimiento
dos aiios antes de Bu ingreso con tos no productiva, por to
siduras aisladas y un aio después se agrega disfagia a los
alimentos sdlidos y disnea de mayores esfuerzos que evolu-
ciona hasta imposibilitar la realizacién de ejercicio, tres
meses antes de su ingreso nota tumoraeifn supraclavicular -
derecha de 3 cm. de difimetro por lo que acude al Hospital -
Infantil de MExico donde en una teleradiografia de tdrax de
tectan opacidad nodular en parte superior derecha de t&rax
y lo canalizan al HCM SS ingresando el 9-VII-82, A la Exﬁlg
racifn Fisica se detecta aumento de volumen en cara lateral
derecha de cuello a expensas de tumoracifn en fegiﬁn supra-
clavicular derecha de aproximadamente 6 cm, de didmetro, re
dondeada, dura, bordes lisos, mSvil, no dolorosa, En tdrax
disminucién de las VV supraescapulares e interescapuloverte

‘brales del lado derecho,

Estudioc de laboratorio y gabinete:

7-VI1~-82 BH: Hto 47 mmX Hb l6grX VSG 6 mm% Leu-

cocitos 5,400 / (diferencial con 7% de eosinbfilos

resto normal), Plaquetas 230000,

Coproparasitoscdpicos & (-)

EGO: densidad 1020 pH &cido uratos amorfos y oxa
latos,

P de Coag: TP 100X TPTA 34" TCPR 105"
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26-VI11+~82 Gamagrama Tiroideo: glindula tiroides dis-
cretamente aumentada de tamaiio, conserva su forma y
sitio dentro de lo normal. EL 1,4 e 8u interior

se concentra en forma homogenea, }nmedintamente por
fuera de la mitad inferior externa del 16bulo derecho
se observa una zona c¢on muy escasa concentracién del
radiof8rmaco, la cual se prolonga por detris del es-
ternén y clavfcula derecha y no deforma al tiroides
en su regifn inferior, por lo cual no puede definirse
si es o0 no tejido tiroideo.

Radiografia de T&rax: opacidad bien circunscrita en
parte superior derecha, en posicifn PA se observa opa
cidad homoge€nea de bordes bien limitados que sobresa-
le a la derecha de la lfnea media tordcica de 5x7 cm
aproximadamente, Ocupa la zona intercleidohiliar in
terna, ( Fig , 8 ) En la placa lateral derecha se --
observa misma opacidad ubicédndola en regifn retroes-
ternal,

0DA: desviacifn hacia la izquierda de la sombra del -
esffago por compresifn extrinseca de una masa ocupati
va.

TOMOGRAFIA LINEAL DEL TORAX ( Fig. 9)

FLEBOGRAFIA ( Fig., 10)

DEGLUCION BARITADA ( Fipg. 11).

" TACt ( Fig. 12)

l4eJunioe82 Biopsia incisional de tumoracidn en cue
1lo de 4x3xl

Diagnfstico compatible con Timoma.

El 28 de julio de 1982 es llevado a quir&fano con el

diagnGstico preoperatorio del timoma, realizando incisidn de

Kocher en base de cuello e incisi6n medial esternal en tdrax,

Encontrando tumoracifén de mediastino posterior con prolonga -

cifn cervical adherida a paquete vasculo nervioso del cuello

en su base de aproximadamente 12x6 cm .., ovoide, dura, encap-

El diagnSstico histopatolfgico definitivo es de En -

fermedad de Castleman variedad Hialino Vascular en un ganglio

linfético mediastinal,
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Evoluciona satisfactoriamente en su postoperatorio,
d&ndose de alta por mejorfa, no acude a las consultas de --

control,
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CAS0 Ne, 7

Paciente femenino de L7 afios de edad, con antecedente
de tener padre diabé&tico y una hermana epilé@ptica, Provig
ne de medio socioecondmico bajo, con alimentacidén deficiente,
Ingiere dos vasos de pulgque diariamente desde nifia, éu pa-
decimiento tiene 15 afios de evolucién al notar la madre tu-
moracifn en cara lateral del cuello de 1 cm, de difmetro -
que aumenta paulatinamente de tamafio hasta alcanzar unos -—-
5 cm, de didmetro actualmente, No refiere sintomatologia,
Ingresa al HGM SS para diagnSstico y tratamiento, encontran
do a la exploracidn fisica tumoracién en regifn antero-late
ral derecha de cuello, suprahiodea, en el tridngulo submaxj
lar, de aproximadamente 5x4 cm, ovoide, semidura; no adhe£1
da a planos, mdvil, no dolorosa,

25-v1-82 - BH:_ Hto 47mam% Wb 15,9% Eritrocitos -~
5,140,000 Leycocitos 8,400

QSt glucosa 90 -mgX NU 10 mg? ac (rico 4.4 mg¥

EGO: color II densidad 1010 pH &cido celdillas
egcasas, :

P Coag: TP 82% TPTA 32" TCPR 135"

PFH: Prot. Tot 7,3 gr¥ Alb 4,7grZ Colesterol

102 mg% BT ,5mg! Fosfatasa alcalina 60 mU/ml

TGO 20 mU/ml DHL 170 mU/ml

BAAR: tres muestras negativas VDRL: (=)

Prueba tuberculinica 2 U; resultado 10 mm,

Se lleva a quirdfano el 9-VIII-82 con el diagnéstico

preoperatorio de tumoracifin en regifn anterolateral derecha

de cuello, se realiza biopsia excisional resecando tumora-
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cifn de 5x4x3 cm, cuyp diagnfstico histobatol&gico definiti-
vo reporta Enfermedal de Castleman { Hiperplasia Folicular

Cigante),

Se d4 de alta por mejoerfa, no regresa a consultas -

subsecuentes,
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CASO No, 8

Paclente femenino de 22 afios de edad sin antecedentes
de importancia para su padecimiento el cual lo inicia 4 afios
prevics a su ingreso, con cuadro clinico de colecistitis mis
mo que se apudiza, obligdndola a ingresar al HGM 55 é1 13-1-82
donde a la exﬁloraciGn éisica se encuentra maniobra de Murphy
positive y a la palpacifin profunda entre hipocondrio derecho
y epigastrio, se falpa tumoracifn redondeada de unos 8 cms,
de difwetro, dura, ligeramente dolorosa a la movilizacifn, -~

bordes limsos bien limitada,

14¢I1-82 BH) Hto 4lomZ Hb 13,4 grX VSCG 26mm? Leuco
citos 4,900 (diferencial normal) plaquetas 235,000.

QS: glucosa 93 mgX NU lomgX ac Grico 4, 4 mgX
creat 0,7 mgX

P, de Coag: TP 100X

EGO: color 1I densidad 1023 pH dcido

Grupo O RH positivo VDRL (-)

PFH: Prot Tot 8,3 gr% Alb 4,5grX Glob 3,8%Z R A/G’
1.2 BD O, BI 0,2 Colesterol 169 mgZ TGO 14 TGP 16
fosfatasa alcalina 35 mu/ml F, &cida 9.5 mU/ml.

Fésforo 5,7mgf Ca 10,3% Na 134 X 3.5 Cloruros
94,4

18-1-82 USG: Colelitiasis mfiltiple , Tumoracifn de
congistencia mixta entre hipocondrio derecho y epigas
trio,

21-1-82 Colecistografia oral, litiasis vesicular,
Descarta la posibilidad de tumoracifn en vesfcula .,
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El dfa 26-~1-82 se lleva a cirugia con el diagndsti
co preopera?orio de colelitiasis y prob quiste de mesenterio,
corroborando en el transoperatorio de colelitiasis miltiple
y un tumor en la raiz del me;enterio de 9 em, de difmetro,-
duro, muy vascularizado. El diagnGetico de la biopsia trang
operatoria se difiere a cortes definitivos., El estudio histg
patolfgico definitivo reportf Hiperplasia Angiofolicular (En
fermedad de Castleman) en un ganglio linfitico de mesenterio,

Evoluciona satisfactoriamente en su postoperatorio,

dindose de alta por mejorfa, No regresa,
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CASO Na, 9

Paciente masculino de 62 afios de edad, sin anteceden-
tes de importancia para su padecimiento, el cual lo inicia
en el mes de octubre de 1986 al realizarse un estudic radio
grifico de tSrax de rutina { Fig, 13 y 14) se detecta wuna -
masa homogénea, redondeada, localizada en el mediastino pog
terior y que sobresale a la izquierda de la silueta cardiaca,
A la exﬁlornciﬁn fisica no se detecta alguna anomalfa, Sus
examenes preoperatorios de rutina se encontraban dentro de
1fnites normales,

La TAC de t8rax corrobora el diagnéstico de tumoracién
mediastinal posterior de aproximadamente 5 cm, de difimetro -~
y densidad homogenea con coeficiente de absorcidn que repré~
senta tejido eflido ( Fig, 15), -

Se realiza toracotomia el 29 de Octubre &e 1986 y =e
envfa muestra para estudio histopatolSgico transoperatorio
reportando Hiperplasia CGanglionar Gigante comn zonas de calci
ficnciﬁn. al extirpar el tumor de mediastino posterior este
mide 7x6x%4 cm, y el diagnfstico histopatolSgico definitivo
es de Hiferblasia Ganglionar Gigante de tipo Hialino Vascu-
lar con extensa fibrosiu; calcificacifn y osificacifn,

Cursa con dolor torfcico postoperatorio,
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CASO NO, 10

Paciente masculino de 19 afios de edad, con el antece
dente de que a los 15 afios de edad sufre traumatismo en -~
accidente automovilistico con pé&rdida del estado de concien-
cia durante 3 minutos, sin secuelas aparentes, Inicia su pa
decimiento 4 afios previos a su ingreso al notar £umoraci6n -
en cafu laterai derecha de cuello de aproximadamente 1 cm, de
‘difmetro qué ha venido aumentando paulatinamente de tamaiio -
hasta alcanzar 4 cm, aproximadamente y refiere que 2 afios an
tes de su ingreso se agrega ataque al estado general (astenia
adinaniu; hiporexia y pérdida de peso de 4 kgr) asf como do-
lor opresivo deimoderada intensidad en cara lateral derecha
de cuello que se presentaba con el frfo y cedis espontfnea -
mente, en niimero de 5 veces al afio, Fecibiendo tratamiento -
mBdico no especificdo sin notar mejerfa por lo cual ingresa
al HGM 55 el 7 de junio de 1983, donde a la exploracifn fiel
cA se encuentra en regidn anterolateral derecha de cuello,

a nivel del trifngulo carotideo, una tumoracifn de unos,5 cm.
de difimetro, semidura,de bordes lisos, mévil, no dolorosa,
que no se desplaza con los movimientos de deglucidn y ademis
se palpan 2 ganglios supraclaviculares, uno derecho y otro -
izquierdo, de-l cm, de difmetro aproximadamente, méviles, no
dolorosos y, en ambas repiones inguinales, adenopatias de -
caracterfsticas inflamatorias y de 1 cm. de difimetre aproxi—
madamente,

22-111-83 BH: Hto 55.4mm%X Hb 19,4grX , leucocitos
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8,400 Prot Tot 6,9gx% Alb.5,1grl Ca 10 mgX Cpleste
rol 125 mg2 NU 14 ac firico 6,5mg% GClucosa 110mg%
Bil Tot 1,2 mg% Fosf Alc 70 mU/ml DHL 175 mU/ml
TG0 25 mU/MI, : .
EGO: color II densidad 1025 pH Acido celd y leuc es
casos, -

CP5; Hymenolepis nana ( se dié Tx con niclosamida),
Grupb 0 RH pesitivo VDRL (-)

9-Junio=83 Ultrasonografia; tumor de cara lateral dere
cha de cuello dependiente probablemente de misculo.

l4-Junio-83 Radiografia de tSrax: partes blandas con
ligero aumento en parte superior del lado derecho de -

" tbrax, Campos pulmonares sin infiltrados. §Silueta -
cardfaca dentro de la normalidad, En cuello hay aumen
to importante de partes blandas en el lado derecho, a-
simiemo se aprecia calcificacifn en su interior, No -~
desplaza triquea,

15-Junio-83 Biopaia de ganglio inguinal; hiperplasia
linfoide. con patrdn folicular y sinusal en ganglio -
linf8tico inguinal,

El dfa 21 de junio de 1983 es llevado a quirSfano con

el diagn6stico de probable linfangioma quistico, encontrando ~
en el transopepetorio una nasa de 9x5x4 cm. que éorrespondé e
A un ganglio de la cadena yugular derecha, se envia a estudio
transoperatorio el cu;l reporta Hiperplasia Angicfolicular --
(Enfermedad de Castleman), El diagnfstico histopatolfgico de
finitivo fuf de Hiperplasia Angiofolicular Gigante ( Enferme-

dad de Castleman) en hemicuello derecho,

Se df de alta al 60,dfa de postoperatorio con evolu -

c¢ifn satisfactoria, No regresa a consultas subsecuentes,

57



Cano No. Edad y Sexo Manifestacidn Duracifn de | Tamano (cm) Localiracidn Evolucifn
Principal, la masa en
afion,
1 Fam, Tumoracifn en ki 6x5x5 Cara Lateral de | 1 aflo
HCM 88 22 aftos cuello recha de cuello {auintomftico)
(trifingulo caro
tfdeo)
2 Fem, Tumoracifn en 10 5x3.5%2 Trifingulo supra | 1 afio
HGM 88 42 afios, cuello, clavicular dere (asintomftico)
cho.,
3 Fem. Tumoracidn en 15 " 5xdx4 Tri&kngulo 6 meses
HGM S8 3 aiios, cuello. Submaxilar (refiere pates
Izquiardo tesias).
4 Masc, Ataque al Edo. Adenopat fas Ambas cadenagm- Se desconoce -
HGM 8§ 17 afios. Cral, MGleiples yugulares y-ris {alta volunta-
Sx Nefritico. Se deacono de 2 cm, glones axildrea ria),
8x NefrStico, ce, aprox.
8x Anémico,
8x_Hemorragfparo,
5 Masc, Tumoracidn - 8 6.1x4.3 Mediastino Ante | Evol.Postop.
HCM 88 39 afics. mediastinal - rior y Superior Satisfactorin
Diaforesis, Dolor : (alta por me
precordial, jorfa.
6 Masc, Tos 12x7.5%6 Mediastino Pos- Evol .Postopera
HGM SS 18 afios Diefagia 2 terior y Base torin Satisfac
Disenea de cuello. toria (alts -~
) _por nejorfa).
7 Fem, Tumoracin en 15 5x4x3 Trifngulo Evol .Postop.
HGM S8 17 afios cuello. Submaxilar Satiafactoria
Derecho (alta por me-
jorfa),
8 Fem, Tumozaciln Abdo- Se descono | 7xBx6 Rafz del Mesen Evol.Fostopera
HCM S8 22 afios. ninal (hallazge) terio, toria Satisfac

‘ce.

toria (Alta -
_por mejorfa),
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Cawo No, Edad y Sexo Manifestacisn Duracisn de | Tamafio (cm Localizacién Evoluciln
Principal, la masa en
afios,
9 Masc, Tumoracifn Me~ Se descono 7x6x4 Mediastino Evoluciona con
HOSP "ABC" 42 aftos. diastinal ce. Postetior dolor torfcico
_(hallaego) postoperatorio
10 Masc, Tumoracifn en 4 IxSxh Regifn Antero EvoluciSn Poat-
HGM 88 19 aflos. Cusllo, Ataque lat,der,de - op. Satisfacto-
al Edo.Cral, cuello, ria (alta por -
(tridngulo ca mejorfa.) -
rotfdeo)
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|
ENFERMEDAD DE CASTLEMAN:
.J LOCALIZACION DE LOS CASOS REVISADOS
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" MATERJAL Y METODO"

El mEtodo de eatudio utilizado es retrospectivo y
analiza diez casos de Enfermedad de Castleman ( Hiperplnlin'-
Canglionar dignnte), 9 de ellos del HGM $S y un caso del =--
Hospital ABC (American Briliathoudray), durante el perfodo

de 1982 a 1986,

"ANALISIS?"

§ encontraron 5 casos en mujeres y 5 casos en hombres,
La edad oscil§ en un rango de 17 a 42 afios , con una media de
27. 1La manifestacifin principal o la causa por la cual acudie
ron al hospital los enfermos, fué en 5 casos la pregencia de’
una tumoracifn em cuello, en todos ellos de varios aiios de -
evolucifn y en 4 de ellos dicha tumoracién era asintomdtica,
el otr& caso manifests ataque al estado general (astenia, --
;dinllll. hiporexis), Un enfermc acudiS al hospital con seve’
ro ataque al estado general y sfndrome nefrftico y nefrftico
descompensados detectBndole a la exploracibn ffsica Iﬁlti;lel
adenopatfas cervicales y axilares. De los tre; enfermos con -~
Enfermedad de Castleman incratorfciea , 2 de ellos manifesta
ron sintomas compresivos como dolor precordial, os, disfagisa,
disnea y uno de ellos se detectf en una radiografia de tfrax
durante un examen l&@ico de rutina, El enfermo con Hiperplasia
CGanglionar Gigante dt,locllillcjﬂn en mesenterio, se dltcgtﬁ

durante la exploracifn ffsica al internarse por un cuadro de-
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colecistigis aguda,

La durncisn de la masa generalmente fué de yarios «
afios ( 2 a 15 nﬁos): excepto eE los tres casos en los cuales
la patologfa constituy§ un hallazgo a la ;lplor-ci6n fisica o~
tien se detectf en un exfimen radiolSgico de t6rax de rutina,

La presentaciSn de la tumoraciSn fué en la mayorfa de
los casos (9) como una masa finica grande ( de 5 a 12cm.) con
las caracterfsticas macrosc8picas ya seiialadas previamente y,
golo un caso fuE de localizacifin multicéntrica con varias ade
nopatfas cervicales y axilares de 2 cm, de difimetro aproxima
damente, .

La localizacifn de las lesiones en esta serie fué de
5 casos en cuello, 3 casos de localizacién mediastinal, hu-
bo un caso de iocalizlciﬁn en el mesenterio y otro de locali
tacifn multicEntrica (cuello y axila), constituyendo un totsl
de 3 casos intratérlcicon Vs 7 casos de locali:l;iSn eltrlto—r
rfcica, contrario a lo reportado em la literatura -undiai en
donde la localizaciSn mfs frecuente -es intratorfcica (medias
tino 70X ). .

El seguimiento de los pacientes fu# muy irregular y

a corto plazo.
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" CONCLUSIONES"

Se desprende del anklisis de los casos estudiados ~
que la Enfermedad de Castleman a pesar de ger una batplogig
muy poco difundidn: no es tan rara, ya que en ua Qeriodu de‘
5 afios se encontraron 9 casos en los archivos del HGM 8§
buscades al azar o por comunicaciones de casos ya conocidos,
infiriendo que seguramente la frecuencia real es mayor y tan
to el clinico como el batslogo debemos estar familiarizados
con la entidad y tenerla en mente como posibilidad diagnésti
ca cuando el caso asi lo justifique,

El hecho de que en los 10 casos aquf presentados en
ninguno se pens$ preoperatoriamente en Enfermedad de Castle
man y la variedad de diagn6sticos emitidos (linfoma, 1ip6m?,
timoma, teratoma, tumor de glindula submaxilar, quiste de ~
mesenterio), hace ver la falta de difusién del padecimiento.

Regpecto a- la edad y al sexo los hallazgos son seme
jantes a lo reportado en la literatura, no encontrando predo
minio en hombres o mujeres y la edad de presentacifn igual-
mente coincidif en adultos jGvenes.

Todos los casos analizados en esta serie correspon~
dieron a la variedad Hialino Vascular ( Angiofolicular) de
la Enfermedad de Castleman, de ahf que ls wanifestacibn -
principal haya sido la presencia de una tumoracién asintomf
tica, un hallazgo a la exéloraciEu ffsica o durante una ra-
diograffa de tGrlx-ae rutina o bien, sintomatologfia debida

a c&ubresiSn extrfnseca de la tumoracifn. Quedando la duda
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en uno de Yos casos ( caso No,4) si la sintomatolegia que pre
sentaba (ataque al estado general, sfndrome nefritico, etc) -
hayan sido manifestaciones sistémicas de la Enfermedad de --
Cagtleman, ya que el enfermo se diS de alta voluntaria antes-
de completar su estudio, desconociendo su evolucibn.

Debido a8 que la mayorfa de los casos en esta serie fue
ron de localizacifn extratordcica se pudo evaluar en ellos su
evolucién en afios, ya que la tumoracifn era fAcilmente identi
ficada y debido a su curso asintomitico y falta de cultura mg
dica de la poblacifin, tardaron varios afios (2 a 15 afios) para
acudir a un hospital en busca de atencifn médica y, esto pro-
bablemente se o la causa de que se hayan detectado menor nfime
ro de casos de localitaciln intratorficica, ya que la poblacidn
que atiende nuestro hospital diffcilmente acude al hospital a
realizaree un estudio médico de rutina estando asintoniti;os
¥, la mayorfa de los cascs intratorBcicos reporc;doa en ln.li
teraturs correspondieron a la variedad Hialino Vascular y por
lo tanto asintonfiticos y fueron detectados durante un recono-
cimiento mEdico de rutina, B

En 9 de los casos la presentacifn fué como una mass -~
Gnica, acorde con lo  reportado en la literatura y solo un ca
so correspondis a presentacifn multicéntricas,

La Enfermedad de Castleman se puede presentar a lo -
largo de cuaslquier cadena linfKtica y esta serie no fuf la ex
cepeifn ya que las localirzaciones fueron en sitios donde hay

gran cantidad de glnglion linfitieos Eolo cuello, mediastino,

axila v mesenterio,
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El neguiﬁiento de los facientes fug suy irregular, De
bido a las caracterfsticas prqfias de 1a ﬁeﬁlaciGn que atiende
el HGM S5, ya que es un hospital de concentraciSn donde acude-
gente de diversas partes del interior de la Refﬁblica, en su
mayorfia de muy bajos recursoe econfmicos, que les impide regre
sar a las consultas de control, sobre todo si se sienten bien,

Sin embargo cuando tienen alguna patologfa o sintoma-
tologia atribuida al procedimiento gealizado, estos pacientes
regresan, ya que por su mismo déficit econfmico no pueden cos
tear su atencifn médica en un medio privado y por otra patte,
en su mayorfa campesinos, no son derechohabientes a las insti
tuciones de seguridad social del pais, por lo cual indireétl
o subjetivamente podrfamos pensar que los pacientes del int;—
rior de la repfiblica que no regresaron & sus consultas.de con
trol, se encuentran libres de recurrencias, .

Por otra parte reiterando la necesidad de mejor comp
cimiento de la enfermedad, lo ejemplifica muy claramente uno
de los casos aquf presentados (Caso No,6) en que la biopaia -
incisional realizada preoperatoriamente reports Diag compati-
ble con Timoma y con ese diagnfstico fué llevado a cirugis --
realizande extirpacifn completa de la tumoracifin que resultd
ser en realidad Enfermedad de Castleman,

No es dif{cil quepacientes diagnosticados como portado
res de linfoma, cltég.lctuallente bajo esquemas de radio o qui
mioterapia, cuando en realidad su padecimiento ses una Hiper-
fllsin Ganglionar Gigante ( Enfermedad de Castleman) beni;ul(ml

que budiera solucionarse con extirpacidn quifﬁrgica de la masa.
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