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Mujer de 42 anos con ascitis y presencia de
linfadenopatia generalizada.
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Presentacion del caso
I\/I ujer de 42 anos de edad, originaria y residente del
estado de Chiapas. En febrero del 2001 presentd
disnea, astenia, adinamia, dolor toracico inespecifico, fie-
bre, hematuria, lumbalgia, ascitis y cursé con un cuadro de
oclusion intestinal que amerité laparotomia exploradora en
la cual no se encontraron alteraciones. Después de la
cirugia presento deterioro de su estado general, requiriendo
asistencia mecanica ventilatoria durante 18 dias; cursé con
deterioro de la funcidn renal, elevacion de azoados, oliguria
y albuminuria, asi como falla organica multiple. Su evolucion
tendié a la mejoria, sin embargo, presentd retencion de
liquidos, derrame pleural y pericardico de 150mL, ascitis y
hematuria. Se realizé USG abdominal por el que se descarté
cirrosis hepatica e hipertension portal, y los riflones se
encontraron de tamafo normal. Se manejo con diuréticos y
medidas sintomaticas, evolucionado a la mejoria y
egresando asintomatica.

En agosto del 2003 presentd nuevamente ascitis a tension
sin otra sintomatologia. La exploracion fisica reveld ligero
tinte ictérico, en cuello se palparon pequefas adenomegalias
multiples en la region submaxilar bilateral, submentoniana,
adenomegalias pre y retroauriculares, cervicales anteriores
y posteriores. Los pulmones con disminuciéon del murmullo
vesicular y vibraciones vocales en region basal derecha, a la
percusion submatidez sugerente de derrame pleural minimo,
aproximadamente 10 a 15%. El abdomen se encontré con
aumento de volumen debido a liquido de ascitis, sin red
venosa colateral, la peristalsis era normal, tenia
adenomegalias en regiones inguinales, no dolorosas ni fijas
a tejidos profundos, las extremidades sin edema.

En los estudios efectuados se encontré: Urea, 218 mg/dL;
BUN, 101.8 mg/dL; Creatinina, 4.3 mg/dL; albuimina, 2.1 g/dL;
potasio, 4.0 mEg/L; sodio, 133 mEg/L; Hb, 7.9 g/dL; leucocitos,
29.1x10%mm?; plaquetas, 590x10%/mmé.

Requirié transfusion de concentrados eritrocitarios y
plaquetarios. La B2-microglobulina fue de 4814 mg/dL. La
radiografia de térax mostrd ensanchamiento del mediastino,
una tomografia de térax evidencié tumoracion en mediastino
anterior (Figura 1) y en el ultrasonido pélvico habia liquido
libre en cavidad con utero y anexos normales (Figura 2). El
aspirado de médula dsea revel6 cambios megaloblasticos y
dafo téxico medular. Biopsia de hueso normal. En ascitis se
determind adenosindeaminasa y BAAR, asi como
Papanicolaou, con resultados negativos. Se realizé biopsia
excisional de adenomegalias cervicales reportando
hiperplasia angiofolicular (Enfermedad de Castleman de tipo
Hialino-Vascular) sistémica, (Figura 3).

Comentario clinico

La enfermedad de Castleman, descrita en 1956, también
llamada hiperplasia linfoide angiofolicular, consiste en proli-
feracion masiva del tejido linfoide.'

Se han descrito tres variantes histoldgicas, la hialino
vascular, de células plasmaticas y la mixta. Clinicamente
puede presentarse en forma localizada en la que el 80% de
su estirpe histoldgica es hialino vascular y cerca de 20% de
células plasmaticas y ocasionalmente mixtas. La variedad de
células plasmaticas es mas comun en nifos y jovenes, y se
presenta como tumores mediastinales y abdominales, rara-
mente adenopatias periféricas, cursa con anemia,
hipoalbuminemia, hipergammaglobulinemia, velocidad de
sedimentacion globular elevada, hemoptisis, pérdida de peso
y fiebre.™3

La forma sistémica generalmente es de células
plasmaticas, aunque ocasionalmente puede ser hialino
vascular 6 mixta con menor frecuencia. A diferencia de la
enfermedad localizada cursa con linfadenopatia generaliza-
da y tiene un curso agresivo, usualmente fatal, puede cursar

* Correspondencia y solicitud de sobretiros: Senen Lopez-Krauletz Departamento de Medicina Interna. Hospital de Especialidades del
Centro Médico Nacional Siglo XXI. IMSS. Av. Cuauhtémoc No. 330, Col. Doctores, C.P. 06700 México, D.F.

Gac Méd Méx Vol. 141 No. 3, 2005

223

(www.anmm.org.mx)



Enfermedad de Castleman
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Figura2. Ultrasonido abdominal que muestraliquidolibreintrabdominal.

con complicaciones infecciosas y con riesgo de transforma-
cién tumoral, como linfoma y sarcoma de Kaposi.

Se han encontrado secuencias de DNA del herpesvirus tipo
8, que contienen un homdlogo de la IL-6 humana en su genoma
que estimula y actia como un factor de crecimiento en diversas
entidades, incluyendo el sarcoma de Kaposi, la enfermedad de
Castleman sistémica y el mieloma multiple, asociando al
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Figura3. Foliculolinfoide que muestra centro germinativo prominente

con proliferaciony hialinizacion vascular rodeado por linfocitos que

se distribuyen en capas concéntricas.

sindrome de POEMS con el mieloma otoesclerdtico en 90% de
los casos y en la enfermedad de Castleman generalizada en
60% de los casos.'*57° En este caso, la paciente cursé con
datos clinicos para POEMS incompleto. En ocasiones se
asocia a amiloidosis renal tipo AA pudiendo ésta cursar con
sindrome nefroético y falla renal.2 En nuestro caso ocurrié ésto.

En la enfermedad de Castleman localizada, el tratamiento
es quirurgico, demostrando ser efectivo y curar la enfermedad
sin evidencia de recurrencia, con un buen prondstico; sin
embargo en casos de cirugia incompleta existe el riesgo de
recidiva.'? En estos pacientes es conveniente realizar la
linfocentellografia con galio 67 en busca de ganglio centinela
para normar la conducta quirdrgica, ya que existen informes
de recaidas de la enfermedad nueve afos después del
diagndstico inicial.®

En la enfermedad generalizada ¢ sistémica, la conducta
terapéutica es mas controversial, algunos autores manejan
unicamente medidas generales de acuerdo al estado clinico
del paciente, a la variedad histoldgica, a la afectacién de
diferentes 6rganos, a las alteraciones en parametros de
laboratorio, a la afectacion del mediastino y a la presencia de
ascitis. En funcion a estos resultados se han utilizado diversos
esquemas de quimioterapia con respuestas hasta de remi-
sion completa. Sin embargo existen casos de recidiva, requi-
riendo en la mayoria de los esquemas tratamiento de sostén
mediante esteroides a dosis de 20-30mg/dia de prednisona,
con el riesgo de mayor dafo al sistema inmunolégico, ya de
por si deteriorado en estos pacientes y, las complicaciones
infecciosas siendo una causa importante de muerte en este
grupo de pacientes. Asi mismo se ha obtenido respuesta
parcial a la radioterapia, e incluso a quimioterapia mas cirugia
en algunos casos. Sin embargo, la transformacién a sarcoma
de Kaposi, o a linfoma de células T, desde los 10 meses hasta
los 13 afos, con un prondstico fatal, sobretodo cuando se
asocia a variedad de células plasmaticas, teniendo un pro-
néstico mas favorable en la enfermedad sistémica, variedad
hialinovascular, como nuestra paciente."? La paciente que
nos ocupa hasta el momento de esta publicacion se encuen-
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tra asintomatica sin datos de enfermedad activa. Su control en
la consulta externa debera prolongarse durante varios afos.
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