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Enfermedad de Castleman unicéntrica pélvica

Castleman’s disease of the pelvis

La enfermedad de Castleman (EC) es un desorden linfoproli-
ferativo poco frecuente con dos formas clinicas de presen-
tacién bien diferenciadas: la forma unicéntrica, de buen
pronéstico, y la forma difusa o multicéntrica, de prondstico
mas sombrio. La localizacién mas frecuente en la forma
unicéntrica es la mediastinica, hasta en dos tercios de los
casos, siendo otras localizaciones diferentes a esta mas raras.
Presentamos el caso de una paciente joven que debuté con una
masa retroperitoneal Unica con adenopatias locorregionales
asociadas cuyo diagnéstico final tras la exéresis quirdrgica
resulté ser de CE unicéntrica.

La paciente es una mujer de 19 afios que consulté por algias
pélvicas en su hospital de referencia. Se practicé una ecografia
abdominal que hallé una masa sélida, inica de 8 cm localizada
en fosa iliaca izquierda, sospechosa de teratoma ovarico. Es
intervenida quirtirgicamente objetivandose uno &rganos
genitales internos normales y una tumoracién sélida retro-
peritoneal, sobre el paquete vascular iliaco izquierdo, intima-
mente adherida a él, decidiéndose el cierre de la laparotomia y
la derivacién a nuestro centro. En nuestro centro, se practicé
un examen analitico completo que incluia una bioquimica
completa, hemograma y coagulacién que fueron normales. Se
practicé una TAC toracica, abdominal y pélvica que informé de
la presencia de una masa pélvica Unica en regién pélvica con
un tamafo de 9 x 7 x 6cm, con pequeiias calcificaciones
lineales difusas y sin infiltracién de estructuras vecinas (fig. 1).
La lesién estaba ampliamente vascularizada, objetivindose
un paso precoz del contraste intravenoso desde su aporte
arterial al territorio venoso sistémico. Se practicé una
arteriografia que dibujé el aporte vascular arterial de la lesion,
formado por ramas procedentes de las arterias iliaca externa e
interna, procediéndose a la realizacién de una embolizacién
arterial de la misma (fig. 2) como paso previo a la extirpacién
quirdrgica que se realiz6 asociando una linfadenectomia
pélvica del territorio iliaco izquierdo. La paciente fue
dada de alta sin incidencias en el 6.° dia postoperatorio. El
andlisis definitivo de la pieza y de los ganglios linfaticos
remitidos descarté la naturaleza sarcomatosa de la lesién y
confirmé el diagnéstico de CE unicéntrica hialinovascular
sin afectacién de ninguno de los 19 ganglios remitidos.

La paciente se encuentra libre de enfermedad un afio después
de la cirugia.

La CE es un desorden linfoproliferativo raro. Fue descrita
inicialmente en 1956 en localizacién mediastinica, siendo
poco frecuente la afectacién fuera del mediastino®. Consta de
dos formas claramente diferenciadas tanto en la extensiéon de
la enfermedad, como en la histologia y el pronéstico de las
mismas. La CE unicéntrica es mds frecuente en pacientes
inmunocompetentes, histolégicamente de tipo hialino-vascu-
lar y de buen pronéstico. La forma difusa, «<EC multicéntrica»,
de tipo fusocelular, a menudo con afectacién de érganos fuera
del territorio linfatico estd asociada con un peor pronéstico y
aparece en pacientes inmunodeprimidos, especialmente en
aquellos con infeccién por el virus HHV-8°. Se admite también
la forma mixta, con caracteristicas histolégicas y pronoésticas
intermedias entre las dos anteriores.

La incidencia de la forma multicéntrica en pacientes VIH
positivos es baja (2%)*. En su etiopatogenia esta involucrado el
HHV-8, virus relacionado con el sarcoma de Kaposi, y otros
linfomas no Hodgkin de alto grado B. Se acepta que el VHH-8
condiciona un peor pronoéstico en la EC, aumentando la carga
viral en las exacerbaciones de la enfermedad, secretando
grandes cantidades de IL-6 e IL-10 virales®.

Mientras que las manifestaciones clinicas de la forma difusa
no difieren de otros desérdenes linfoproliferativos’, esto es:
astenia, fiebre, sudoracién nocturna y pérdida de peso, las
formas localizadas de la enfermedad, especialmente las que
aparecen fuera del mediastino como en nuestro caso, plantean
en ocasiones un diagnéstico diferencial complejo. Asi en
nuestra paciente, la presencia de una masa en la region pélvica,
intensamente vascularizada y con adenopatias locorregionales
asociadas, hizo plantearse el diagnéstico diferencial con otros
tipos de neoplasias, fundamentalmente las de naturaleza
sarcomatosa. No obstante el diagnéstico histopatolégico de la
lesién precisa de una extirpacién radical de la misma.

Esta EC localizada es mdas a menudo un desorden
linfoproliferativo aislado que afecta a pacientes mas jévenes,
sin asociacién con el HHV-8, siendo en el 90% de los casos la
variante hialinovascular, igual que en nuestra paciente. La
mayoria de los pacientes estan asintomaticos al diagnéstico,
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Figura 1 - TAGC pélvico. Obsérvese la presencia de una masa
pélvica adyacente a los vasos iliacos con adenopatia
adyacente. Presenta alguna calcificacién en su interior y
genera un desplazamiento de la vejiga.

Figura 2 - Arteriografia. Mapa vascular arterial iliaco de las
ramas que irrigan la lesion (izquierda) y embolizaciéon
preoperatoria de las mismas (derecha) como estrategia
para reducir el sangrado operatorio.

con una edad media de 35 afos, sin predominio de género. El
70% de los casos la enfermedad estaba en el térax (mediastino
e hilio pulmonar) siendo la segunda localizacién mas
frecuente la abdominopélvica®®.

En las formas localizadas, se alcanza la curacién tras la
extirpacién completa de la lesién, sin tratamiento adyuvante
posterior, como en nuestro caso, no habiéndose descrito
recurrencias de la misma. En aquellos pacientes en los que las
lesiones no han podido ser resecadas completamente, el
tratamiento con radioterapia a dosis de 30 a 45 Gy puede
suponer una alternativa terapéutica con tasas de respuesta

completa de hasta el 40%'°. Es importante el seguimiento de
este tipo de pacientes ya que presentan un riesgo elevado de
desarrollar un linfoma, aun en los pacientes en los que se
consiguié una reseccién completa.
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