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CASOS CLINICOS

Enfermedad de Castleman como causa
de sindrome nefrotico e insuficiencia renal

en una gestante
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ABSTRACT

Castleman’s disease, a rare disorder characterized
by benign proliferation of lymphoid tissues, generally
presents as a solitary mediastinal mass. We report a
case of this disease during pregnancy.

INTRODUCCION

La enfermedad de Castleman (EC) es una forma
rara de hiperplasia linfoide benigna en la que se dis-
tinguen 2 variedades histolégicas: hialinovascular y
plasmocelular!. En la primera (la més frecuente, ya
que supone el 90% de los casos), los foliculos mues-
tran una proliferaciéon vascular e hialinizacién de
centros germinales. La forma plasmocelular se carac-
teriza por una proliferacion difusa de células plasma-
ticas®. Clinicamente, se distingue una forma unica,
cuya localizacién mads frecuente es el mediastino,
pero también se describe en cuello, axila, ligamento
ancho, retroperitoneo, extremidades y nasofaringe;
y una forma multiple, caracterizada por adenopatias
multiples de diferentes localizaciones®®. La presenta-
cion clinica de las formas hialinovascular y plasmoce-
lular suelen ser diferentes. Mientras la hialinovascular
es generalmente asintomatica, la plasmocelular cursa
frecuentemente con un cuadro de afectacidn sistémica
con fiebre, anemia, elevacién de la VSG, hipergam-
maglobulinemia e hipoalbuminemia. Estas alteracio-
nes ceden normalmente al extirpar la lesion.

CASO CLINICO

Paciente diagnosticada 10 afios antes de EC. La en-
fermedad se inicidé con un sindrome febril, anasarca
generalizada, adenopatias periféricas y abdominales,
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un cuadro de glomerulonefritis membranoproliferati-
va con insuficiencia renal aguda, anemia hemolitica e
hipergammaglobulinemia. Su primera gestacion se
controlé en la consulta de alto riesgo obstétrico de
nuestro centro, y Unicamente curso con artralgias me-
cdnicas migratorias ocasionales sin repercusion fun-
cional, rigidez matutina y tumefaccién articular. Los
controles analiticos y ecograficos estuvieron dentro
de la normalidad en todo momento. Cursé con cifras
de hemoglobina de 11,9 g/dl, urea de 16 y creatinina
de 0,59 en las analiticas del tercer trimestre, y un feto
con sometometria y crecimiento dentro de los percen-
tiles adecuados. En la semana 42 de gestacién se rea-
liz6 preinduccién con gel de dinoprostona intracervi-
cal y posterior induccién médica reglada de parto con
amniorrexis y perfusién oxitécica. Se indicé una ce-
sarea por fracaso de induccién y nacié un varén de
3.300 g, test de apgar 9/9 y pH arterial de 7,08. Desde
el momento del diagndstico inicial hasta su segundo
embarazo, la paciente se encontraba asintomadtica con
remision total de la enfermedad. Stbitamente se ini-
cia un cuadro de edemas, aumento ponderal e incre-
mento en las cifras de presidn arterial. Analiticamente
presenta cifras de proteinuria en rango nefrético, lle-
gando a 10 g/ml, urea de 60 y creatinina de 1,25. Con
el diagnéstico de sindrome nefrético con insuficiencia
renal dentro del contexto de una EC, se decide termi-
nar la gestacion en la semana 10 de amenorrea por la
presencia de importante riesgo materno.

DISCUSION

La hiperplasia angiofolicular del ganglio linfatico o
EC es una entidad clinicopatolégica que se presenta
con una muy baja incidencia’. La describié por pri-
mera vez Castleman en 19568, Se presenta sin dife-
rencias en cuanto a sexo o edad’. Hay diferentes sin6-
nimos para esta condicién: tumor gigante benigno
linfomatoso, hamartoma de los ganglios linfaticos, hi-
perplasia angiofolicular de los ganglios linféticos, an-
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giomatosis linfoidea o hiperplasia gigante de los gan-
glios linfaticos. Es un extrafio desorden linforreticular
que se caracteriza por proliferacién benigna de tejido
linfatico. Clinicamente se diferencian 2 formas; una
forma sistémica o multiple o multicéntrica, y otra for-
ma solitaria o dnica o unicéntrica!. Desde el punto de
vista anatomopatolégico, la enfermedad se clasifica
en otros 2 tipos bien definidos: el hialinovascular y
otro llamado de células plasmaticas. Ambos subtipos
se encuentran en los extremos de un espectro amplio
y variable, y son frecuentes los casos con rasgos his-
toldgicos intermedios!s. Clinicamente, la forma loca-
lizada suele manifestarse como una masa asintomati-
cay aislada’®, generalmente de estirpe benigna, y cuya
localizacién més frecuente es en el mediastino'?, o
mds raramente en otras localizaciones del organismo
como son: abdomen, axilas, pelvis o incluso visceras
como el pancreas; ocasionalmente, cuando se trata de
masas grandes, pueden manifestarse con sintomas de
compresion local sobre otros 6rganos'!. La forma ge-
neralizada o multicéntrica de la EC afecta a mds de
un 4rea de la economia, y cursa con sintomatologia
sistémica, mds frecuentemente con sindrome constitu-
cional (astenia, anorexia, adelgazamiento y fiebre),
adenopatias mediastinicas y hepatoesplenomegalia.
La forma multicéntrica normalmente tiene una peor
evolucién y prondstico en comparacién con las for-
mas localizadas'?. La etiologia y la etiopatogenia de
la EC son desconocidas'?, aunque rasgos clinicos y
analiticos similares a los de la linfadenopatia inmuno-
blastica sugieren una patogénesis relacionada con una
respuesta inmunitaria inadecuada'; acerca de este he-
cho algunos autores apuntan la presencia de una dis-
funcién en la produccién de interleucina (IL)-6'16,
La EC se ha visto asociada a otras entidades como
son: el sindrome POEMS'"’, la amiloidosis'?, el plas-
mocitoma, la enfermedad de Hodgkin u otros linfo-
mas. Aunque se produce una proliferacién benigna de
tejido linfatico, hay la posibilidad de malignizacién
de esta enfermedad. Vasef et al'® describen un caso de
progresién de un caso de EC a un linfoma maligno;
mas recientemente se ha observado en pacientes con
infeccién por el virus de la inmunodeficiencia huma-
na (VIH) o sarcoma de Kaposi®. El tratamiento de la
EC es, siempre que se pueda, la extirpacién quirdrgi-
ca de la masa o de las masas, con o sin tratamiento
quimioterdpico posterior. En cuanto a las complica-
ciones renales de la EC, éstas son poco frecuentes y
entre ellas se incluyen la enfermedad por cambios mi-
nimos, la glomerulonefritis mesangiocapilar, la glo-
merulonefritis membranosa y la glomerulonefritis
proliferativa mesangial, asi como la amiloidosis®'. El
tratamiento de la EC y la posible desaparicién de la

amiloidosis y glomerulonefritis es un dato controver-
tido y poco claro de esta entidad; Keven et al?* descri-
ben la regresién de la amiloidosis y del sindrome ne-
frético preexistente tras la extirpacién quirtirgica de
una masa adenopdtica en un caso de EC; aunque di-
cha evolucién no es posible predecirla en todos los
casos de EC, ya que hay algunos de ellos en los que
disminuye el sindrome nefrético después de extirpar
el tumor, pero los depésitos de amiloide renales per-
sisten y, sin embargo, en otros casos no disminuye el
sindrome nefrdtico. Asimismo esta descrita la dismi-
nucién de las manifestaciones de la enfermedad con
importante mejoria en algunos casos después de ad-
ministrar colchicina®.

Desde el punto de vista ginecoobstétrico, la EC se
manifiesta principalmente como masas de localiza-
cién abdominal o vaginal. Abramov et al** indican la
oportunidad de incluir la EC en el diagnéstico dife-
rencial de las masas retroperitoneales diagnosticadas
durante la gestacion. Clinicamente, se presenta con
mads frecuencia como dolor abdominal o sangrado ge-
nital**?, Durante la gestacién puede iniciarse como
masa abdominal, pélvica o genital, como sangrado
genital o como dolor abdominal de tipo célico®. Pa-
raskevaides y Wilson?’ describen una extrafia forma
de inicio de EC durante el puerperio en una paciente
con un nédulo axilar doloroso de importante tamafio.
El diagnéstico de las masas se realiza con técnicas ra-
diol6gicas®® y, en cualquier caso, la confirmacién me-
diante histopatologia. Dentro de las complicaciones
que pueden aparecer durante el embarazo se encuen-
tran la asociacién frecuente con anemia hemolitica de
la EC, que puede agravar los estados anémicos de las
gestantes, el inicio de dichas masas durante el emba-
razo, cuadros de abdomen agudo, laparotomias duran-
te el embarazo y la posibilidad de parto prematuro®.
Goh et al*® describen un caso de masa pélvica que ha-
cia de tumor previo al producir oclusién vaginal; di-
cha masa es una manifestacién frecuente de la EC du-
rante el embarazo*-!32,

CONCLUSIONES

La EC es una infrecuente condicién que de forma
aislada puede complicar el embarazo. Se han descrito
casos de inicio durante el embarazo con episodios de
dolor intenso y laparotomia a las gestantes. Dentro de
las complicaciones mds frecuentes en gestantes se en-
cuentran: agravamiento de la enfermedad renal pree-
xistente, la aparicién de anemia hemolitica, el sangra-
do genital, el parto prematuro y la apariciéon de
tumores previos que dificulten el parto vaginal.
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RESUMEN

La enfermedad de Castleman es una rara entidad

que se caracteriza por proliferaciéon benigna de tejido
linfatico, generalmente se presenta como una masa
medastinica aislada. Se describe un caso de esta en-
fermedad durante el embarazo.
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