=

PERMANYER

’ '.) Check for updates

REVISTA ARGENTINA DE RADIOLOGIA

CARTA CIENTIFICA

Enfermedad de Castleman del retroperitoneo. Reporte de caso

Castleman disease of the retroperitoneum. Case report
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Estimados editores:

La enfermedad de Castleman es una afeccién hema-
tologica y un trastorno linfoproliferativo heterogéneo
raro. Se estima que tiene una incidencia aproximada
de 1 por cada 100.000 pacientes. Fue descrita por
primera vez por Benjamin Castleman en 1954. Se cla-
sifica en enfermedad unicéntrica y multicéntrica'.

Presentamos el caso de un paciente con diagnos-
tico por imagen y confirmacion por patologia de sub-
tipo unicéntrico que fue llevado a reseccion quirdrgica
completa, y se descartd con tomografia por emision
de positrones (PET-CT) que tuviera compromiso mul-
ticéntrico, llevando al paciente a la curaciéon completa
de la enfermedad.

Se trata de una mujer de 25 afios con antecedente
de hipotiroidismo que consulté por una masa palpable
en el mesogastrio, sin dolor ni otros sintomas gastroin-
testinales. Se realizd ecografia de abdomen que mos-
trd6 una masa sdlida, retroperitoneal, paraadrtica
izquierda, adyacente al musculo psoas. Se comple-
mentd entonces con tomografia computada (TC) de
abdomen contrastada, encontrando una masa de
8 x 5,6 cm, con realce homogéneo con el medio de
contraste, sin zonas de necrosis ni calcificaciones, sin
invadir las estructuras adyacentes y en estrecha rela-
cién con el musculo psoas (Fig. 1). Se solicité una
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resonancia magnética (RM) contrastada para mejor
caracterizacion. Dicha masa presentaba intensidad de
sefial homogénea, isointensa en T2, hipointensa en
T1, con restriccion a la difusion (alta sefial en el DWI
y baja sefial en el ADC), y realce temprano homogé-
neo e intenso con el medio de contraste (Fig. 2), aso-
ciado a varios ganglios retroperitoneales. Se sugirio
como primera posibilidad linfoma retroperitoneal. Se
realizd biopsia y reseccion de ganglio retroperitoneal,
con reporte de patologia de enfermedad de Castleman
hialinovascular.

La paciente fue llevada a reseccion quirdrgica de la
masa y se descartd enfermedad multicéntrica por
PET-CT con 18F-fluorodesoxiglucosa (18F-FDG) seis
meses después del procedimiento quirurgico (Fig. 3).

La enfermedad de Castleman ha tenido diferentes
nombres a lo largo de los anos, como hiperplasia
angiofolicular, hiperplasia gigante de ganglios linfati-
cos, linfoma gigante benigno y hamartoma de ganglios
linfaticos?.

Se clasifica en dos tipos: enfermedad de Castleman
unicéntrica y multicéntrica; y segun su patrén histold-
gico, puede ser hialinovascular o de células plasmati-
cas. El tipo unicéntrico esta localizado en un érgano y
presenta mejor prondstico. El multicéntrico afecta més
de un dérgano, causa sintomas inespecificos y presenta
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Figura 1. TC de abdomen con contraste en fase venosa
en plano axial (A), sagital (B) y coronal (C). Se observa
una masa redonda, retroperitoneal, paraadrtica
izquierda (flechas rojas), que mide 8 x 5.6 x 4.6 cm,
adyacente al masculo psoas, con realce homogéneo
con el medio de contraste, sin calcificaciones ni zonas
de necrosis. No hay invasion de las estructuras
adyacentes.

mayor morbimortalidad. Aunque no se considera una
lesion neoplasica, si esta asociada con mayor riesgo
de desarrollar linfoma difuso de células B y sarcoma
de Kaposi®.

Se tiene poco conocimiento acerca de su fisiopato-
logia, pero en los ultimos afos se ha relacionado con
el virus de la inmunodeficiencia humana, el virus her-
pes humano tipo 8 y otras infecciones o patologias,
como el sarcoma de Kaposi. Se cree es por una hiper-
proliferacién de linfocitos B provocada por la expresion
de interleucina 6 que conlleva una diferenciacion de
células plasmaticas.

Se puede presentar a cualquier edad, aunque hay
predominio en la tercera y la cuarta décadas de la
vida, con mayor proporcion de mujeres en el tipo
unicéntrico, mientras que para el multicéntrico hay
predileccion por los pacientes en la quinta y sexta
décadas de la vida, con mayor proporcién en los
hombres*.

Cuando aparece la enfermedad, afecta con mayor
frecuencia a los ganglios linfaticos del cuello, el medias-
tino y el abdomen, y con menor frecuencia al pulmén,
la laringe, la parétida y el pancreas®.

Las manifestaciones clinicas son variables y pueden
ir desde una lesion localizada asintomatica hasta linfa-
denopatias sistémicas generalizadas con sintomas
graves. Generalmente hay presencia de sintomas B,
como pérdida de peso, anorexia, diaforesis nocturna y
fiebre sin foco; ademas, puede haber signos como
masas palpables por adenopatias, esplenomegalia,
hepatomegalia y con menor frecuencia anasarca.
Dentro de los hallazgos de laboratorio es posible
encontrar anemia, hipoalbuminemia y aumento de la
velocidad de sedimentacién. Su diagndstico preopera-
torio es dificil debido a que la clinica y los hallazgos
radioldgicos tienen caracteristicas muy inespecificas,
y la puncién con aguja fina suele ser insuficiente®.

Entre las imagenes diagndsticas, el método de refe-
rencia es la PET/CT con 18F-FDG por su alta avidez
de captacién’. Ademas, se puede complementar con
biopsia del ganglio con la mayor captacion de 18F-
FDG. Por TC, los hallazgos destacan adenopatias
difusas, homogéneas y que pueden tener calcificacio-
nes (hallazgo que no es comun en los linfomas).
Pueden tener realce con el medio de contraste, de
predominio en la periferia durante la fase arterial, y
realce homogéneo durante la fase portal. Como hallaz-
gos adicionales, puede observarse esplenomegalia o
hepatomegalia®.

En la RM, el comportamiento de las lesiones es de
intensidad de sefal similar o hiperintensa respecto al
musculo en las secuencias ponderadas en T1 y pre-
sentan realce con el gadolinio. En las secuencias pon-
deradas en T2 generalmente son hipointensas. En las
secuencias de difusion tienen restriccion a la difusion,
con valores bajos en los mapas de ADC®.

En cuanto al tratamiento, la enfermedad unicéntrica
Se maneja con reseccion quirdrgica completa y es
curativa en la mayoria de los casos. En la enfermedad
multicéntrica, en general se requieren de tratamientos
mas agresivos, como radioterapia, quimioterapia y pau-
tas de esteroides®.

En el caso de nuestra paciente, sigue en controles
con hematologia posterior a la reseccién quirurgica. Se
descarté compromiso por virus herpes humano tipo 8
y compromiso multicéntrico con PET-CT con 18F-FDG
6 meses después del tratamiento quirdrgico (Fig. 3).
Esta asintomética y con curacién de la enfermedad.

En conclusion, la enfermedad de Castleman es un
trastorno linfoproliferativo raro, que puede tener mul-
tiples manifestaciones clinicas, desde ser un hallazgo
incidental en un paciente asintomatico hasta provo-
car numerosos sintomas y compromiso sistémico.
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Figura 2. RM contrastada en secuencias DWI (A) y mapa ADC (B), T1 pre- y posgadolinio (C y D), y T2 con saturacion
grasa (E). La masa retroperitoneal tiene intensidad de sefial homogénea, es hiperintensa en las secuencias
ponderadas en T2 (E, flecha amarilla) e isointensa al muasculo en las secuencias ponderadas en T1 precontraste con
realce homogéneo con el gadolinio (C y D, flechas amarillas), y presenta marcada restriccion de la difusion

(A 'y B, flechas verdes).
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Figura 3. PET-CT con 18F-FDG. Desaparece la masa retroperitoneal izquierda por la reseccién quirlrgica, sin
encontrar focos de aumento anormal del metabolismo glucidico. Se descarta enfermedad multicéntrica.

Los hallazgos por imagenes en TC, PET-CT y RM certero y un tratamiento multidisciplinario, evitando
deben ser conocidos y correctamente interpretados asi tratamientos sistémicos innecesarios y mejorando
para, junto con el clinico, llegar a un diagndstico el prondstico y la calidad de vida de los pacientes.
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