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RESUMEN

ENFERMEDAD DE CASTELMAN EN EL SERVICIO DE MEDICINA INTERNA
PEDIATRICA DE LA UMAE DEL HOSPITAL GENERAL CMN LA RAZA

La enfermedad de Castleman fue descrita en 1954 y luego definida por Castleman en 1956.
Es una patologia rara y poco entendida, incluida en la categoria de “trastornos
linfoproliferativos atipicos™, la cual ha recibido diferentes nombres: hamartoma ganglionar,
linforreticuloma folicular, hiperplasia ganglionar angiofolicular mediastinal, hamartoma
linfoide angiomatoso y linfoma gigante benigno’.

La literatura describe 3 variantes histoldgicas y dos variantes clinicas?. Las primeras fueron
definidas por Keller y colaboradores como: variante hialino vascular, variante de células
plasmaticas y variante mixta. Benjamin Castleman la describié por primera vez en 1956°.

Se han descrito dos entidades clinicas: una monocéntrica confinada a un solo ganglio
linfatico y una segunda entidad multicéntrica que se caracteriza por linfadenopatia
generalizada, sintomas sistémicos, organomegalia y un curso clinico agresivo.

OBJETIVOS. Describir las caracteristicas clinicas, bioquimicas e histopatoldgicas de la
enfermedad de Castleman en el servicio de medicina interna pediatrica de la UMAE DE
EL CMN LA RAZA.

MATERIAL Y METODOS. De las hojas de registro del servicio de medicina interna
pediatrica se obtendran los casos con sospecha de Enfermedad de Castleman atendidos
del 10 de Enero de 2011 al 1 de Enero de 2016, en los casos confirmados por histopatologia
se obtendra la informacion en hojas elaboradas exprofeso, la cual se presentara en tablas
y graficas.

ANALISIS ESTADISTICO: Se utilizardn medidas de tendencia central y dispersién para
las variables de estudio, se empleara el programa SPSS version 18 ®

DIFUSION

Esta investigacion servira para fines de titulacion, a manera de tesis de posgrado de la
especialidad de Pediatria Médica.



MARCO TEORICO:

La enfermedad de Castleman fue descrita en 1954 y luego definida por Castleman en 1956".
Es una patologia rara y poco entendida, incluida en la categoria de “trastornos
linfoproliferativos atipicos™, la cual ha recibido diferentes nombres: hamartoma ganglionar,
linforreticuloma folicular, hiperplasia ganglionar angiofolicular mediastinal, hamartoma
linfoide angiomatoso y linfoma gigante benigno.

La literatura describe 3 variantes histoldgicas y dos variantes clinicas®. Las primeras fueron
definidas por Keller y colaboradores como: variante hialino vascular, variante de células
plasmaticas y variante mixta®.

Benjamin Castleman la describié por primera vez en 1956. Se han descrito dos entidades
clinicas: una monoceéntrica confinada a un solo ganglio linfatico y una segunda entidad
multicéntrica que se caracteriza por linfadenopatia generalizada, sintomas sistémicos,
organomegalia y un curso clinico agresivo.

Las localizaciones mas frecuentes son, mediastino, cuello y estémago, las menos
frecuentes incluyen axila, pelvis y pancreas®.

La etiologia de la enfermedad de Castleman se desconoce, sin embargo, varias condiciones
han sido asociadas, como inflamacion crénica, inmunodeficiencia, autoinmunidad y valores
aumentados de IL6*.

Recientemente, el herpes virus asociado al sarcoma de Kaposi ha sido implicado en la
etiologia de enfermedad de Castleman multicéntrica. Algunos estudios han encontrado
correlacion entre la cantidad de ADN del HHVS8 y el tejido afectado por enfermedad de
Castleman, o los sintomas provocados por esta enfermedad. A pesar de estos resultados,
no se ha determinado de forma concluyente la asociacion etiolégica de HHV8 vy la
enfermedad de Castleman’.

En su fisiopatologia intervienen multiples factores bioldégicos que producen una
desregulacién inflamatoria traducida en proliferacién linfovascular, como la interleucina-6
(IL-6), que tiene particular relevancia porque estimula la proliferaciéon de células B y se
expresa en los tejidos afectados por enfermedad de Castleman.

Aun mas, algunos estudios experimentales han demostrado que el aumento en la
producciéon de IL-6 puede producir sintomas similares a la enfermedad de Castleman. La
IL-6 del HHV-8 también puede contribuir a la aparicion de enfermedad de Castleman, al
favorecer la induccién del factor de crecimiento del endotelio vascular y la angiogénesis,
asi como también estimular la proliferacién de células B. Otros posibles mediadores para
enfermedad de Castleman son el factor de crecimiento epidérmico y el alfa-interferon®.

La fisiopatogenia de la enfermedad estd marcada por un incremento de la interleucina 6
que a su vez determina un aumento de los niveles del factor de crecimiento endotelial
vascular (VEGF), factor de crecimiento epidermal (EGF) e interferén alfa.



El tipo mas frecuente es el hialino-vascular®, que se caracteriza por foliculos con zona del
manto muy ensanchada, dispuestos en capas concéntricas, con aspecto en “tela de cebolla”
y con uno o dos centros germinales con notable hiperplasia de las células folilares
dendriticas, asi como un vaso sanguineo de pared gruesa, hialinizada, que entra
perpendicular al centro germinal. La zona interfolicular muestra una hiperplasia notable de
vasos sanguineos y las células plasmaticas son escasas® ®.

El tipo de células plasmaticas puede tener foliculos linfoides semejantes a los del tipo
hialino-vascular y lo mas notable es la plasmocitosis, con mantos de células plasmaticas
que dilatan las sinusoides y que también pueden encontrarse en la zona paracortical e
interfolicular®.

Tabla 1.- Descripcion histologica de las variantes de presentacion de la EC

VARIANTES DE EC CARACTERISTICAS HISTOLOGICAS
Presencia de atrofia del centrogerminal rodeado por una zona de manto con linfocitos pequefios con organizacion en
HIALINOVASCULAR capas de cebolla, que posteriormente pasara por un proceso de hialinizacion. También contiene en la zona interfolicular

proliferacion vascular con sinusoides tipicamente obliterados.

Hiperplasia centrogerminal con Ia region interfolicular formada por capas de células plasméticas e

PLASMOCELULAR ) R
hipervascularizacion.

Presenta en la misma zona folicular linfatica degeneracion hialina con capas de células plamaticas mostrando patrones
de los dos grupos descritos anteriormente.

Tomado de Guzman-Fernandez MR, Campoy-Garcia F, Pereiro-Sanchez M, Sastre-Moral
JL. Espectro clinico de la Enfermedad de Castleman. Galicia Clin 2014; 75 (4): 191-194

MIXTA

CUADRO CLINICO

La presentacion clinica dependera del subtipo de enfermedad?.

La variedad unicéntrica, frecuentemente asintomatica, se diagnostica incidentalmente por
estudios de imagen. La zona comunmente afectada son los ganglios mediastinicos, de los
hilios pulmonares y cadena cervical en orden de frecuencia.

Solo algunos casos con histologia plasmocelular presentaron sintomas secundarios a
anemia.

La EC multicéntrica presenta clinica inespecifica y sintomas B como pérdida de peso,
anorexia, fiebre sin foco aparente, sudoracién nocturna. Solo un 10% de los pacientes son
asintomaticos

Esta afeccion puede encontrarse en diferentes regiones del cuerpo entre las que se
destacan: en el cuello (42%), mediastino (31%) y abdomen (23%), aunque hay otros autores
que situan al mediastino como localizacion principal (70%)38

La EC de células plasmaticas afecta tipicamente a mas de un 6rgano, cursa habitualmente
con sintomas generales (astenia, fiebre, mal estado general, hepatoesplenomegalia, etc.),
hipergammaglobulinemia y aumento de la velocidad de sedimentacion globular.

Frecuentemente, se asocia a inmunodeficiencias, infecciones, sarcoma de Kaposi (13%),
linfoma (18%), microangiopatias, carcinomas (colon, rifién y tiroides) y otras afecciones,
como el sindrome POEMS (polineuropatia, organomegalia, endocrinopatia, proteinemia
monoclonal y cambios en la piel) '°. Los pacientes con variedad hialino vascular, unicéntrica
pueden permanecer asintomaticos por meses o afios, o manifestaciones locales, como:
dolor secundario al crecimiento tumoral’.



DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES

Los diagndsticos diferenciales incluyen®: enfermedades inflamatorias (ganglios secundarios
a diverticulitis, colecistitis, apendicitis, pancreatitis, linfadenopatias asociadas a enfermedad
de Crohn y Colitis Ulcerosa, o dentro de las causas inflamatorias la paniculitis mesentérica
cuando se excluyen todas las anteriores), enfermedades infecciosas (adenitis virales,
infeccion por Yersinia Enterocolitica, la cual afecta preferentemente la region ileocecal,
linfadenopatias por virus de la inmunodeficiencia humana -HIV- o por agentes oportunistas
como el Micobacterium avium complex, Micobacterium tuberculosis, infeccion por
Tropheryma Whippelli, responsable de la enfermedad de Whipple), neoplasias (tumor
desmoide en pacientes con antecedentes de cirugia abdominal previa o en pacientes con
Sindrome de Gardner, tumores del estroma gastrointestinal -GIST-) o tumor carcinoide con
extension secundaria mesentérica, linfoma siendo en éste infrecuente las calcificaciones
antes del tratamiento, mesotelioma peritoneal, metastasis de cancer de colon, carcinoma
de ovario, cancer de mama, pulmén, melanoma, Sarcoma de Kaposi en pacientes con
Sindrome de inmunodeficiencia adquirida.

Los hallazgos de laboratorio mas frecuentes son anemia, hipoalbuminemia,
hipergammaglobulinemia, aumento velocidad de sedimentacion globular y de gran variedad
de citoquinas, notablemente de IL-6 e IL-134,

Son imprescindibles las de serologias de VIH y HVH-8 en vista de la importante relacion en
la patogenia de la enfermedad. Imagenolégicamente se pueden categorizar tres patrones:
masa solitaria no invasiva (50%), masa invasiva (40%) y multiples adenopatias confinadas
a un compartimento mediastinal 2. Se pueden hallar en la lesién zonas de fibrosis, necrosis
y degeneracion. La EC muestra calcificaciones en patron arborizante que la caracteriza®’.

La tomografia axial computarizada demuestra los nodulos linfaticos patoldgicos
mediastinicos e hiliares principalmente; también se puede encontrar afectacion pulmonar
con un patron reticular en vidrio deslustrado, engrosamientos pleurales y en menor
proporcién presencia de nédulos pulmonares. 318

La enfermedad de Castleman es un padecimiento policlonal y los casos con enfermedad
multicéntrica evolucionan a padecimientos linfoproliferativos monoclonales malignos, como
el linfoma de células grandes B

TRATAMIENTO

En cuanto al tratamiento, en la forma multicéntrica, se han propuesto diferentes terapias,
como combinacién de radioterapia, quimioterapia y pautas de esteroides, ademas de la
reseccion quirtrgica®8161° En la EC localizada, la exéresis completa quirtrgica es curativa
en todos los casos. Algunos grupos emplean sistematicamente embolizacion prequirurgica,
debido a la alta vascularizacion de este tumor, para evitar el riesgo de hemorragias.’

La variedad unicéntrica con afectacion localizada se beneficia de la reseccién del ganglio
patolégico con una alta tasa de curacién posterior. En los casos de acceso quirurgico dificil
o de compleja exeresis el uso de radioterapia es una buena alternativa, pero es curativa en
menos del 50% de los casos?.



En cuanto a la variedad multicéntrica la decision es mas complicada y el pronéstico menos
favorable. Se han probado multiples lineas terapéuticas sin alcanzar consenso sobre la
pauta de eleccion. Se ha empleado monoterapia con clorambucilo, corticoides,
ciclofosfamida, vincristina y bleomicina, aunque solo se ha demostrado remisién duradera
de la enfermedad con doxorrubicina liposomal y etopdsido oral. También existe buena
experiencia con etoposido a dosis de 100 mg/m |V durante cuatro semanas. Como norma
general debemos considerar que los farmacos administrados como monoterapia son
paliativos y la enfermedad recurre tras un tiempo variable una vez finalizado el tratamiento.

Dentro de los diversos tipos de tratamiento encontramos los glucocorticoides, estos se han
utilizado con frecuencia en la ECM. Siendo la tasa de respuesta favorable un poco variable,
que va de un 60 hasta un 70%, pero generalmente no mantenida, y no deben considerarse
un tratamiento alargo plazo.

En ECM-VHH8+/VIH+ los glucocorticoides aumentan la mortalidad por infecciones vy el
desarrollo de SK. Siendo en la actualidad, la principal indicacion el control inicial de
sintomas, utilizandose por periodos cortos de tiempo o como parte de regimenes de
quimioterapia combinada, como CHOP y CVAD con o sin rituximab'121%-

Actualmente se han realizado varios estudios sobre el tratamiento con terapia bioldgica,
principalmente Rituximab, existe 2 estudios prospectivos de 24 y 21 pacientes
respectivamente, donde se utilizé rituximab a dosis de 375 mg/m2/semana durante 4
semanas, consiguiendo remisiones sostenida y aumento significativo de la supervivencia,
presentando como Unica complicacion una leve exacerbacion de las lesiones del SK'213,

Otra de las nuevas etapas de tratamiento de esta enfermedad, son las terapia blanco con
la utilizacion de anticuerpos monoclonales dirigidos contra IL-6 (siltuximab) o su receptor
(tocilizumab) dicho farmaco se ha usado en Japén desde 2005, mientras que siltuximab ha
sido usado en Estados Unidos en 2014,

En nuestro pais aun esta en fase experimental aun sin ser aprobado para uso en general.

En el siguiente trabajo se describiran una serie de casos clinicos que definen las
caracteristicas clinicas e histologicas de cada una de estas variantes. Ambos pacientes
pertenecen al universo de trabajo de la consulta externa del servicio de medicina interna
pediatrica de esta unidad.



JUSTIFICACION.

La enfermedad de Castleman es una enfermedad poco conocida y muchas veces mal
diagnosticada y/o sub diagnosticada, la frecuencia es baja pero sus manifestaciones
clinicas, bioquimicas son importantes.

Este estudio brindara informacién necesaria para ofrecer al médico pediatra la posibilidad
de pensar en la enfermedad de Castleman cuando un paciente presente adenomegalias y
alteraciones hematologicas.

Y logre ser enviado oportunamente al tercer nivel de atencién para corroborar su
diagndstico por medio de biopsia ganglionar e inicio de tratamiento oportuno.



PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢ Cuales son las caracteristicas clinicas, bioquimicas e histolégicas de la enfermedad de
Castleman en el servicio de medicina interna de la UMAE Hospital General CMN LA RAZA”?



OBJETIVOS
OBJETIVO GENERAL:

e Conocer las caracteristicas clinicas, bioquimicas e histolégicas de la enfermedad
de Castleman en el servicio de medicina interna de la UMAE del Hospital General
CMN LA RAZA

OBJETIVOS ESPECIFICOS

o Describir las caracteristicas clinicas de los paciente con enfermedad de Castleman
en el servicio de medicina interna pediatrica de la UMAE del Hospital General CMN
LA RAZA

e Describir las caracteristicas bioquimicas de la enfermedad de Castleman en el
servicio de medicina interna pediatrica la UMAE del Hospital General CMN LA
RAZA

o Describir las caracteristicas histolégicas de la enfermedad de Castleman en el

servicio de medicina interna pediatrica de la UMAE del Hospital General CMN LA
RAZA
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HIPOTESIS: NO SE REQUIERE
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MATERIAL Y METODOS
DISENO DEL ESTUDIO

TIPO DE ESTUDIO
Observacional, retrospectivo, transversal, descriptivo, serie de casos

POBLACION
Pacientes que cumplan con los criterios de seleccién de la consulta externa de medicina
interna pediatrica de la UMAE del Hospital General CMN LA RAZA

UNIVERSO:
Pacientes pertenecientes a la UMAE del Hospital General CMN LA RAZA que cuenten con
el diagndstico de enfermedad de Castleman.

CRITERIOS DE INCLUSION:
e (Género masculino y femenino
e edad 0 a 16 afos
o Con diagndstico confirmado por histopatologia, de enfermedad de
Castelman en sus dos variantes

CRITERIOS DE EXCLUSION
o Expedientes incompletos

CRITERIOS DE ELIMINACION
e No aplica por el tipo de estudio

12



VARIABLES DE ESTUDIO

EDAD

Definicién conceptual: Tiempo transcurrido a partir del nacimiento 23
Definicion operacional: Afios cumplidos al momento del estudio
Escala de medicién: cuantitativa discreta

unidad de analisis: afios

Genero

Definicion conceptual: género al que pertenece el paciente?
Definicion operacional: masculino o femenino

Escala de medicion: cualitativa

Unidad de analisis: masculino, femenino

FIEBRE

Definicion conceptual: elevacion de la temperatura corporal por encima 38°C?
Definicion operacional: presencia de fiebre en pacientes al momento del estudio
Escala de medicion: cuantitativa

Unidad de analisis: presente, ausente

ANOREXIA

Definicion conceptual: trastorno de origen psicolégico que se caracteriza por un
rechazo sistematico de los alimentos y que se observa generalmente en personas
jévenes; suele ir acompanado de vémitos provocados, adelgazamiento extremo v,
en el caso de las mujeres, desaparicion de la menstruacion. 23

Definicion operacional: presencia de falta de apetito en el paciente al cual se realiza
el estudio

Escala de medicion: cualitativa

Unidad de analisis: presente, ausente

PERDIDA DE PESO

Definiciéon conceptual: reduccion de la masa corporal de un individuo o animal, por
razon de una peérdida promedio de liquidos, grasa o de tejidos como el musculo,
tendon o tejido conjuntivo?

Definicion operacional: presencia de pérdida de peso en el paciente al cual se realiza
el estudio

Escala de medicion: cuantitativa
Unidad de analisis: presente, ausente

DIAFORESIS

Definicién conceptual: excesiva sudoracion puede ser de origen fisioldgico o
patoldgico %

Definicidn operacional: presencia de diaforesis en la historia clinica del paciente al
realizar el estudio

Escala de medicion cualitativa

Unidad de analisis: presente, ausente

ADENOEMGALIA

Definicion conceptual: aumento anormal del tamafio de los ganglios linfaticos y se
acompaiia de alteracion en su estructura.
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Definicién operacional: presencia de adenomegalias a la exploracién fisica del
paciente que se realiza estudio

Escala de medicién cualitativa

Unidad de analisis: presente, ausente

ANEMIA

Definicion conceptual: disminucion en la concentracién de la hemoglobina por
debajo de 2 DE del valor propuesto para la edad y sexo®.

Definicion operacional: medicion de hb sérica al momento del estudio.

Escala de medicién: cuantitativa nominal

Unidad de analisis: presente, ausente

LEUCOPENIA

Definicion conceptual: Disminucion del niumero de leucocitos en la sangre, por
debajo de 4 000 por milimetro ctubico?.

Definicion operacional: medicion de leucocitos séricos al momento de estudio
Escala de medicion: cuantitativa nominal

Unidad de analisis: presente, ausente

TROMBOCITOPENIA

Definicion conceptual: disminucion de la cantidad de plaquetas circulantes en el
torrente sanguineo por debajo de los niveles normales, es decir, con un recuento
plaquetario inferior a 100.000/mm?. 2

Definicion operacional: medicion de plaquetas séricas al momento de estudio
Escala de medicion: cuantitativa nominal

Unidad de analisis: presente, ausente

INMUNOGLOBULINAS

Definicion conceptual: glicoproteinas que actian como anticuerpos. Pueden
encontrarse circulando en sangre, en las secreciones o unidas a la superficie de las
membranas de los linfocitos B. %

Definicion operacional: medicidon de inmunoglobulinas al momento de estudio
Escala de medicion: cuantitativa nominal

Unidad de analisis: Normal, Baja

Definicion conceptual: Una de las cinco clases de anticuerpos humorales producidos
por el organismo, y uno de los mas prevalentes. Se encuentra en todas las
secreciones del organismo, y es el principal anticuerpo de la mucosa de intestinos
y bronquios, saliva y lagrimas. 2

Definicién operacional: medicion de niveles en sangre de IgA al momento de estudio
Escala de medicién: Cualitativa nominal

Unidad de analisis: Normal, Baja

Definicién conceptual: es un tipo de anticuerpo (o isotipo de inmunoglobulina)
presente unicamente en mamiferos. Esta implicada en la alergia (reacciones del tipo
| de hipersensibilidad) y en la respuesta inmune efectiva contra diversos agentes
patégenos, especialmente parasitos. 2

Definicion operacional: medicion de niveles en sangre de IgE al momento de estudio
Escala de medicién: Cualitativa nominal

Unidad de analisis: Normal, Baja

14



IgG

Definicion conceptual: una de las cinco clases de anticuerpos humorales producidos
por el organismo. Se trata de la inmunoglobulina predominante en los fluidos
internos del cuerpo, como son la sangre, el liquido cefalorraquideo y el liquido
peritoneal (liquido presente en la cavidad abdominal). 23

Definicion operacional: medicién de niveles en sangre de IgG al momento de
estudio

Escala de medicion: Cualitativa nominal

Unidad de analisis: Normal, Baja

Definicion conceptual: es uno de los cinco isotipos de inmunoglobulina (G, A, M, E,
D) presentes en seres humanos, constituyendo un 6% de la poblacién presente en
sangre. %

Definicion operacional: medicién de niveles en sangre de IgM al momento de
estudio

Escala de medicion: Cualitativa nominal

Unidad de analisis: Normal, Baja

BIOPSIA.

Definiciéon conceptual: procedimiento diagndstico que consiste en la extraccion de
una muestra total o parcial de tejido para ser examinada al microscopio. %
Definicion operacional: Descripcion del resultado histopatolégico donde se confirma
la enfermedad, en sus variantes conocidas: Unicéntric o policéntrica

Escala de medicion: cualitativa

Unidad de analisis: Unicéntrica, policéntrica

15



RECURSQOS, FINANCIAMIENTO Y FACTIBILIDAD

RECURSOS:

EXPEDIENTE CLINICO
LAPIZ

CUADERNO

TABLA DE VARIABLES
LAP TOP

HOJAS BLANCAS

FINANCIAMENTO

NO SE REQUIRE

16



ASPECTOS ETICOS
El protocolo se sometera a su aprobacion por el comité local de investigacion en salud

La bioética es la disciplina cientifica que estudia la correccién y la bondad de las conductas
humanas. La correccién de las conductas se establece por su consistencia con ciertos
principios, normas o maximas. Su bondad, por la intencién u objetivos con que se llevan a
cabo. Una conducta incorrecta puede ser bondadosa si persigue realizar el bien.

Del mismo modo, no basta con querer ser bueno para realizar conductas correctas desde
un punto de vista ético. Por otro lado, aunque la legislacion obedece a consideraciones
éticas, la concordancia no siempre es perfecta. Es posible que haya disposiciones legales
que no resulten éticas, en cuyo caso no hay el deber moral de cumplirlas (o0 incluso puede
existir el deber de resistirse a ellas), y al contrario, hay obligaciones éticas que no estan
recogidas en las leyes, y en la mayoria de los casos no pueden ni deben estarlo.

En general, las leyes y los principios éticos obedecen a planteamientos conceptuales
diferentes. A menudo las leyes describen sélo lo que nos esta permitido hacer, o mejor
dicho, lo que esta prohibido o no permitido hacer, mientras que la ética orienta sobre lo que
debemos hacer. Ya que la investigacion de salud publica es una actividad humana que,
aunque no sea experimental, se realiza con seres humanos, puede y debe someterse a un
analisis ético.

No existe riesgo ya que se obtendra la informacion de los expedientes clinicos,

garantizando la confidencialidad de la informacién, por lo que no se requiere carta de
consentimiento informado.
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ANEXO 1. HOJA DE RECOLECCION DATOS

FECHA
EDAD
GENERO: Femenino masculino
INICIO DE LA SINTOMATOLOGIA (Fecha)
FECHA DE DIAGNOSTICO (Fecha)
DATOS CLINICOS.
FIEBRE Si No Tiempo evolucion:
PERDIDA DE PESO (KG)
DIAFORESIS: Si No
ANOREXIA Si No
ANENOMEGALIA Si No Sitio:
ANEMIA Si No
LEUCOPENIA Si No
PLAQUETOENIA Si No
INMUNOGLOBULINAS BAJAS: Si No
RXTX.
US CUELLO
US ABDOMEN

TAC: CUELLO O ABDOMEN

BIOPSIA: (VARIABLE HISTO PATOLOG)




CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES

Procedimientos

Marzo

Abril

Mayo

2016

Junio

Julio

Agost

Sep

Nov

Revision de
literatura

Elaboracion
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autorizacion de
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Recopilacién de
informacion

Resultados,
discusiény
conclusiones

Impresion y
publicacion




DISCUSION

La enfermedad de Castleman generalmente aparece en adultos jévenes, sin
predominancia de género, pero puede afectar a personas de cualquier edad. Se
trata de un trastorno infrecuente, existe poca informacién acerca de su
epidemiologia y su incidencia es desconocida aun.

La presencia de adenomegalias en esta enfermedad comunmente desencadena
investigaciones innecesarias e infructuosas en busca de tumores u otras
enfermedades de origen infeccioso, inflamatorio o infiltrativas, todos los cuales
fueron descartados previo al diagndstico en nuestros casos.

Independientemente del subtipo histolégico, la enfermedad se caracteriza por
cambios en la arquitectura de los ganglios linfaticos que afectan a todos los
compartimentos (folicular, germinal y del manto). Los ganglios se observan
agrandados y muchas veces muestran areas cicatriciales, consecuentemente, el
examen citolégico por aspiracion con aguja fina es de muy poco valor, lo cual hace
a la biopsia excisional fundamental y necesaria para establecer el diagndstico
anatomo-patologico.

Desde el punto de vista clinico, no existe un punto de corte en cuanto al diametro
para predecir un resultado anormal en biopsia de ganglio, aunque algunas series
reportan que un tamafio mayor a 2 cm es sugerente de malignidad. Ante la
sospecha de enfermedad hematolégica primaria, la coordinacion del equipo médico,
quirurgico y de anatomia patoldgica es fundamental para obtener una biopsia util
para el diagnéstico, debido a que el tratamiento con glucocorticoides y antibidticos
puede modificar la arquitectura ganglionar y, por lo tanto, el resultado. En los casos
analizados en este estudio se pudo constatar la presentacién atipica de la
enfermedad, sin embargo con el diagnostico histolégico se pudo administrar el
tratamiento de forma adecuada y llevar un control adecuado posterior.

Actualmente consideramos que los casos expuestos son una presentacion inusual
de una patologia poco frecuente como la enfermedad de Castleman.

Estos mismos ejemplifica la complejidad del abordaje diagndstico del espectro
clinica manifestado de primera instancia por los pacientes ya que se encuentra
pocas 0 nulas alteraciones en las lineas celulares descritas previamente en la
literatura y lo mas importante es que debemos mantener una colaboracion estrecha
con los diferentes servicios clinicos con los que cuentan los centros hospitalarios de
alta especialidad, donde la opinién de expertos en cada tema pueden aportar
informacion precisa para llegar al diagnostico de esta patologia y poder ofrecer un
tratamiento oportuno y correcto.
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En conclusién podemos comentar que el estudio de las adenopatias representa un
verdadero reto diagnostico ya que es un hallazgo clinico sumamente comun,
generalmente secundario a procesos benignos, inflamatorios o infecciosos; por
otro lado, puede tratarse, como en estos casos, de la primera manifestacion de
una enfermedad sistémica potencialmente mortal.
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