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Enfermedad de Castleman unicéntrica, una causa infrecuente

de masa cervical

Unicentric Castleman disease, an infrequent cause of cervical mass

Ignacio Cortés E'?, Mario Zelada E.%, Jaime Osorio M.>**

Resumen

La enfermedad de Castleman (EC) describe una serie de desdrdenes
linfoproliferativos de patrones histolégicos similares, pero de etiolo-
gias, presentaciones clinicas y enfrentamientos notoriamente varia-
bles. Se presenta el caso de un paciente que consulté por masa cervi-
cal, cuyo estudio final concluy6 EC unicéntrica, la cual se resolvié de
forma quirurgica. Ademds, se presenta una revisiéon actualizada del
tema, con foco en la enfermedad unicéntrica.

Palabras clave: Enfermedad de Castleman, unicéntrico, masa cer-
vical.

Abstract

Castleman’s disease (CD) describes several lymphoproliferative disor-
ders with similar histological patterns, but with notoriously variable
etiologies, clinical presentations, and management. We present the case
of a patient who consulted with cervical mass, whose final study con-
cluded with unicentric CD, which was treated surgically. In addition,
an updated review of the subject is presented, focusing on unicentric
disease.
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Introduccion

La enfermedad de Castleman (EC) describe
una serie de desérdenes linfoproliferativos de
patrones histoldgicos similares, pero de etiolo-
gias, presentaciones clinicas y enfrentamientos
notoriamente variables. Fue descrita por pri-
mera vez en 1956 por Benjamin Castleman,
quien describi6 13 casos de crecimientos lin-
fonodales tinicos, de localizacién mediastinica,
con semejanzas a un timoma'.

Caso Clinico
Hombre de 29 afios, sin antecedentes

morbidos relevantes, consulta por aumento
de volumen progresivo e indoloro en regién

submandibular derecha, de al menos 7 afios
de evolucion, al interrogatorio sin otros sinto-
mas asociados. Al examen fisico se palpa masa
de, aproximadamente, 4 cm en su eje mayor,
de consistencia firme, poco mévil, en regién
submandibular derecha, sin otras lesiones pal-
pables ni signos al examen orofacial y de pares
craneales bajos. Dentro del estudio destaca
una nasofaringolaringofibroscopia normal y
pruebas de laboratorio normales. Se solicita
estudio con imdagenes de cuello con tomografia
computada (TC) y resonancia magnética (RM)
donde se visualiza masa tinica regular en regiéon
submandibular derecha con captaciéon homo-
génea de contraste y pequenos vasos visibles en
su centro en TC. En la RM destaca una lesién
de morfologia similar a la descrita en el TC,
isointensa en secuencia T'1 e hiperintensa en T2
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(Figura 1). Dado los hallazgos de examen fisico  lesiones (Figura 2). Se completa reseccién de
y estudio radioldgico, se sospecha neoplasia,  la masayla submandibulectomia, envidndose
plantedndose como diagnésticos diferenciales ~ ambas piezas a biopsia. Estudio histopatoldgi-

un sindrome linfoproliferativo versusunaneo-  co concluye que la lesién correspondié a una
plasia primaria de gldndula submandibular. hiperplasia linfonodal folicular y paracorti-

Se procede a realizar reseccion de lalesion  cal, sin elementos sugerentes de malignidad,
yla glandula, encontrandose en el intraopera- ~ compatible con EC, variante hialina/vascular.
torio una masa inica con apariencia morfol6-  Ademds la glindula submandibular fue infor-

gica semejante a adenopatia, sin compromiso ~ mada como normotipica. Paciente presenta
de estructuras adyacentes, pero en intima  buena evolucién postoperatoria, estudio por
relaciéon con la glindula submandibular, la  hematologia concluye EC unicéntrica, actual-
cual de forma macroscépica impresiona sin ~ mente en seguimiento.

Figura 1. Estudio preoperatorio de imagenes. En tomografia computada de cuello (A y B), se muestra masa Unica de aspecto
regular en region submandibular derecha, con realce homogéneo al contraste y pequefios vasos en su centro que también real-
zan. En resonancia magnética (C) en secuencia T2 se observa la masa de caracteristicas hiperintensa en relacion con la glandula
submandibular.

Figura 2. Hallazgos intraoperatorios. Se observa masa cervical de consistencia firme, movil, indolora, en region submandibular
derecha (A). Imagen intraoperatoria, donde se observa la masa en relacion con la gldndula submandibular derecha (B). Pieza
operatoria, con tejido capsular y abundantes vasos alrededor (C).

182 Rev. Otorrinolaringol. Cir. Cabeza Cuello 2022; 83: 181-184



Enfermedad de Castleman unicéntrica, una causa infrecuente de masa cervical - I. Cortés F. y cols.

Discusién

La EC, también conocida como hiperpla-
sia gigante de ganglio linfatico o hamartoma
ganglionar linfético, tiene una incidencia
estimada de 4900-6000 casos anuales en los
Estados Unidos?. Se subdivide en EC unicén-
trica (ECU) si compromete sélo un linfonodo
o multiples linfonodos de una misma estacion,
y EC multicéntrica (ECM) si compromete
linfonodos de mds de una regién’. También,
puede ser descrita, histopatoldgicamente,
como Hipervascular (patrén hialino/vascular
con regresién de centros germinales) mds
frecuente en ECU, Plasmocitico (predominio
de células plasmaticas con centros germinales
hiperplésicos) visto en ECM y un patrén histo-
l6gico mixto™*. En cuanto a patogénesis, se ha
postulado al ECU como un proceso neoplasico
de células dendriticas foliculares, mientras que
el ECM se ha asociado a Herpesvirus Huma-
no-8 (VHH-8) en pacientes inmunocompro-
metidos, aunque también puede instaurarse
de forma idiopética’.

Su presentacién mds frecuente es unicén-
trica, con igual incidencia en ambos sexos
y manifestindose entre la tercera y cuarta
década de la vida**, aunque puede instaurar-
se a toda edad. La ECU es, frecuentemente,
asintomatica y en caso de presentar clinica es
de cardcter compresivo sobre las estructuras
adyacentes al drea en que se encuentra, lo
cual depende de su zona de presentacién. La
mds frecuente es tordcica (64%) y abdominal
(12%), siendo la cabeza y cuello un lugar poco
frecuente con un 15% de los casos aproxi-
madamente®. Dentro de la esfera otorrino-
laringoldgica, se han descrito en la literatura
presentaciones de ECU y ECM amigdalino®,
parotideo’, palatino®, nasofaringeo® y en el
espacio parafaringeo’.

Por otro lado, la ECM es mas frecuente en
varones en la sexta década de la vida y tiene
presentaciones clinicas que varian desde sinto-
mas constitucionales leves hasta aquellos mds
severos, incluyendo citopenias, falla hepdtica,
falla renal y tormenta de citoquinas, pudiendo
devenir en el fallecimiento del paciente®*'". Asi,
el estudio de una ECM demanda la busqueda
de Virus de Inmunodeficiencia Humana (VIH)
y VHH-8 al estar descrita su asociacién con
este cuadro®.
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Asimismo, subtipos de mayor gravedad y
peor pronoéstico de ECM idiopético han sido
descritos, tales como TAFRO (Trombocito-
penia, Anasarca, Fiebre, Fibrosis Reticulinica,
Organomegalia y niveles, habitualmente,
normales de y-Globulina)''. Dado lo anterior,
ante una sospecha de EC debe ser descartada la
variedad multicéntrica debido a su prondéstico
de mayor gravedad>'"'*. El manejo de la ECM
es mds complejo, involucrando una serie de
inmunomoduladores cuya indicacién depende
del subtipo particular de ECM a enfrentar’.

Dada la baja incidencia de la EC y la ines-
pecificidad de sus sintomas, no es infrecuente
que en un inicio sea confundida con otras
patologias de mayor frecuencia, como linfomas
o procesos infecciosos e inflamatorios*. Asi,
el laboratorio de una ECU es, usualmente,
normal o inespecifico, pudiendo encontrarse
anemia, hipergammaglobulinemia y sedimen-
tacion elevada®*. Por ello, el diagndstico de pre-
cision ha de ser, fundamentalmente, a través
de imagenologia e histopatologia, pudiendo
emplearse TC contrastada y/o RM o biopsias
excisionales para certificar el diagndstico. Los
hallazgos imagenolégicos tipicos en el TC son
lesiones bien delimitadas, con hipodensidad
leve o lesiones intensas homogéneas, con realce
intermedio-intenso al contraste. La presencia
de un vaso prominente alrededor de una masa
de caracteristicas ganglionar puede hacer sos-
pechar el diagnéstico, en especial en la variedad
vascular hialina. Aproximadamente, el 10% de
las lesiones tienen calcificaciones internas, que
son caracteristicamente gruesas o muestran un
patrén de ramificacion caracteristico®.

En la RM, se describe que en T1 a menu-
do muestran nddulos o masas isointensos,
bien definidos y homogéneos. Las imdgenes
ponderadas en T2 muestran lesiones hiperin-
tensas y realce homogéneo intermedio en T1
con contraste'?. Se pueden ver vacios de flujo
prominentes, que identifican los vasos que
alimentan la lesion.

En la ECU la reseccién quirtirgica es el
tratamiento de eleccidn, siendo casi siempre
resolutiva®. En caso de que no sea posible
realizar la reseccion se ha descrito a la radiote-
rapia como manejo de segunda linea, seguida
de la embolizacion vy la terapia coadyuvante
con rituximab o siltuximab/tocilizumab®. No
obstante, la ECU tiene buen prondstico'.
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En relacién con el caso presentado, se des-
taca su presentacién larvada, pricticamente
asintomdtica, cuyo estudio de laboratorio y
endoscépico fue normal, siendo el estudio de
imdgenes importante para orientar el diagnos-
tico diferencial de masa cervical lateral. Asi, el
hallazgo de una masa sélida tinica de caracteris-
ticas morfoldgicas similares a una adenopatia,
con captacion homogénea de contraste en TC,
hipercaptacién en T2 de RM vy vascularizacién
central orienta a una ECU de patrdén hialino
vascular y apoya la necesidad de exploracién
cervical y reseccion para estudio histolégico.

Respecto de las masas cervicales laterales,
en poblacidn joven, las causas mds frecuentes
son de etiologfas inflamatorias y congénitas, se-
guidas de las neoplasias benignas de estructuras
cervicales tales como gldndula submandibular,
piel y anexos, tumores neurovasculares, entre
otras. Luego las malignas, siendo lo mas fre-
cuente los sindromes linfoproliferativos'!.
Por otro lado, si bien la EC presenta una
baja incidencia y pudiera considerarse como
diagnoéstico de descarte, especialmente, de un
sindrome linfoproliferativo, es relevante con-
siderar su sospecha en una masa cervical para
orientar el estudio histolégico y, ademads, por el
mejor prondstico comparativo que puede tener
una ECU respecto a algunas de las patologias
anteriormente descritas, asi como la relevancia
de descartar una ECM dada su complejidad de
abordaje y alto riesgo de complicacién.

Conclusion

La EC corresponde a una entidad infre-
cuente, siendo su forma unicéntrica la mas
comun, la cual se debe tener en consideracion
en el estudio de una masa cervical lateral en un
paciente joven. El estudio dirigido sistemdtico
y la sospecha radiolégica previa, respecto de
la masa cervical, son claves para orientar el
andlisis histopatoldgico. Esto, debido a las
implicancias de tratamiento y prondstico que
tiene el diagnéstico de EC en comparacién con
los sindromes linfoproliferativos malignos, su
principal diagnéstico diferencial. Es relevante
una evaluacién por hematologia/oncologia
para descartar enfermedad multicéntrica y para
el seguimiento de la enfermedad y sus posibles
comorbilidades.
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