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RESUMEN

Varén de 38 anos de edad, natural y procedente de Lima, con antecedentes de VIH desde hacia tres anos en
tratamiento, presento sensacion de alza térmica, diaforesis nocturna y tos productiva con expectoracion blanquecina,
se agrego cefalea pulsatil bitemporal y, una semana antes del ingreso, presento dificultad para respirar asociado a
dolor de garganta, disfonia y dolor toracico tipo opresivo de intensidad 6/10. Por persistencia de los sintomas acudié
al Servicio de Emergencia, donde la radiografia de térax evidencié una masa mediastinal por lo que se decidié su
hospitalizacion. La TEM de térax evidencid una masa mediastinal izquierdo, con multiples adenopatias cervicales y
mediastinales;y, la TEM de abdomen mostré una masa en la bifurcacion adrtica y multiples ganglios pararaérticos e
inguinales. La biopsia de ganglio inguinal mostré una histologia compatible con enfermedad de Castleman. Se inicid
quimioterapia, con evolucion favorable y mejoria de los sintomas.

Palabras clave: Enfermedad de Cstleman.Virus de inmunodeficiencia humana.VIH. (DeCS-BIREME)

ABSTRACT

A 38-year-old man from Lima, with a history of HIV for three years in treatment, presented with a sensation of thermal elevation,
nocturnal diaphoresis and productive cough with whitish expectoration; he also had a pulsating bitemporal headache and, one week
before admission, he presented shortness of breath associated with sore throat, dysphonia and oppressive chest pain of intensity
6/10. Due to persistence of symptoms, he went to the Emergency Department, where the chest X-ray showed a mediastinal mass,
so it was decided to hospitalize him. Chest TEM showed a left mediastinal mass, with multiple cervical and mediastinal adenopathies;
and abdominal TEM showed a mass in the aortic bifurcation and multiple pararaortic and inguinal nodes. Inguinal node biopsy
showed histology compatible with Castleman’s disease. Chemotherapy was started, with favorable evolution and improvement of

symptoms.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Castleman (EC) es un grupo heterogéneo
de trastornos linfoproliferativos que comparten
caracteristicas morfologicas comunes en la biopsia de
ganglio linfatico." Existen pocos casos, con un promedio
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de 6 000 a 7 000 en EEUU por afio. De acuerdo a la
presentacion clinica y curso de la enfermedad, se divide en
EC unicéntrica (ECU), localizada y enfermedad reversible
que afecta a un solo ganglio linfatico, 30% de los casos?;
y, multicéntrico (ECM), de caracteristicas sistémico,
progresivo y enfermedad a menudo fatal con linfadenopatias
en miltiples, 70% de los casos.* Mas recientemente, un
subtipo intermedio referido como “EC oligocéntrico” o “EC
regional” afecta a pocos ganglios linfaticos y generalmente
se considera que tiene un curso clinico similar al de ECU.*
Sobre la base de las caracteristicas etiopatogénicas, la ECM
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puede estar asociado a sarcoma de Kaposi relacionado a
herpesvirus tipo 8, ECM (KSHV-ECM)* y EC idiopatica
(ECi), que es KSHV negativo.

KSHV-ECM puede ocurrir tanto en personas que viven
con VIH (PLWH) y en personas inmunocomprometidas
por otras causas. KSHV-ECM que ocurre en PLWH
se puede encontrar en asociacion con otras neoplasias,
incluido el sarcoma de Kaposi, linfomas de células B
(especialmente linfoma de efusion primaria (PEL) vy
Linfoma de Hodgkin.® Es importante destacar que estas
neoplasias se asocian frecuentemente a Epstein-Bar (EBV).
Por lo tanto, la interaccion entre estos virus y el VIH estan
ligados estrechamente.” En algunos pacientes, el sindrome
de citoquinas inflamatorias (KICS) puede representar una
forma prodréomica de KSHV-ECM. ECi generalmente se
subclasifica en ECMi-TAFRO, caracterizado clinicamente

por trombocitopenia, ascitis, fiebre, fibrosis y organomegalia
(TAFRO) y ECMi no especificado de otro modo (ECMi-
NOS), en el que los pacientes no tienen sindrome TAFRO.®
Estos pacientes a menudo tienen trombocitosis, niveles
elevados de inmunoglobulina y plasmacitosis en la médula
osea y en nodos linfaticos.” ECMi puede ocasionalmente
coexistir con POEMS (polineuropatia, organomegalia,
endocrinopatia, trastorno de células plasmaticas
monoclonales y cambios en la piel), y estos casos se
denominan casos asociados a POEMS (ECM-POEMS).

La presentacion clinica puede ayudar con el reconocimiento
de los diferentes subconjuntos de EC, y el diagnéstico a
menudo es complejo. Es importante destacar que todas
las formas de EC pueden demostrar una gama de rasgos
histopatologicos que histéricamente han sido clasificados
en hialinos, subtipos histopatologicos vasculares, de células

Figura C y D: Presencia de tumoracion mediastinal y en bifurcacion de la aorta abdominal (entre las dos iliacas).
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plasmaticas (plasmociticas y/o plasmablasticas) o mixtas.
Todos los pacientes tienden a tener mayor vascularizacion
y al menos algunos centros germinales atréficos. Se han
reportado similitudes y diferencias entre la EC y otras
enfermedades que involucran cambios morfoldgicos en los
ganglios linfaticos.!’ Asi, la EC comprende un espectro de
diferentes trastornos que se puede desentraiiar gracias a la
integracion patologica, habilidades virologicas, oncologicas
y de medicina interna."

Se presenta el caso de un paciente con enfermedad de
Castleman tipo multicéntrico en un paciente con VIH.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente varén de 38 afios con antecedentes de VIH en
tratamiento, TBC pulmonar con tratamiento completo y
sifilis latente. Procedente de Lima, obrero; acudio por el
Servicio de Emergencia con un tiempo de enfermedad de un
mes, caracterizado por sensacion de alza térmica, diaforesis
nocturna, cefalea bitemporal y tos productiva con secrecion
blanquecina, agregandose, una semana antes del ingreso,
dificultad para respirar, dolor de garganta, disfonia y dolor
toracico tipo opresivo. A su ingreso PA 120/80 mm Hg,
frecuencia cardiaca 85 latidos/min, frecuencia respiratoria
18 excursiones/min y SatO, 96%. Se evidencio la presencia
de ganglios cervicales, axilares e inguinales, siendo el de
mayor tamafio de la region inguinal izquierda (2,5 cm x
2,0 cm). Aparato respiratorio: roncuas en el hemitdrax
iazquierdo. Aparato cardiovascular; ruidos cardiacos
audibles de buena intensidad, no se auscultan soplos. El
resto de aparatos y sistemas sin evidencia de alteracion
alguna.

Los examenes mostraron una hemoglobina de 13 g/dl y
la bioquimica sanguinea fue normal. La serologia para
hepatitis viral, HTLV-I, 1I, ANCA y TORCH, VEB y
multiples baciloscopias de esputo fueron negativas. CD4
de 301 células/ml y carga viral <40 copias/ml.

TEM de térax con contraste: evidencia en mediastino de
una masa de aproximadamente 85 mm x 75 mm x 100
mm de bordes definidos, contenido sélido, con captacion
heterogénea de sustancia de contraste, con efecto de masa
sobre vasos y traquea adyacente asociado a adenopatias
ovaladas altamente sospechosas en regién paratraqueal
superior e infraclavicular izquierda de hasta 21 mm x 20
mm; también se evidenciaron adenomegalias axilares
bilaterales, a predominio izquierdo, de hasta 12 mm x 7
mm de aspecto reactivo. TEM de abdomen con contraste:
se visualizé a nivel de retroperitoneo una masa sélida de
bordes definidos, con captacion heterogénea de sustancia
de contraste que media 55 mm x 33 mm, por debajo de
la bifurcacion de la arteria aorta y algunas adenomegalias
paraadrticas en region superior de hasta 13 mm x 10
mm; y, en la region inguinal bilateral se evidenciaron
adenopatias de aspecto reactivo, llegando una a medir 17
mm x 10 mm en el lado izquierdo. Se realizé biopsia del
ganglio inguinal izquierdo: tejido ganglionar con signos
de hiperplasia folicular linfoide y presencia de algunos
centros germinales atréficos; las zonas interfoliculares con
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moderada hiperplasia vascular y con signos de hialinizacion
de su pared; y, con algunas células plasmaticas y signos
de engrosamiento leve de la capsula ganglionar; CD20(+),
CD3 (+), CD23 (+), Bcl-6 (+), Bel-2 (+), VHH-8 (-),
concluyéndose en cuadro histopatologico compatible con
enfermedad de Castleman variedad hialino-vascular.
Evaluado por el Servicio de Oncologia, se inici6 tratamiento
con ciclofosfamida 750 mg/m?, doxorrubicina 50mg/
m?,vincristina 1,4 mg/m? mas rituximab 375 mg/m?.
Durante su hospitalizacion y posterior a la primera
quimioterapi (QT) presentd un cuadro de herpes genital,
agregandose aciclovir por via oral. El paciente fue dado de
alta presentando mejoria clinica.

DISCUSION

La enfermedad de Castleman involucra al menos cuatro
subgrupos, unicéntrica, multicéntrica, que ésta a su vez
puede ser, idiopatica, (ECMi), y la asociada virus de
herpes 8 (ECM-HHVS), ademas de la asociacion con
el sindrome POEMS (ECM-POEMS). La enfermedad
idiopatica multicéntrica puede ser TAFRO y no TAFRO,
en relacion a (trombocitopenia, anasarca, fiebre, reticulina-
fibrosis, organomegalia). En este caso el paciente estaria
relacionado al subtipo multicéntrico idiopatico, debido a
que el HHVS8 fue negativo, y no presentd componente de
POEMS ni TAFRO.

Con respecto a la histopatologia en la enfermedad de
Castleman, se distinguen al menos tres tipos: hialinovascular
o hipervascular, células plasmaticas y patron mixto. El tipo
hialino vascular es mas frecuente en el subtipo unicéntrico,
aunque también en menor proporcion en el subtipo
multicéntrico idiopatico; con respecto al componente
de células plasmaticas, es mas comin en multicéntricos
asociado a HHV8 y POEMS, ademas del tipo idiopatico.
En este caso nuestro paciente fue ECMi, con componente
hipervascular, siendo rara la manifestacion histopatoldgica.
La forma clinica de presentacion fue de adenopatias
cervicales, axilares e inguinales, fiebre intermitente y
disfonia, ademas de masa mediastinal y en la bifurcacion de
la aorta abdominal (entre las arterias iliacas), cumpliendo
con las caracteristicas de ECMi.

El esquema terapéutico varia segun el subtipo, en ECMi
puede clasificarse seglin la severidad (severo y no severo)
y en ambos casos se pueden utilizar anti IL-6, anti CD20,
y quimioterapia si hay compromiso organico y factores
precipitantes de descompensacion.!? En este caso se inicid
esquema con rituximab y QT, debido a alto riesgo de
compresion de via aérea inferior, con buena tolerancia y
respuesta al tratamiento.

En conclusion, los pacientes con VIH y sindrome
linfoproliferativo constituyen son un reto diagnéstico
debido a la amplia gama de diagnosticos diferenciales,
la enfermedad de Castleman en un paciente con VIH,
a menudo, esta asociado a HHVS8 pero en este caso fue
negativo, siendo aun mas rara el subtipo multicéntrico
idiopatico con histopatologia hipervascular.
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