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Por Enfermedad De Castleman. Reporte De Caso
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RESUMEN

La enfermedad de Castleman (hiperplasia linfoide angiofolicular), es un raro y poco frecuente trastorno linfoproliferativo de curso benigno con manifes-
taciones clinicas de presentacion usual en el abdomen, region axilar y mediastinal. Histoldgicamente existen tres variantes histoldgicas: la hialino vascu-
lar (80-90%), la plasmocelular (10%) y la mixta (2%). El tratamiento es la reseccion quirurgica tumoral por el alto riesgo de malignizacidn y diseminacion
tumoral. Se presenta el caso de un paciente de masculino de 28 afios quien consulté por un cuadro clinico tipico de apendicitis aguda, y transoperatoria-
mente se encontré una masa tumoral apendicular con obstruccion parcial de la valvula ileocecal por lo que se realizd la reseccidn quirdrgica amplia (he-
micolectomia derecha) y se obtuvo el resultado histopatolédgico de enfermedad de Castleman hialino vascular. Se ofrece una discusidn orientada al caso
clinico presentado con énfasis en decisiones quirdrgicas transoperatorias al evidenciar masas apendiculares en el ambito de la cirugia no oncoldgica.
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ABSTRACT

Acute Perforated Appendicitis Associated with Appendiceal Tumor
Due to Castleman Disease. Case Report

Castleman's disease or angiofollicular lymphoid hyperplasia is a rare and infrequent lymphoproliferative disorder of initially benign course with clinical
manifestations of usual presentation in the abdomen, axillary and mediastinal region. Histologically, three histological variants are described: hyaline
vascular (80-90%), plasmocellular (10%) and mixed (2%). The treatment of Castleman's disease is surgical resection of the tumor due to the high risk
of malignancy and tumor dissemination. We present the case of a 28-year-old male patient who consulted for a typical clinical picture of acute appen-
dicitis, and intraoperatively an appendiceal tumor mass was found with partial obstruction of the ileocecal valve, for which a wide surgical resection
(right hemicolectomy) was performed and the histopathological result was obtained, which reported vascular-hyaline Castleman disease. A discussion
is offered oriented to the clinical case presented with emphasis on intraoperative surgical decisions when evidencing appendiceal masses in the field of
non-oncological surgery.
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INTRODUCCION

El dolor abdominal es uno de los motivos de consulta mas
comunes en areas de emergencia de cirugia, y la apendi-
citis aguda es la causa mas frecuente de abdomen agu-
do quirargico y representa la mitad de todas las cirugias
de emergencia® 2. Sin embargo los hallazgos de tumores
apendiculares son muy poco frecuentes encontrandose
aproximadamente en menos del 2% de los especimenes
enviados a patologia y en total representan el 1% o me-
nos de las neoplasias del tracto gastrointestinal®. El tumor
carcinoide (neuroendocrino) es la neoplasia apendicular
cecal mas comun, esta es de tipo primario y no epite-
lial. En contraparte la enfermedad tumoral hiperplasica
angiofolicular linfoide por su muy escasa frecuencia no
se describe en las series de casos de analisis de tumores
apendiculares y su presentacion asociada a apendicitis
aguda no ha sido documentada previamente.

Dado que la mayoria de neoplasias apendiculares se en-
cuentran de manera incidental transoperatoriamente o
aun mas tarde en analisis histopatoldgico, es de vital im-
portancia para el cirujano estar preparado para recono-
cer durante una operacion las caracteristicas que hagan
sospechar de un tumor apendicular y estar familiarizado
con las pautas de conducta quirurgica mds precisa y acer-
tada segun la evidencia disponible*>.

CASO CLINICO

Se presenta el caso atendido en el Hospital General de
Enfermedades del Instituto Guatemalteco de Seguridad
Social, de un paciente de masculino de 28 afios sin ante-
cedentes patoldgicos ni familiares referidos. Consulté por
dolor abdominal de doce horas de evolucidn, refiriendo
aumento progresivo de intensidad el dolor el cual inicial-
mente se localizd en mesogastrio y migré hacia fosa iliaca
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derecha, como sintomas asociados se documento anore-
xia y vomitos. Al examen fisico se evidencié dolor locali-
zado en punto de McBurney con irritacion peritoneal y
francos signos clinicos sugestivos de apendicitis aguda,
por lo que se definid plan quirurgico a realizase apendice-
tomia abierta. Los estudios paraclinicos con hallazgos re-
levantes fueron: Leucocitosis (25.92*¥1079/L) y neutrofilia
asociada (90.7%), proteina c reactiva en 102 mg/I.

INTERVENCION QUIRURGICA

Transoperatoriamente se encontré una masa tumo-
ral apendicular de aproximadamente 2cm de didametro
por 4cm de longitud, palpable desde base hasta tercio
distal apendicular con obstruccion parcial de la valvula
ileocecal. Por hallazgos descritos se realizd la reseccidon
quirargica amplia (hemicolectomia derecha). El paciente
permanecio durante cinco dias en recuperacion post qui-
Figura 1. Pieza quirdrgica completa. rargica Figuraly 2.

RESULTADOS

La atencién post operatoria consisti6 en ayuno, apor-
te de soluciones de mantenimiento, terapia antibidtica
(cefalosporina de tercera generacién) y analgésica. Se
inicié deambulacion desde el primer dia postquirurgico,
tolerancia de liquidos via oral al tercer dia post quirdrgico
y progresion a dieta enteral la cual fue tolerada adecua-
damente. Al tercer dia se realizo retiro de drenaje abdo-
minal. Al cuarto quinto se indicé egreso hospitalario sin
complicaciones post quirurgicas.

El informe anatomopatoldgico indica apendicitis aguda
perforada y plastronada secundaria a enfermedad de
Castleman (hiperplasia angiofolicular linfoide) hialino
vascular. El apéndice cecal de 11*5*2cm, con multiples
placas y adherencias fibrosas, la pared de 0.4cm y fecalito
de 0.5 en su luz. Afeccién ganglionar focal con cambios
microscépicos que confirman Enfermedad de Castleman,
variante hialino vascular. Por diagndstico dado se trasla-
da caso a hematologia quienes abordan con plan de rea-
Figura 2. Tumor apendicular, vista transoperatoria. lizar Pet Scan y estudios de estadiaje complementarios.

DISCUSION

En informes de grandes series de apendicectomias, del
0.7% al 1.7% de las muestras contenian una neoplasia
apendicular?. Los tumores del apéndice cecal son muy
poco frecuentes, su presentacion es un cuadro clinico de
apendicitis aguda hasta en un 50% de los casos debido
a la obstruccién luminal apendicular, y son abordados
como tal patologia por consiguiente su hallazgo es gene-
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ralmente transoperatorio cuando es macroscépicamente
evidente, o en su defecto durante el estudio histolégico*®.

Los tumores carcinoides son la neoplasia primaria mas
comun en el apéndice y pueden surgir de las células neu-
roendocrinas de cualquier parte del tracto gastrointesti-
nal. Es mas probable que un carcinoide del apéndice se
encuentre en la punta o en el tercio distal del apéndice,
su apariencia macroscépica es un area de edematizacion
bulbosa pequefia, redonda, bien delimitada. Las carac-
teristicas de prondstico adverso con un mayor riesgo de
metdastasis incluyen tumores mayores de 2cm y extension
meso apendicular®.

La enfermedad de Castleman o hiperplasia linfoide angio-
folicular, es un raro y poco frecuente trastorno linfopro-
liferativo de curso inicialmente benigno con manifes-
taciones clinicas de presentacién usual en el abdomen,
region axilar y torax. Histolégicamente se describen tres
variantes histoldgicas: la hialino vascular (80-90%), la
plasmocelular (10%) y la mixta (2%). El tratamiento de la
enfermedad de Castleman cuando es de tipo unicentrica
o focalizada es la reseccién quirudrgica tumoral por el alto
riesgo de malignizacidn y diseminacion tumoral® 2,

En ocasiones la enfermedad de Castleman se manifies-
ta en localizaciones poco frecuentes, tales como tracto
gastrointestinal. Eso provoca sintomas atipicos y cuadros
clinicos con presentaciones raras, tales como intususcep-
cién ileocolonica en adultos (menos del 5% de las intu-
suscepciones se dan en adultos y con menor frecuencia
en regidén coldnica derecha) u obstruccion intestinal,
ambas debido a causas mecdnicas secundarias a masas
linfoideas hiperplasicas®. De esta forma la hiperplasia lin-
foide puede provocar trastornos gastrointestinales que
representan un desafio diagndstico pues mimetizan en-
fermedades o condiciones patoldgicas que no se apegan
a la descripcion clinica usual. Cabe mencionar que aun-
que si hay series de estudios de tumores apendiculares
que se presentan en relacion a apendicitis aguda, no se
encontro registro de publicacion alguna de un cuadro de
apendicitis aguda asociada y provocada por hiperplasia
angiofolicular linfoide (Enfermedad de Castleman) y su
diagndstico histopatoldgico®>.

Sin importar la estirpe embrioldgica o tipo de neoplasia
apendicular, es importante que el cirujano este familiari-
zado con las caracteristicas clinicas y los posibles hallazgos
radioldgicos y clinicos macroscopicos de los tumores apen-
diculares, y en base a esto tener claro el correcto proceder
del tratamiento quirdrgico adecuado para manejar adecua-
damente una posible neoplasia apendicular inesperada®.

La evaluacion inicial del tumor apendicular debe incluir la
observacion de su tamafio y la identificacion de caracte-
risticas tipicas de una de las neoplasias apendiculares mas
comunes. La inspeccion y palpacion de la base del apén-
dice y del mesoapéndice, y la evaluacion de si el apéndice
esta perforado, proporciona informacion adicional. Si el
tumor esta confinado al apéndice, mide menos de 2 cm,
sin evidencia de afectacién mesoapendicular y sin afectar
la base del apéndice, la apendicectomia es el tratamiento
adecuado. El riesgo de metastasis en ganglios linfaticos
en tumores bien diferenciados <2 cm es bajo, pero puede
superar el 30% cuando los tumores miden >2 cm?3. Por lo
tanto, los pacientes que tienen un adenocarcinoma apen-
dicular evidente no mucinoso, cualquier neoplasia de
mas de 2 cm y cualquiera que involucre la base del apén-
dice o el mesoapéndice debe ser considerado para una
hemicolectomia derecha inmediata para un resultado
Optimo®. La apendicectomia laparoscépica para tumores
apendiculares parece tener una tasa ligeramente mayor
de reseccion inadecuada. Sin embargo, no se asocia con
un prondstico del paciente significativamente peor que la
apendicectomia abierta?.

CONCLUSIONES

Los tumores apendiculares son muy poco frecuentes y se
encuentran aproximadamente en menos del 2% de los
especimenes enviados a patologia, representan en total
representan el 1% o menos de las neoplasias del tracto
gastrointestinal. La presentacion de los tumores apendi-
culares es un cuadro clinico de apendicitis aguda hasta
en un 50% de los casos debido a la obstruccién luminal
apendicular. El tumor carcinoide (neuroendocrino) es la
neoplasia apendicular cecal mas comun, de tipo benigno
y su presentacion usual es en la region distal apendicular.
Las caracteristicas de prondstico adverso con un mayor
riesgo de metastasis incluyen tumores mayores de 2cm
y extensién meso apendicular. De alli deriva la recomen-
dacion por consenso dada ante la presencia de un tumor
mayor a 2cm o infiltracidn cecal y meso apendicular rea-
lizar hemicolectomia derecha. La enfermedad de Castle-
man (hiperplasia linfoide angiofolicular), es un raroy poco
frecuente trastorno linfoproliferativo de curso inicialmen-
te benigno con manifestaciones clinicas de presentacion
usual en el abdomen, region axilar y térax. Su frecuencia
de presentacion en el tracto gastrointestinal es casi nula y
cuando sucede representan un desafio diagndstico pues
mimetizan enfermedades o condiciones patoldgicas que
no se apegan a la descripcidn clinica usual.
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