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RESUMEN

La enfermedad de Castleman debe ser considerada en el diagndstico
diferencial de masas en el cuello. Describimos las caracteristicas
clinicas en la variante hialino-vascular y en la variante de células
plasméticas. El caso reportado corresponde a una mujer adolescente
con una masa en el cuello.
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INTRODUCCION

Es unaproliferacion linfoide anormal de causa descono-
cida.l1114 Es un desorden linfoproliferativo, atipico,
raro que morfoldgica y clinicamente es heterogéneo y
esta asociado con riesgo de linfoma maligno en vias de
desarrollo.!. Laenfermedad hasido llamada de diferen-
tes formas: Enfermedad de Castleman, hiperplasia an-
giofolicular linfoide, hamartoma linfoide angiomatoso,
hamartoma nodal linfoide, linfoma gigante benigno, tu-
mor de Castleman.®

En 1956, Castleman y colaboradores describieron tu-
moraciones mediastinales formadas por ganglios au-
mentados de tamarfio con un patrén histoldgico definido,
de comportamiento benigno, también se reportaron lo-
calizaciones extramediastinales en los ganglios cervica-
les, mesentéricos, inguinales, retroperitoneales y region
craneocervical .>1419

Se presenta predominantemente en adultos jovenes con
aumento de laincidencia entre la segunda y cuarta década
delavida, sereportamas frecuentemente, hasta 70% de los
casos como un tumor solitario en el mediastino.*419
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ABSTRACT

The Castleman’s disease should be considered in the differential di-
agnosis of masses in the neck. We describe the clinical featuresin
the Hyaline-Vascular variant and in the Plasma Cell variant. The
report case is a teenager (female) with a mass in the neck.

Key words: Castleman’s disease, lymphopathology,
lymphoma, lymph node hyperplasia.

Laenfermedad de Castleman tiene dos formas clinicas de
diferente comportamiento bioldgico: unaformalocalizada
monocéntricay unaforma generalizada multicéntrica. 162021

Laforma localizada es méas comin que la disemina-
da, es autolimitante y de buen prondstico.'®2° La forma
multicéntrica aparece con mas frecuencia en individuos
inmunosuprimidos, tiene un comportamiento clinico
agresivo, presentandose frecuentemente con manifesta-
ciones sistémicas, es de mal prondstico, conlleva una
mortalidad reportada de 50% a dos afios, y se considera
una condicion premaligna habiéndose reportado trans-
formacién alinfoma no-Hodgkin y se ha asociado al de-
sarrollo de sarcoma de K aposi.1420-22

Cuando se presenta sintomatologia, ésta puede derivar
de diferentes 6rganos y sistemas afectados, incluye fie-
bre, fatiga, pérdida de peso, diaforesis, artralgias, trombo-
citosis, anemiarefractariay neuropatias en laforma dise-
minada; estos sintomas pueden simular un linfoma. 1422

La enfermedad de Castleman se caracteriza histol 6gi-
camente por hiperplasia angiofolicular multicéntrica de
los ganglios linféticos; las células linfoideas plasméticas
en proliferacion muestran una poblacién policlonal .2

Existe una clasificacion basada en su morfologia: la
hialino-vascular que comprende 80-90% de los casos; y
la variante de células plasmaticas que comprende €l 10-
20% de los casos. Algunos casos con rasgos intermedios
entre los dos tipos (“la de transicion o mixto”) pueden
verse de vez en cuando.*
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Lafisiopatologia de la enfermedad de Castleman con-
siste en una alteracién de la inmunorregulacién por un
defecto inmunol égico de las células B, debido a unares-
puesta inflamatoria atipica, que resulta en la proliferacion
hamartomatosa excesiva de células plasméticas, mediada
por interleucina-6, cuyos niveles se encuentran incremen-
tados en pacientes con la enfermedad.*?° En su etiologia
se han implicado causas inflamatorias e inmunol dgicas.*
El herpes virus 8 (HV8), recientemente aislado, se consi-
dera el agente etioldgico o factor importante del desarro-
Ilo de hasta 60% de |os casos de enfermedad de Castle-
man diseminada, de los linfomas B que se originan en las
cavidades corporales o linfomas con efusién primariay
del 95% de los pacientes con sarcoma de Kaposi en pa-
cientes con o sin infeccion por HIV.2324

Variante hialino-vascular
Rasgos clinicos

La variante hialino-vascular afecta a los pacientes de
cualquier edad, pero la mayoria son adultos jOvenes.
Afecta mas cominmente al sexo femenino que al mas-
culino. Los pacientes se presentan con linfadenopatia en
un solo sitio; el mediastino es el mas afectado, seguido
por los ganglios en el cuello, abdomen. Los sintomas
sistémicos estan normalmente ausentes. Esta variante
casi nunca recurre después de la excision.*

Morfologia

La variante hialino-vascular se caracteriza por foliculos
linfoides con pequefios centros germinales hialiniza-
dos.™* Cada foliculo puede contener uno o mas centros
germinales; algunos foliculos no contienen ningln cen-

Figura 1. Corte histolégico de hiperplasia angiofolicular linfoide.

tro germinal reconocible. Los centros germinales contie-
nen una proporcion aumentada de células foliculares
dendriticas, células endoteliales, y pocas células B. Los
linfocitos de la zona del manto se colocan en anillos*
concéntricos (patron de piel de cebolla) alrededor del
centro germinal. Los foliculos son penetrados a menudo
radialmente por vasos sanguineos. Laregién interfolicu-
lar muestra un nimero incrementado de vénulas y de pe-
quefios vasos.®

Variante de células plasméaticas
Rasgos clinicos

Esta variante ocurre en dos formas: localizaday muilti-
céntrica®

En laformalocalizada afecta un solo sitio anatémico,
el mediastino o ganglios linféticos intraabdominales, en
cuello, axilas, tejidos suaves de |as extremidades, naso-
faringe.*%1 Pacientes de cualquier edad pueden ser
afectados, pero mas frecuentemente son adultos jove-
nes.!! Los sintomas sistémicos incluyen: fiebre, pérdida
de peso, fatiga, anemia, eritrosedimentacion elevada e
hiperglobulinemia. Aunque pueden ser asintomaticos.
Después de la extirpacion de la masa, los sintomasy las
anormalidades de laboratorio desaparecen.®

En la forma multicéntrica, la mayoria de los pacientes
son de mediana edad a adultos méas vigjos. Los pacientes se
presentan con linfadenopatia periféricay sintomas consti-
tucionales que tienden a ser mas severos que lavariante lo-
calizada.'> Muchos presentan hepatoesplenomegalia, ade-
nopatia mediastinal e intraabdominal, sintomas neurol 6gi-
cos y enfermedad renal. La funciéon inmunoldégica en
muchos pacientes es anormal, por 1o que desarrollan infec-
ciones severas y tienen una incidencia aumentada de neo-
plasias asociadas con inmunodeficiencia (sarcoma de Ka-
posi), linfoma maligno Hodgkin y no Hodgkin o los plas-
mocitomas. Por consiguiente, la enfermedad de Castleman
ha sido considerada un estado de prelinfoma. %12

A veces esta forma es vista en asociacion con el sin-
drome de POEMS se | e da esta designacion por la poli-
neuropatia, organomegalia, endocrinopatia, M-proteina
y cambios en la piel, caracterizado por fiebre, caquexia,
edema, trombosis.”11-13

En un estudio hecho por Gherardi y colaboradores se
concluy6 que puede elevarse interleucina-1 beta e inter-
leucina-6 en pacientes con sindrome de POEMS. Actual-
mente se cree que interleucina-6 se comporta como un
cofactor importante en la expresion de la enfermedad.

El curso clinico de la enfermedad varia. Algunos pa-
cientes tienen la enfermedad relativamente apacible,
pero persistente; otros tienen remisiones episodicas y
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exacerbaciones; y algunos mas tienen enfermedad fatal
répidamente progresiva.

La mortalidad es mayor del 50% y sélo una fraccién
de pacientes que sobreviven son asintomaticos. Las cau-
sas de muerte incluyen infeccion, dafio renal, enferme-
dades neurol dgicas etcétera.8

Morfologia

Los cambios son similares en laformalocalizaday multi-
céntrica. Células plasméticas maduras ocupan el &reain-
terfolicular'® a veces con cuerpos de Rusell, ademés de
vasos sanguineos peguefios. Los folicul os pueden ser hi-
perplésicos del tipo usual o foliculos hialino-vasculares; o
una mezcla de los dos tipos. En algunos casos, que pue-
den representar una fase temprana de la enfermedad, in-
munoblastos y vénulas estan presentes en gran nlmero,
ademés de células plasméticas en laregion interfolicular.®

REPORTE DEL CASO

Se trata de una mujer de 11 afios de edad, que acude a
consulta en noviembre de 1998 con evolucion de seis a
ocho semanas con unamasa cervical dolorosaa inicio de
su presentacion, lo cual posteriormente desaparecié. No
tiene antecedentes de fiebre, pérdida de peso o diaforesis
nocturna. Tampoco refirié antecedentes patol 6gicos de
importancia. Es originaria del Distrito Federal.

Al efectuar laexploracion se encontrd un ganglio yugulo-
digéstrico izquierdo de aproximadamente 3 x 2.5 cm. No se
detect6 presenciade masasen laringe, tiroidesy nasofaringe.
El resto de la exploracién otorrinolaringol égica normal.

Figura 2. Tomografia axial computada de cuello que muestra ganglio
cervical que capta medio de contraste.
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Figura 3. Corte hiistoldgico de hiperplasia angiofolicular linfoide,
variante hialino-vascular.

Se solicitd placa radiogréfica de torax, la cual se re-
porté dentro de limites normales. Posteriormente se soli-
citatomografiaaxial computada de cuello, lacual mues-
tra ganglio que capta medio de contraste (Figura 2). Se
prescribe tratamiento con rifampicina 300 mg por via
oral cada 12 horas durante 10 dias. La paciente regresa
al consultorio a fines del mes de noviembre del mismo
afo con misma masa cervical que ha aumentado de ta-
mafio y mide ahora4 x 3.5 cm por lo que se recomienda
biopsiaexcisional, lacual se hizo por medio de unainci-
sion cervical externa. Se realizo biopsia excisional en
diciembre de 1998. El reporte de patologia fue enferme-
dad de Castleman variedad hialino-vascular (hiperplasia
angiofolicular linfoide) (Figura 3).

La evolucion fue satisfactoria, encontrandose la pa-
ciente asintomatica.

DISCUSION

Se informa este caso por la rara presentacion del mismo,
asi como porgue no se ha determinado con certeza si la
enfermedad de Castleman es un trastorno autoinmune, un
estado de inmunodeficiencia o un trastorno linfoprolifera:
tivo o bien un agente infeccioso.! Sin embargo, debemos
tenerlo presente entre los diagnosticos diferenciales de
una masa en cuello. Las caracteristicas clinicas, depen-
diendo de la variante de que se trate, nos pueden hacer
sospechar sobre € diagndéstico, aun cuando, como en este
caso, se trata de poblacion infantil, yaque lavariante hia-
lino-vascular se puede presentar a cualquier edad.’©
Lalocalizacion cervical de la enfermedad de Castle-
man es una presentacion rara, habiéndose reportado
como localizacion primaria en 6% de los casos.?® Se ha
descrito con localizaciones inusuales, un caso en naso-
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faringe, otro caso en fosa infratemporal y un caso mas
presentado como tumor parotideo originado en los gan-
glios linféticos intraparotideos.?-%

Los hallazgos clinicos de pacientes con enfermedad de
Castleman son inespecificos, por 1o que el diagndstico
clinico es dificil, de exclusion; sin embargo, debe consi-
derarse entre | os diagnosti cos diferenciales de los tumores
localizados en regiones ganglionares con la caracteristica
tomogréfica de hipercaptacion.’*18 La presentacion en
cabezay cudllo de laenfermedad de Castleman debe dife-
renciarse de linfoma, tumores neurogénicos y paragan-
gliomas; constituye un diagnéstico diferencial de otras
causas de linfadenopatia, incluyendo linfadenitis por en-
fermedades granulomatosas. 142022

L os estudios de imagen en pacientes con enfermedad
de Castleman son inespecificos; en la tomografia com-
putada contrastada hay hipercaptacion heterogénea del
medio de contraste en el subtipo hialino-vascular.?6%’

Su diagndstico es histopatol 6gico. La biopsia por as-
piracion no es diagndstica, reportando hiperplasia lin-
foidea inespecifica, por lo que se requiere la reseccién
completa del ganglio afectado.#16:26

Se hareportado en algunos casos, que |os ganglios con
enfermedad de Castleman presentan simultaneamente el
tumor folicular de células dendriticas, que es un tumor
vascular benigno, ademas de |os reportes previos de aso-
ciacién a sarcoma de Kaposi que es un tumor vascular
maligno, lo que indica que existe una selectividad de la
enfermedad hacia € tejido y a estructuras vascul ares.?®

En la enfermedad multicéntrica debe descartarse la
presencia de linfomas y sarcoma de Kaposi alos que se
ha asociado, asi como valoracién de su estado inmunol 6-
gico yaque se ha presentado en pacientes con HIV positi-
v0.2 En laforma localizada € tratamiento de eleccion es
€l quirdrgico, es curativo y tiene buen prondstico.

En la enfermedad multicéntrica todavia no se ha esta-
blecido un tratamiento éptimo, se ha utilizado quimiote-
rapiay esteroides, pues se ha visto que el tratamiento
quirdrgico no es suficiente.16:20
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