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Enfermedad de Castleman

Castleman’s disease
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Resumen

La enfermedad de Castleman es un desorden raro de mal prondstico, con compromiso de los ganglios
linfaticos del cuerpo. Los sitios mas comunes son el térax, el abdomen y el cuello. Los sitios menos
comunes incluyen las axilas, la pelvis y el pancreas. Los crecimientos representan generalmente la
ampliacién anormal de los ganglios linfaticos encontrados normalmente en estas dreas. Hay dos tipos
principales de enfermedad de Castleman: tipo vascular hialino y de células plasmaticas. El tipo vascular
hialino explica aproximadamente 90% de las causas. La mayoria de los individuos no exhiben ningtin
sintoma de esta forma del desorden (asintomaético) o pueden desarrollar crecimientos no cancerosos en
los nodos de linfa. El tipo de células plasmaticas de enfermedad de Castleman puede asociar a fiebre,
pérdida del peso, erupcién de piel, destruccion temprana de los eritrocitos, inusualmente anemia he-
molitica e hipergammaglobulinemia. (Acta Med Colomb 2005; 32: 129-131).
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Abstract

Castleman’s disease is a rare disorder with a poor prognosis that may occur in the lymph nodes fine
tissues throughout the body. The most common places are the chest, abdomen and the neck. The least
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Caso clinico consistencia dura en forma de conglomerado; amigdalas de
Mujer de 43 afios de edad, con cuadro clinico de 16 tamafio normal, sin lesiones en cavidad oral; cardiopulmo-
dias de evolucién consistente en aparicion de adenopatias nar sin alteraciones; dolor leve a la palpacién en abdomen
cervicales izquierdas (en zona II) dolorosas a la palpacién. superior, sin hepato ni esplenomegalia; extremidades con
Asociado a fiebre entre 38-39°C y mialgias generalizadas dolor intenso a la palpacién muscular; sin déficit neurolé-
en las cuatro extremidades con incapacidad para la movili- gico aparente.
zacion por dolor y pérdida de peso no cuantificada. Recibi6 Se decide iniciar estudio con diagndstico de sindrome
tratamiento empirico con antibidtico durante 10 dias con febril persistente y adenopatias. Los paraclinicos mostraron
poca mejoria de su sintomatologia. anemia normocitica normocrémica con hemoglobina 11,1
Al examen fisico de ingreso se encontraba élgica, con gr/dL, leucocitos 5.600/mm? (neutréfilos 55% y linfocitos
limitacién funcional por dolor en extremidades, con TA 38%), sin otras alteraciones en el cuadro hematico. Des-
130/80 mmHg, FC 88x’, FR 20x’, T 39°C. Adenopatias hidrogenasa lactica 343 U/L. Serologia para VIH negativa,
unilaterales izquierdas en zona II de cuello, dolorosas a la VDRL no reactivo, anticuerpos contra citomegalovirus y
palpacion, fijas, de aproximadamente 1 cm de didmetro, de Eibstein-Barr negativos. El reporte de funcién hepdtica,
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uroandlisis, electrolitos y dcido trico fue normal con hemo-
cultivos y urocultivo negativos. Electroforesis de proteinas
con hipergamaglobulinemia 2.040 mg/dL, ferritina sérica 98
pg/dL. Las imdgenes diagndsticas mostraron radiografia de
térax y ecografia abdominal sin alteraciones con TAC cervi-
cal que evidenci6 conglomerado ganglionar (Figura 1).

La paciente fue manejada con analgésicos persistien-
do con fiebre y mialgias, por lo que se solicité resecciéon
ganglionar obteniendo tejido macroscépicamente sano,
un reporte histopatoldgico compatible con enfermedad de
Castleman (Figura 2).

Discusion

La enfermedad de Castleman (o hiperplasia linfonodular
angiofolicular) es un desorden linfoproliferativo descrito
en 1956 por Benjamin Castleman quien reportd una serie
de casos de pacientes con nddulos linfaticos mediastinales
hiperplasicos (1). Castleman et al, identificaron dos tipos
histolégicos; la variante vascular hialina caracterizada por
la presencia de pequefios foliculos hialinizados no necesa-
riamente con proliferacién de los foliculos y con marcada
proliferacién vascular interfolicular. La otra variante descrita
de células plasmaéticas corresponde a 10-20% de los casos
reportados y tiene mds centros germinales hiperpldsicos y
capas de células plasmaticas en las regiones interfoliculares
(2). Otro pequefio porcentaje tenia variedad mixta.

La enfermedad de Castleman ha sido asociada con el
virus de inmunodeficiencia humana (VIH) y el herpes virus
humano 8 (VHH-8), ademds de otras enfermedades neopla-
sicas como linfoma Hodgkin, linfoma no Hodgkin, sarco-
ma de Kaposi y el sindrome de POEMS (polineuropatia,
organomegalia, endocrinopatia, gammapatia monoclonal,
alteraciones cutaneas) (3).

Tiene clinicamente por lo menos dos comportamientos
distintos con tratamiento y prondstico diferentes. La primera

presentacion en describirse fue la enfermedad localizada
que se denominé enfermedad de Castleman unicéntrica. La
presentacién multicéntrica fue descrita en 1978 (usualmente
con la variante de células plasmadticas) y se manifest6 con
linfadenopatia periférica generalizada, hepatoesplenomega-
lia, fiebre y sudoracién nocturna (4).

Patologia
Se caracteriza por una alteracion en la arquitectura gan-
glionar que permite el reconocimiento de algunas caracte-
risticas frecuentes del ganglio afectado. Hay tres variantes
principalmente reconocidas:

1. La variante vascular hialina caracterizada por un in-
cremento marcado de foliculos anormales con centros
germinales atréficos (hialinizados) y zonas amplias
periféricas de pequefios linfocitos alrededor de los cen-
tros germinales que dan un aspecto de “piel de cebolla”.
El tejido linfoide interfolicular es hipervascularizado,
contiene gran numero de vasos sanguineos pequeflos
proliferando. Los sinusoides se encuentran obliterados
(1).

2. La variante de células plasmdticas tiene centros germi-
nales hiperpldsicos, con foliculos hialinos vasculares. La
region interfolicular es vascular pero contiene sabanas
de células plasmaticas (2).

3. La enfermedad de Castleman con VHH-8 se carac-
teriza por preservaciéon de la arquitectura nodal y
proliferacién de foliculos que varian de hiperpldsicos
a involucionados. La regién interfolicular contiene
vasos sanguineos proliferantes y células plasmaticas
maduras. Se encuentran células plasmdticas variantes
— HH-8 e incremento en el nimero de inmunoblastos
en las zonas externas de algunos foliculos que pueden
invadir los centros germinales. Estas células podrian
formar microlinfomas (5).

Figura 1. Tomografia axial computarizada de cuello con conglomerado ganglionar.

130

Figura 2. Imdgen en bulbo de cebolla de la hiperplasia angiofolicular (enfermedad de
Castleman). (H-E x 100).
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Enfermedad de Castleman unicéntrica

Es frecuentemente un desorden linfoproliferativo benigno
aislado en adultos joévenes, no se asocia con VHH-8, gene-
ralmente curable con reseccién quirdrgica ganglionar. La
edad promedio es de 35 afios con igual nimero de mujeres
y hombres. La gran mayoria de pacientes son asintomaticos
y la enfermedad fue identificada incidentalemente por estu-
dios imagenoldgicos. El tamafio en promedio de las lesiones
estd entre 5y 7 cm, el 70% se encuentran en mediastino o
parahiliares, luego a nivel abdominal y es infrecuente como
adenopatias periféricas (2).

Anormalidades en laboratorio se encuentran en menos
del 25% de los casos.

De los pacientes con variedad de tipo de células plasma-
ticas, el 50% presentan anemia, velocidad de sedimentacién
elevada, hipergammaglobulinemia y plasmocitos en médula
dsea.

Tratamiento

Lareseccion completa del nédulo comprometido es cura-
tiva, sin que se hayan reportado recurrencias. Los sintomas
sistémicos también resuelven (2, 6).

Si lalesién no es completamente resecable, el prondstico
también es favorable con reseccién parcial, estando asinto-
maticos por afios. La radioterapia puede llevar a remisién
parcial o completa con tasas desde el 10 al 40% (6).
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La presentacién unicéntrica puede estar asociada con
incremento en el riesgo de linfomas (linfoma no Hodgkin
de celulas B, linfoma Hodgkin) y amiloidosis, a pesar de la
reseccion completa del tumor.
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