Enfermedad de Castleman: una enfermedad ganglionar gigante inusual
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Resumen

La enfermedad de Castleman es una entidad clinico-
patoldgica infrecuente, caracterizada por hiperplasia
ganglionar. Se presenta un caso clinico de paciente masculino
de 27 afios de edad que consultd por un nddulo cervical
derecho de tres meses de evolucion. Al examen fisico se
aprecio una tumoracion laterocervical derecha de 5 cm de
diametro, blando, mévil y no dolorosa. Se decide extirpacion
quirurgica del tumor y el informe histopatologico concluye el
diagnostico de enfermedad de Castleman tipo hialino-
vascular.

PALABRAS CLAVE: Enfermedad de Castleman,
hiperplasia ganglionar, linfoma, linfopatia

Introduccion

La enfermedad de Castleman (EC) es un proceso
proliferativo, atipico, poco frecuente, de etiologia
desconocida, que se caracteriza por hiperplasia de
los ganglios linfaticos. Esta enfermedad ha sido
también llamada hiperplasia angiofolicular
linfoide, hamartoma linfoide angiomatoso,
hamartoma nodal linfoide, linfoma gigante
benigno o tumor de Castleman (1-5). No tiene
predileccion por sexo y/o edad (1). Existen 2
variedades histologicas bien diferenciadas, la
hialino-vascular y la plasmocelular; el tipo mixto
de la enfermedad de Castleman se caracteriza por
compartir caracteristicas de las dos formas
mencionadas (1, 5). La forma hialino-vascular
puede ser asintomatica y localizada, mientras que
la plasmocelular se presenta con sintomatologia
sistémica y suele ser difusa o multicéntrica (1, 5).
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CASTLEMAN'S DISEASE: AN INFREQUENT GIANT
GANGLIONIC DISEASE

Abstract

Castleman’s disease is an infrequent clinical-pathological
entity that is characterized by lymph node hyperplasia. A
clinical case of a 27-year-old male patient with a right cervical
node of three months of evolution is presented. The patient’s
physical exam showed a laterocervical tumor of 5 cm diameter,
soft, mobile and with no pain. It was decided to do a surgical
removal of the tumor, the histopathology result confirmed the
diagnosis of Castleman disease of the hyaline vascular type.

KEY WORDS: Castleman’s disease, lymph node hyperplasia,
lymphoma, lymphopathology

En este reporte, se presenta un caso clinico de EC
variante hialino-vascular localizado en la region
cervical.

Caso clinico

Paciente masculino de 27 afios de edad quien
consulta por presentar nodulo en region cervical
derecha de tres meses de evolucion. Al examen
fisico luce en buenas condiciones generales,
evidenciandose tumoracion laterocervical derecha
de 5 cm de diametro, de consistencia blanda,
movil, no doloroso; resto de la exploracion fisica
dentro de los limites normales. En lo que se refiere
a la paraclinica los exdmenes de laboratorio,
hemograma, VSG, proteinograma, funcion renal y
hepatica, dentro de lo normal. Serologia para
hepatitis By C, toxoplasma, citomegalovirus, VIH
negativos. La radiografia de toérax y la tomografia



computarizada toracoabdominal normal. Se
decide la extirpacion quirurgica del nddulo y el
informe histopatoldgico reporta
macroscopicamente: formacion nodular que mide
4.5 por 3 cm, superficie externa lisa, pardo clara, al
corte de consistencia semifirme (Fig. 1).
Microscopicamente: cambios reactivos
caracterizados por foliculos linfoides con
pequefios centros germinales con disposicion en
“catafilos de cebolla” penetrado por vasos
sanguineos de paredes hialinizadas; en region
paracortical se observan abundantes linfocitos
maduros y plasmocitos. (Figs. 2-4). El informe
histopatologico concluye el diagnostico como
enfermedad de Castleman de tipo hialino-vascular.
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Figura 1. Pieza quirurgica que corresponde a formacion

nodular.

Figura 2. Microscopia: foliculos linfoides con
pequetios centros germinales.

Figura 3. Microscopia: centros germinales
penetrados por vasos sanguineos hialinos.
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Figura 4. Microscopia: disposicion en “catafilos de
cebolla”
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Discusion

La EC es una entidad rara, caracterizada por
hiperplasia ganglionar de etiologia desconocida
que se manifiesta clinicamente de dos formas: una
localizada (ECL) y otra generalizada o
multicéntrica (ECM). La ECL se expresa
clinicamente como una masa solitaria, por lo
general asintomatica, que puede afectar cualquier
parte del organismo (6); sin embargo, dana
principalmente a ganglios mediastinales (7) y con
menor frecuencia se puede observar en cuello (8),
axila (9), mesenterio (10), pulmoén (11), ligamento
ancho (12), retroperitoneo (13), abdomen (14) y
nasofaringe (15). La localizacidon cervical
representa el 10%-14% de los casos (16, 17). La
ECL puede ser histologicamente de los dos tipos
antes mencionados; no obstante, el tipo
histologico mas frecuente es el hialinovascular
(90%). La histologia del tipo hialinovascular esta
caracterizada por la proliferacion de foliculos
linfoides; los cuales estan formados por centros
germinales rodeados de linfocitos maduros que se
distribuyen en capas concéntricas que asemejan la
“piel de cebolla”, con capilares que se introducen
en los centros germinales con depositos de hialina,
conectados por un estroma rico en vasos y escasas
células plasmaticas (3, 6). Enla ECL el tratamiento
de eleccidn es la cirugia (5).

La ECM se caracteriza clinicamente por
presentar linfoadenopatias generalizadas
asociadas a sintomas de compromiso sistémico,
especialmente fiebre, esplenomegalia y
leucocitosis (1, 6). Histologicamente predomina el
tipo plasmocelular (1). El prondstico en la ECM es
menos favorable ya que un porcentaje de los
pacientes han desarrollado neoplasias, como
sarcomas de Kaposi, linfomas no Hodking y
plasmocitomas (3, 5, 6). El tratamiento quirurgico
en estos casos por lo general no suele ser
suficiente; se han utilizado esteroides y
quimioterapia pero aiin no se establecen las pautas
del tratamiento definitivo (3).

Con la presentacion de este caso de ECL, se
pretende destacar que la EC puede presentarse
como una masa cervical que puede imitar otras
enfermedades mas frecuentes, como son los
procesos inflamatorios de tipo infeccioso,
tumoraciones congénitas, asi como también,
neoplasias. Por este motivo, es importante conocer
de su existencia para tomarla en cuenta como
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diagndstico diferencial en tumoraciones
patologicas de cuello y de otras zonas del
organismo. El diagnostico definitivo y curacion se
realiza mediante la excéresis quirtrgica del tumor.

Conclusiones

La enfermedad de Castleman es una entidad
inusual con dos formas clinicas e histoldgicas de
presentacion. El caso que reportamos se evidencio
clinicamente como una enfermedad localizada e
histologicamente corresponde a la forma hialino-
vascular.
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