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ENFERMEDAD DE CASTLEMAN

DESCRIPCION DE UN CASO CLINICO
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RESUMEN

La enfermedad de Castleman es un desorden raro
caracterizado por crecimientos benignos que pueden
convertirse en tejido fino de los nodos linfaticos a través
del cuerpo. Los sitios mds comunes son térax, estomago,
y cuello. Los sitios menos comunes incluyen las axilas,
la pelvis, y el pancreas. Representan generalmente la
ampliacién anormal de los nodos de linfa encontrados
normalmente en estas dreas. Hay dos tipos principales
de enfermedad de Castleman: El tipo vascular hialino y
el de células plasmaticas. El tipo vascular hialino explica
aproximadamente 90 % de las causas. La mayoria de los
individuos no exhiben ningin sintoma de esta forma del
desorden o pueden desarrollar crecimientos no-cancerosos
en los nodos de linfa. El tipo de células plasmaéticas de
la enfermedad de Castleman se puede asociar a la fiebre,
pérdida del peso, erupcién de piel, destruccién temprana
de los eritrocitos, conduciendo inusualmente a la anemia
hemolitica, y/o a hipergammaglobulinemia.

PALABRAS CLAVE: Castleman, vascular, hialino, células
plasmaticas

SUMMARY

The Castleman’s disease is a rare disorder characterized
for a benign growth and that may develop in the lymph
node tissue throughout the body. Most often, they occur
in the chest, the stomach, and in the neck. Less common
sites include the axils, the pelvis, and the pancreas. Usually
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the growths represent an abnormal enlargement of the
lymphatic’s nodes normally found in these areas. There
are two main types of Castleman’s disease: The hyaline
vascular type and the plasma cell type. The hyaline vascular
type accounts for approximately the 90 % of all the cases.
Most of the individuals exhibit no symptoms of this form of
the disorder or they may develop non cancerous growths in
the lymphatic nodes. The plasma cell type of Castleman’s
disease may be associated with fever, weight loss,skinrash,
early destruction of thered blood cells,leading to unusually
hemolytic anemia, and or hypergammaglobulinemia.

KEY WORD: Castleman, hyaline, vascular, plasma cell.

INTRODUCCION

a enfermedad de Castleman
(o hiperplasia linfonodular
angiofolicular) es un desorden
linfoproliferativo. Fue descrita
en 1956 por Benjamin Castleman
quien reportd una serie de casos
de pacientes con nédulos linfaticos
mediastinales hiperplasicos”.

Castleman y col., identificaron 2 tipos
histolégicos; la variante vascular hialina
caracterizada por proliferacién prominente de
pequeiios foliculos hialinizados con marcada
proliferacién vascular interfolicular. Y la variante
decélulas plasméticas con mds centros germinales
hiperplésicos y capas de células plasmaéticas en
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las regiones interfoliculares que correspondi6
del 10 % - 20 % de los casos reportados®. Otro
pequefio porcentaje tenia variedad mixta.

La enfermedad Castleman ha sido asociada
conel virus de inmunodeficiencia humana (VIH)
y el herpes virus humano 8 (HHV-8), ademads
de esto estd muy relacionada con enfermedades
neoplédsicas como linfoma Hodgkin, linfoma
no Hodgkin, sarcoma de Kaposi y sindrome
de POEMS (polineuropatia, organomegalia,
endocrinopatia, gammapatia monoclonal, skin
changes)®.

Tiene clinicamente por lo menos 2
comportamientos distintos con tratamiento y
prondstico diferentes. La primera presentacion
endescribirse fue laenfermedad localizada que se
denominé enfermedad de Castleman unicéntrica.
La presentacién multicéntrica fue descrita en
1978 (usualmente con la variante de células
plasmadticas) y se manifesté con linfadenopatia
periférica generalizada, hepatoesplenomegalia,
fiebre, y sudoracion nocturna ®-

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 43 afios de
edad, ocupacién docente, con cuadro clinico de
16 dias de evolucion consistente en aparicién de
adenopatias cervicales izquierdas (en zona II)
dolorosas a la palpacién. Asociado a esto fiebre
entre 38 -39° C de igual tiempo de evolucion y
mialgias generalizadas en las 4 extremidades
con incapacidad para la movilizacién por dolor
y pérdida de peso no cuantificada. Recibio
tratamiento empirico con antibiético durante 10
dias con poca mejoria de su sintomatologia.

Al examen fisico de ingreso: 4lgida, con
limitacién funcional por dolor en extremidades,
con temperatura oral de 39° C, tensidn
arterial: 130/80 frecuencia cardiaca: 88 por
min, frecuencia respiratoria: 20 por min. En
cuello: adenopatias unilaterales izquierdas
(en zona II) dolorosas a la palpacién, fijas,
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de aproximadamente 1 cm de diametro, de
consistencia dura en forma de conglomerado.
Amigdalas de tamafio normal, sin lesiones en
cavidad oral. Cardiopulmonar sin alteraciones.
Abdomen: levemente doloroso a la palpacion
en abdomen superior, sin hepatomegalia, ni
esplenomegalia. Extremidades con dolorintenso
a la palpacién muscular en las 4 extremidades.
Neurolégico: sin déficit motor, ni sensitivo, no
signos meningeos.

Se decide iniciar estudio de la paciente con
diagnéstico de sindrome febril persistente y
adenopatias. Se solicité hemograma donde
se observa unos leucocitos de 5 600 x mm?,
neutrofilos 55 %, linfocitos 38 %, Hb 11,1
g/dL., Htco 3 2 %, VCM  normal, HCM
normal, plaquetas 221 00 0 x mm?®. VIH no
reactivo VDRL no reactivo IgM e IgG para
citomegalovirus (negativos) IgM e IgG para
Ebstein-Barr (negativos) Pruebas hepaticas
transaminasas (normales), fosfatasa alcalina
(normal), hemocultivos # 2 (negativos)
uroandlisis (normal), urocultivo (negativo)
LDH: 343 (normal), electrolitos, acido urico
y calcio normales. Radiografia de toérax:
sin evidencia de consolidaciones, ni masas.
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Figura 1. TAC cervical.
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Ecografia de abdomen: no evidencia de
masas, ni organomegalias. Tomografia axial
computarizada de cuello (TAC): evidencia
conglomerado ganglionar cervical (Figura 1).

La paciente es tratada con analgésicos con
mejoria parcial, pero persiste con picos febriles y
mialgias. Se interconsulta al servicio de cirugia
quienes realizan reseccion ganglionar # 2 los
cuales informan de aspecto macroscépico sano
y se envian a patologia para estudio, quienes
reportan biopsia compatible con enfermedad de
Castleman (Figura 2). Se solicita electroforesis
de proteina: hipergamaglobulinemia, ferritina
sérica: 98 pg/dL y valoracién por el servicio de
hematologia y oncologia.
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Figura2. Imagenenbulbo de cebolladelahiperplasia
angiofolicular (enfermedad de Castleman). (HE x
100).

DISCUSION

La enfermedad de Castleman se caracteriza
por una alteracién en la arquitectura ganglionar
que permite el reconocimiento de algunas
estructuras del ganglio afectado. Hay 3 variantes
principalmente reconocidas:

Lavariante vascular hialina caracterizada por

un incremento marcado de foliculos anormales
con centros germinales atréficos (hialinizados) y
zonas amplias periféricas de pequefios linfocitos
alrededor de los centros germinales que dan un
aspecto de “piel de cebolla”. El tejido linfoide
interfolicular es hipervascularizado, contiene
gran ndmero de vasos sanguineos pequeiios
proliferando. Las sinusoides se encuentran
obliterados V.

Lavariante de células plasmaticas tiene centros
germinales hiperplasicos, con foliculos hialinos
vasculares. La region interfolicular es vascular
pero contiene hojas de células plasmaticas®.

Enfermedad de Castleman’s HHV-8 se
caracteriza por preservacion de la arquitectura
nodal y proliferacién de foliculos que varian
de hiperplésicos a involucionados. La regién
interfolicular contiene vasos sanguineos
proliferantes y células plasmaéticas maduras. Se
encuentrancélulas plasméticas variantes—HHV-8,
incremento en el nimero de inmunoblastos en las
zonas externas de algunos foliculos que pueden
invadir los centros germinales. Estas células
podrian formar micro linfomas “®. Enfermedad
de Castleman unicéntrica: es frecuentemente
un desorden linfo proliferativo benigno aislado
en adultos jévenes, no se asocia con HHV-§,
generalmente curable con reseccién quirdrgica
ganglionar. La edad promedio es de 35 afios e
igual nimero de mujeres y hombres. La gran
mayoria de pacientes son asintomdticos y la
enfermedad fue identificadaincidentalmente por
estudios imaginolégicos. El tamaifio en promedio
de las lesiones estd entre Scm y 7 cm, el 70 %
se encuentran en mediastino o para hiliares,
luego a nivel abdominal y es infrecuente como
adenopatias periféricas®. Anormalidades en
laboratorio son encontradas en menos del 25 %
de los casos.

De los pacientes con variedad de tipo
de células plasmaticas, el 50 % presentan
anemia, velocidad de sedimentacion elevada,
hipergammaglobulinemia y plasmocitos en
médula dsea.
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La reseccién completa del nédulo compro-
metido es curativa, no se han reportado
recurrencias. Los sintomas sistémicos también
se resuelven®®,

Si la lesién no es completamente resecable,
el prondstico también es favorable con reseccion
parcial, estando asintomdticos por afios.
Radioterapia puede llevar a remisién parcial o
completa con tasas desde el 10 % al 40 %,

La presentacién unicéntrica puede estar

asociada con un incremento en el riesgo de
linfomas (linfoma no Hodgkin de células B,
linfoma Hodgkin) y amiloidosis, a pesar de
la reseccién completa del tumor. En nuestro
caso el diagnoéstico fue hecho por la reseccion
ganglionar, las caracteristicas clinicas de nuestra
paciente coinciden con las descritas en la
literatura revisada, la presencia de adenopatias
y un sindrome febril debe incluir el diagnéstico
presuntivo de este tipo de patologia.
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