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RESUMEN

La enfermedad de Castleman es una entidad rara caracterizada por su tipologia histolégica. Se
describen dos formas; Hialinovascular y la plasmocelular. Clinicamente se identifican dos formas,
una localizada generalmente de curso benigno y la forma multicentrica de peor prondstico.
Presentamos dos casos portadores de Enfermedad de Castleman localizada en la region del
cuello, la exéresis fue tanto diagnoéstica y como tratamiento.

Palabras clave: Enfermedad de Castleman

ABSTRACT

Castleman’s disease is a rare entity which is characterized by its histological features. Two
histological types have been described: hyaline vascular type and plasma cell type. From a
clinical have been identified two forms: a localized type usually of benign course and a
multicentric type of worst prognosis. We present two cases of Castleman’s disease localized in
the neck region, the excision was diagnosis and therapeutic.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Castleman también Ilamada hiperplasia nodular gigante, hiperplasia
angiofolicular linfoide y hamartoma de ganglios linfaticos es una entidad frecuente. Fue
descrita por primera vez 1956 por Castleman en un paciente que presenta una masa
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en la regibn mediastinica posteriormente fueron comunicados casos en otros territorios
ganglionares y extra ganglionares. *'?

Existen dos variantes histolégicas, la hialinovascular que acontece en el 80 % de los
casos y habitualmente es asintomaético y la forma plasmocelular en el 10-20 % de los
casos y se presenta con toma del estado general, anemia, hipergammaglobulinemia y
hepatoesplenomegalia. 3

Existen dos formas clinicas fundamentales: la localizada o clasica y la multicentrica. *

PRESENTACION DE CASO

Primer Caso

Paciente masculino 43 afios con antecedentes de ser fumador que acude a consulta y
nos refiere que un afio antes noto un aumento de volumen en region supraclavicular
derecha. Ahora nota un aumento de volumen de la tumoracién por lo que acude a
consulta. No refiere fiebre, ni disfonia ni odinofagia. A la exploracién fisica se palpa una
tumoracion redondeada, moévil no dolorosa a la palpacion de aproximadamente 4 cm
de didmetro en la parte inferior del triangulo anterior del cuello en la region
subdigastrica derecha. (Fig. 1)

f /s

Fig. 1. Imagen de la tumoracién

Los exdmenes complementarios como sistematica sanguinea, eritrosedimentacion,
bioquimica y lamina periférica fueron negativos.

El RX del térax no demostrd alteraciones pleuropulmonares y la prueba de mantoux
fue negativa.
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La ecografia cervical demuestra imagen ecogénica en la fosa supraclavicular derecha
que mide 41x26 mm no observandose otras adenopatias en el cuello. El tiroides es de
tamarfio y aspecto normal.

El ultrasonido (US) de hemiabdomen superior muestra marcado aumento de la
ecogenicidad hepatica y no se constatan adenopatias periaorticas ni peripancreaticas.

El informe de citopatologia (BAAF) se realiza utilizando técnica de hematoxilinaeosina
y se observa un fondo linfocitario polimorfo compuesto por abundantes linfocitos
maduros, plasmocitos, pocos eosondfilos y la presencia de algunas células de nucleos
grandes con escaso citoplasma, algunas binucleadas con ndcleos prominentes de tipo
Sternberoides.

Diagnostico: Se hace descripcion de la lamina y se plantea la posibilidad de una
enfermedad de Hodgkin sugiriéndose exéresis de la tumoracién para confirmar el
diagnostico y clasificacion histolégica. (Fig. 2, Fig. 3)

Fig. 2. Estudio citopatoldgico que muestra presencia de eosinéfilos, plasmocitos y
células tipo Sternberg

Fig. 3. Estudio citopatolégico que muestra extendido con fondo polimorfo y células de
tipo histiocitoides
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Se procedid a la extirpaciéon quirdrgica cuya anatomia patoldgica mostré tejido linfoide
con similitud a la de un ganglio linfatico.

No se identificaron los senos, abundantes centros germinativos con la peculiaridad de
presentar en su centro vasos con paredes engrosadas e hialinizadas, asi como gran
exposicion de la zona del manto que le confiere una imagen en bulbo de cebolla.

Se identificaron algunas células displasicas de tipo stenrberoides que con
inmunofenotipaje marcaron CD 30+ lo que concluye el diagnostico de Enfermedad de
Castleman variedad hialino-vascular con displasia de células dendriticas foliculares.

Segundo Caso

Paciente femenina de 27 afos y la de la raza blanca con antecedentes patolégicos
personales de una cardiopatia congénita diagnosticada a los 45 dias de nacida (CIV).

Tributaria de tratamiento quirdrgico que no ha sido realizado y que lleva tratamiento
con dioxina. Refiere que hace aproximadamente 6 afios noto pequefio aumento de
volumen en el cuello que incremento su tamafio progresivamente, por lo que acude a
nuestra consulta de O.R.L.

Al examen fisico se evidencio una tumoraciéon de 5 cm de diametro en cara lateral
cervical izquierda del cuello, bien delimitada, firma, movible, el resto del examen fisico,
Rx de térax, ultrasonido abdominal y renal, asi como complementarios realizados, no
revelaron anormalidades.

Fue intervenida quirdrgicamente resecandose tumoracion pardusca con areas de
hemorragia, lograndose la exéresis completa. El espécimen quirdrgico correspondié a
una tumoracion de 5x4x3 cm en sus diametros mayores, de superficie lisa, pardo
grisacea con areas pardo oscura, solida; al corte se observo tumor solido, grisaceo con
areas de hemorragia.

El examen microscépico relevo ganglio linfatico con centros germinativos poco
aparentes rodeados por capas abundantes de linfocitos, proliferacion vascular e
hialinizacion en los foliculos, remanentes de pequefios senos marginales en el centro
del foliculo penetrados por capilares dializados que adoptan una configuraciéon
concéntrica. (Fig. 4)
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Fig. 4. Centros germinativos rodeados por capas abundantes de linfocitos,
proliferacion vascular e hialinizacion en los foliculos, penetrados por capilares
dializados que adoptan una configuracién concéntrica.

DISCUSION

La EC como ya hemos comentado tiene dos formas clinicas de presentacion: la forma
localizada (ECL), mas frecuente del tipo histolégico hialinovascular (90 %) y el tipo
plasmocelular, se manifiesta en adultos jévenes de 15 a 30 afios, con igual prevalencia
de sexo y se presenta como una masa Unica asintomatica. En el 50 % de los casos de
la variedad plasmocelular existen sintoma constitucionales acompafiantes como fatiga,
fiebre, sudoracién, hipoalbuminemia, leucocitosis, anemia y aumento de la velocidad
de sedimentacion. °

La localizacibn mas frecuente es el mediastino (60 %), le siguen en orden de
frecuencia, el cuello (14 %) el abdomen (11 %), retroperitoneo (11%) y la axila (4
%). En la localizacidn cervical es comun la afectacién de los ganglios cervicales
situados bajo el esternocleidomastoideo, como en nuestro caso (7,8), menos frecuente
son las presentaciones en la glandula parétida, el suelo de la boca, glandula
sudmandibular, laringe, paladar y el espacio parafarigeo (5,6). *

La forma multicéntrica (ECM), suele ser del tipo histoldégico plasmocelular (8.9) se
manifiesta en personas de mayor edad, aproximadamente en persona de 50 afios, con
una relacion (2,5): 1 hombre, mujer y la clinica es un sindrome constitucional con
linfadenopatia generalizada, anemia, y hepatoesplenomegalia. El prondstico de estos
casos es menos favorable ya que hasta un 32 % de los pacientes se han desarrollado
neoplasias, particularmente sarcomas de Kaposi, linfomas no Hodking y plasmocitoma.

No obstante, se han descrito casos de neoplasias asociadas a las formas localizadas. *
10, 12
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La patogénesis de la enfermedad es desconocida aunque se ha relacionado con
factores casuales como la inflamacién croénica, los estados de inmunodeficiencias, los
fendmenos de auto inmunidad y recientemente la interleucina-6 y otras interleucinas
que implicarian el desarrollo de linfomas malignos. También en los dltimos afios se ha
considerado al Herpes—virus tipo 8 en la etiologia de la enfermedad multicéntrica. ** 3

La histologia del tipo hialinosvascular esta caracterizada por la proliferacion de foliculos
linfoides. Estos foliculos estan formados por centros germinales radiados de linfocitos
maduros dispuestos en capas con céntricas (piel de cebolla) con capilares que se
introducen en los centros germinales, presenta depésitos hialinos conectados por un
estroma vascular prominente y con escasas células plasmaticas. Los estudios
inmunohistolégicos muestran un patron policlonal de linfocitos B y de células
plasmaticas.

En la variedad plasmocelular los foliculos linfoides son mayores y los centro germinales
mas prominentes. La zona interfolicular es menos vascular y presenta abundantes
células plasmaticas. La inmunopatologia muestra expresion policlonal de células
plasmaticas, aunque se ha descrito expresion monoclonal de estas. **

El diagndstico definitivo se basa en criterios clinicos e histolégicos. Las pruebas de
laboratorio, las técnicas de imagen y la puncién aspirativa con aguja fina nos puede
ofrecer informacién y descartar otros procesos. ** ¢

El tratamiento de la forma localizada es la reseccidn quirdrgica lo mas radical posible,
tanto en el tipo hialino vascular como el tipo plasmocelular; con una curacién de casi el
100 % de los casos y con excepcionales recurrencias. Otras terapias como la reseccion
parcial y la radioterapia, se reservan para los pacientes con lesiones no resecables. En
la forma multicentrica es dificil hablar del tratamiento ideal, dado el escaso niumero de
pacientes de las series publicadas y la amplia variabilidad de los resultados descritos
en la literatura. Se han utilizado tratamientos muy diversos como los esteroides en
monoterapia, conjuntamente con agentes quimioterapicos (ciclofosfamida, vincristina,
clorambucilo) sin evidencias de eficacia de ninguno de ellos y con respuestas clinicas
muy variadas. > 1®

CONCLUSIONES

La enfermedad de Castleman es una entidad rara, su diagnostico definitivo se basa en
criterios clinicos e histolégicos y el tratamiento depende de la forma clinica de
presentacion. El seguimiento a largo plazo y la vigilancia periédica aun no estan
definidos para ninguna de las formas clinicas, aunque tal vez sea lo mas prudente para
detectar recurrencias de la enfermedad o el desarrollo de enfermedades malignas.
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