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RESUMEN

La enfermedad de Castleman (EC) es una entidad rara definida por
sus hallazgos anatomopatol 6gicos: hiperplasia de las células dendriticas
delos ganglioslinféaticos y marcada proliferacion capilar. Se han descrito
dos tipos histologicos: la variedad hialinovascular y la plasmocelular.
Desde el punto de vista clinico se han identificado dos cuadros bien dife-
renciados: la formalocalizada (ECL), de curso clinico benigno, y lafor-
ma multicéntrica (ECM) de peor prondstico. Presentamos un caso de EC
localizada en la region cervical, en la que la reseccion quirdrgica de la
adenopatia result6 ser diagnostica y terapéutica. La variedad histol6gica
fue del tipo hialinovascular.
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ABSTRACT

Castleman’s disease is a rare entity which is caracterized by its his-
tological features: hyperplasia of lymph nodes and capillary prolifera-
tion. Two histological patterns has been described: hyaline vascular type
and plasma cell type. From a clinical viewpoint has been identified two
different clinical course: a localized type (ECL) usually of benign clini-
cal course and a multicentric type (ECM) of worst prognosis. We present
a case of Castleman’s disease localized in the neck region in which the
excision was both diagnostic and therapeutic. The variety histological
was hyaline-vascular type.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Castleman (EC), también llamada
hiperplasia nodular gigante, hiperplasia angiofolicular linfoi-
de, es unaentidad infrecuente, fue descrita por primeravez en
1956, en un paciente que presentaba una masa en la region
mediastinica (1). Posteriormente fueron comunicados casos
en otros territorios ganglionares y extraganglionares. Existen
dos variantes histoldgicas (2): la hialinovascular (HV), que
acontece en el 80-90% de los casos (2,6), y que habitual mente
es asintomética; y la plasmocelular (PC), el 10% de los casos,
y que suele presentarse con afectacion del estado general, ane-
mia, hipergammaglobulinemiay hepatoesplenomegalia. Exis-
ten dos formas clinicas de presentacion (2), la localizada
(ECL) o clésica, y laforma multicéntrica (ECM) (3,10). Pre-
sentamos un caso de ECL, limitado a cuello, perteneciente a
la variedad histolégica hialino vascular, y que como en la
mayoria de los casos publicados, la exéresis de la adenopatia
fue diagndsticay terapéutica.

Trabajo aceptado: 10 de febrero de 2003

CASO APORTADO

Mujer de 27 afios, fumadora de 20cigarrillog/dia, sin otros ante-
cedentes de interés, que consulta en nuestro Servicio por unatumora-
cién laterocervical izquierda de un mes 'y medio de evolucion, no
dolorosa, de aparicion bruscay crecimiento lento. No referia fiebre,
disfoniani odinofagia. A laexploracion fisica presentaba una adeno-
patialaterocervica izquierdamavil de’5 x 5 x 4cm, no dolorosa, bien
delimitada, aunque adherida a plano muscular superficial y fascia. El
resto de la exploracién general y ORL no presentaba otras alteracio-
nes.

Las pruebas complementarias con sistemético de sangre, VSG,
extension de sangre periférica, bioquimica, proteinograma e inmuno-
globulinas fueron normales. Asimismo las cifras de valores de TSH,
C3, C4, PCR y marcadores tumoral es estaban dentro de rango normal.
El Mantoux fue negativo. El estudio serol6gico mostraba Ac de clase
1gG paratoxoplasma, citomegalovirusy virus de Epstein Barr con Ac
de clase IgM negativo para todos €llos, asi como Ac frente a VIH
negativos. La radiografia de térax fue normal. La ecografia cervical
mostraba un nédulo sdlido muy vascularizado de 3,5 cm, situado
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debajo del musculo esternocleidomastoideo, de borde liso ligeramen-
te ondulado y bien definido con ecogenicidad heterogénea con septos
lineales y microfocos hiperecogénicos en su polo inferior. A su are-
dedor, numerosos nddul os solidos ovoideos, € mayor de 2 cm no vas
cularizados, concordantes con adenopatias. Las glandulas parétida y
submandibulares eran normales. La TAC cérvico/toracica/abdominal
mostraba nddul o sélido de aproximadamente 4cm de diametro mayor,
en la cadena laterocervical izquierda, hiperdenso tras la inyeccion de
contraste con peguefias linfadenopatias satélites menores de 1 cm
(Fig. 1). El térax, abdomen y la pelvis fueron normales. Serealiz6 una
PAAF bajo control de TAC que mostrd linfadenitis reactiva inespeci-
fica, por lo que se procedio ala extirpacién de la adenopatia de mayor
tamafio, cuya anatomia patolégica mostro hiperplasia angiolinfoide
del tipo histoldgico hialinavascular (Fig. 2).

Fig. 2. EC tipo histoldgico hialinovascular.

43

Tras un afio de la intervencion, la paciente se encuentra asinto-
matica en el seguimiento, con pruebas complementarias de analitica
de sangre, proteinograma, inmunoglobulinas y estudio radiol 6gico
de control normales.

DISCUSION

La EC como ya hemos comentado tiene dos formas cli-
nicas de presentacion: la forma localizada (ECL), mas fre-
cuente del tipo histolégico hialinovascular (90%) y el tipo
plasmocelular; se manifiesta en adultos jovenes de 15 a 30
afios, con igual prevalencia de sexo y se presenta como una
masa Unica asintomética. En el 50% de los casos de la
variedad plasmocelular existen sintomas constitucionales
acompafiantes como fatiga, fiebre, sudoracién, hipoalbumi-
nemia, leucocitosis, anemia y aumento de la velocidad de
sedimentacion (2). La localizacion mas frecuente afectada
es el mediastino (60%); le siguen en orden de frecuencia, el
cuello (14%), el abdomen (11%), retroperitoneo (11%), y la
axila (4%), (4). En la localizacién cervical es comin la
afectacién de los ganglios cervicales situados bajo el ester-
nocleidomastoideo, como en nuestro caso (3,8); menos fre-
cuentes son las presentaciones en la parétida, €l suelo de la
boca, glandula submandibular, la laringe, el paladar y €l
espacio parafaringeo (5,6)

La forma multicéntrica (ECM), suele ser del tipo histol6-
gico plasmocelular (2,3) se manifiesta en personas de mayor
edad, aproximadamente de 50 afios, con una relacién 2,5:1
hombre: mujer, y la clinica es un sindrome constitucional con
linfadenopatia generalizada, anemia 'y hepatoesplenomegalia;
€l prondstico en estos casos, es menos favorable ya que hasta
en un 32% de los pacientes se han desarrollado neoplasias,
particularmente sarcomas de Kaposi, linfomas no Hodking y
plasmocitomas. No obstante, se han descrito casos de neopla-
sias asociadas a las formas localizadas (3,10,12).

La patogénesis de la enfermedad es desconocida aunque
se ha relacionado con factores causales como la inflamacion
crénica, los estados de inmunodeficiencia, los fenébmenos de
autoinmunidad y, recientemente la interleucina6 y otras
interleucinas, que explicarian €l desarrollo de linfomas malig-
nos (7,9,10). También, en los Ultimos afios se ha considerado
al Herpes-virus tipo 8 en la etiologia de la enfermedad muilti-
céntrica (13).

Lahistologiadel tipo hialinovascular est caracterizada por
laproliferacion de foliculoslinfoides. Estos folicul os estén for-
mados por centros germinales rodeados de linfocitos maduros
dispuestos en capas concéntricas (piel de cebolla) con capila-
res que se introducen en los centros germinales, presentan
depositos de hialina conectados por un estroma vascular pro-
minente y con escasas células plasméticas. Los estudios inmu-
nohistol 6gicos muestran un patrén policlonal de linfocitos B y
de células plasmaticas. En la variedad plasmocelular los foli-
culos linfoides son mayores y |os centros germinales mas pro-
minentes. La zona interfolicular es menos vascular y presenta
abundantes células plasméticas. La inmunohistologia muestra
expresion policlonal de células plasmaticas, aunque se ha des-
crito expresién monoclonal de éstas (14).

El diagndstico definitivo se basaen criterios clinicos e his-
tolégicos. Las pruebas de laboratorio, las técnicas deimagen y
la puncion aspiracién con aguja fina nos pueden ofrecer infor-
macion y descartar otros procesos (8).
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El diagndstico diferencial de la enfermedad localizada se
realizara con otras causas mas comunes de masa cervical soli-
taria (Tablal) (5,6).

TABLA |
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE MASA CERVICAL SOLITARIA

Procesos inflamatorio-infecciosos

Linfadenitis, tuberculosis, sarcoidosis,
toxoplasmosis, citomegalovirus,
mononucleosis, enfermedad por
arafiazo de gato, infeccion por el
VIH

Lipoma, linfoma, sarcoma,
paraganglioma, schwanoma,
nédulos metastasicos

Teratoma, quiste dermoide, quiste
branquial, linfangioma, quiste
tirogloso, hemangioma

Neoplasia de cabeza y cuello

Tumoraciones congénitas
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