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RESUMEN
Se reportan cinco casos de enfermedad de Castleman (EC) ingresa-

dos en el Hospital “Hermanos Ameijeiras”. Cuatro casos correspondie-
ron a la variedad histológica hialinovascular y uno a la plasmocelular.
Todos los casos de la variedad hialinovascular fueron localizados y uno
de ellos se complicó con un sarcoma de células foliculares dendríticas.
La variedad plasmocelular fue del ltipo multicéntrico. De los cuatro
casos localizados dos fueron retroperitoneales y recibieron sólo trata-
miento quirúrgico; el otro de localización cervical recibió radioterapia y
esteroides; y el cuarto de localización axilar, fue tratado con exéresis qui-
rúrgica seguido de radioterapia. El último caso, de tipo multicéntrico y
plasmocelular, recibió sólo tratamiento con prednisona. Todos los casos
se mantienen vivos en la actualidad, y sólo el de la variedad plasmocelu-
lar continua con síntomas. 

PALABRAS CLAVE: Enfermedad de Castleman. Hialinovascular.
Plasmocelular. Unicéntrico. Multicéntrico. Sarcoma de células dendríticas.

ABSTRACT
It has been reported five cases of Castleman´s disease. They were

admited at “Hermanos Ameijeiras” Surgical-Clinic Hospital. In four out
of the five cases belonged to hyaline-vascular histological variety and
one case to plamocelular variety. All the cases which belonged hyaline-
vascular variety were located and one of them was complicated with sar-
coma of dendritic follicular cells. The plasmacelular variety was of the
multicentric type. Of the four located cases two of them were retroperito-
neals and they received surgical treatment only; the case of cervical
location was treated with radiotherapy and steroids and the forth one of
axillary location was treated with surgical removal followed of radiothe-
rapy. The last one case, of plasma-cell and multicentric type, was only
treated with prednisone. All the patients are still alive and only the one
with plasmacelular variety has symptoms yet.

KEY WORDS: Castleman´s disease. Hyaline-vascular. Plasma-cell.
Unicentric. Multicentric. Sarcoma of dendritic cells.
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CASTLEMAN’S DISEASE. REVIEW OF FIVE CASES

INTRODUCCIÓN

La enfermedad de Castleman (EC), también llamada
hiperplasia linfoide angiofolicular, constituya una enfermedad
rara, de causa desconocida, descrita por primera vez por B.
Castleman en 1956 (1), se presenta con igual frecuencia en
ambos sexos y puede aparecer a cualquier edad. Se distinguen
dos formas clínicas de la enfermedad: la localizada y la forma
multicéntrica. Histológicamente se describen tres variedades:
la hialinovascular (80-90%), la plasmocelular (10%) y la mix-
ta (2%) (2). La mayoría de los casos multicéntricos se corres-
ponden con la variedad plasmocelular (3,4,) tienen un curso
desfavorable y son las que con más frecuencia se acompañan
de manifestaciones clínicas sistémicas (fiebre, anemia, pérdi-
da de peso y hepatoesplenomegalia, así como de aceleración
de la eritrosedimentación e hipergammaglobulinemia (5).
Esta variedad, plasmocelular y multicéntrica es la que con

mayor frecuencia se asocia a procesos malignos, lo cual es
mucho mas raro en la forma plasmocelular localizada (6).

Reportamos cinco casos estudiados entre los años 2000 y
2004; cuatro correspondieron a la variedad hialinovascular,
dos de localización retroperitoneal, uno cervical y el otro axi-
lar. El quinto caso fue de tipo multicéntrico (mediastino-cer-
vical) de histología plasmocelular y fue el único que se acom-
pañó de manifestaciones sistémicas.

CASOS APORTADOS

Caso 1: Mujer de 26 años, blanca, que desde hacía siete años había
notado aumento de volumen en la cara lateral izquierda del cuello, por
lo cual fue estudiada en otro centro hospitalario sin que se precisara el
diagnóstico. Se mantuvo asintomática hasta un año antes de acudir a
nosotros. Anteriormente le habían practicado biopsia de ganglio cervi-
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cal y le informaron benignidad de la lesión. Ingresó en nuestro hospital
donde se le encuentra una adenomegalia en la región anterolateral
izquierda del cuello, de 0,5 cm de diámetro, de consistencia firme,
movible y no dolorosa. El resto del examen fue negativo. Investigacio-
nes de laboratorio: hemoglobina, hematocrito, leucograma, glucemia,
creatinina, transaminasas pirúvica y oxalacética (TGP y TGO), tiempo
de protrombina (TP) y tiempo parcial de tromboblastina (TPT), fueron
normales. Electroforesis de proteína: albúmina 4,5 g/l; globulinas: alfa-
1 1,2 g/l, alfa-2 6,6 g/l, beta 11,1 g/l, gamma 25,7 g/l; VIH, HTLV-1,
virus de hepatitis C y B negativos. Estudios imagenológicos: placa de
tórax normal, ultrasonido de abdomen y ganglios periféricos: masa
tumoral en cara lateral izquierda del cuello de contornos bien definidos
de 57,6 mm x 23,7 mm en íntimo contacto con la vena yugular izquier-
da. Medulograma: integridad de los tres sistemas sin infiltración tumo-
ral. Biopsia de médula ósea: médula hipercelular con cambios megalo-
básticos y aumento de plasmocitos, no infiltración tumoral. Biopsia de
hígado sin alteraciones de significación patológica. Biopsia de ganglio
cervical: ganglio linfático con borramiento parcial de la arquitectura
ganglionar e hiperplasia angiofolicular. También se observó hiperplasia
y displasia de células foliculares dendríticas. La paciente recibió trata-
miento con radioterapia local, después de una exéresis parcial del gan-
glio. Además recibió tratamiento con prednisona durante cinco meses.
En la actualidad la paciente se mantiene asintomática.

Caso 2: Mujer de 46 años, negra, que ingresó en mayo del 2002
por aumento de volumen en región axilar derecha. Tenía el antecedente
que 17 años atrás fue operada en la misma zona de una tumoración sin
que se precisara su etiología. Hacía seis años había notado de nuevo
aumento de volumen en la misma región con dolor en el hombro y dis-
minución de la fuerza en el miembro superior del mismo lado. Al exa-
men físico se detectó una adenopatía en axila derecha de 6 a 7 cm de
diámetro, dura, pero no dolorosa. El resto del examen físico fue normal.
El resultado de las investigaciones realizadas fue el siguiente: hemoglo-
bina, hematocrito, leucograma, plaquetas, TP, TPT, glucosa, creatinina,
electroforesis de proteínas, todas dentro de límites normales. Prueba de
Coombs directa e indirecta negativa, eritrosedimentación 42 mm/h.
Virus de hepatitis C y B negativos. Placa de tórax y ultrasonido de
abdomen normales. Biopsia de ganglio: pérdida total de la arquitectura
que muestra hiperplasia angiofolicular predominante con folículos en
regresión, algunos con hiperplasia y otros atróficos. En otras zonas hay
marcada hiperplasia y displasia de células foliculares dendríticas que
afectan zonas intrafoliculares y se extiende a zonas interfoliculares.
Areas francamente sarcomatosas con células fusiformes que en ocasio-
nes forman sincitios (Fig. 1). Inmunohistoquímica: células tumorales
sarcomatosas con marcadores positivos CD21 y CD35 para las células
foliculares dendríticas. En conclusión, sarcoma de células foliculares
dendríticas originado en una EC hialinovascular. Biopsia de médula
ósea: hiperplasia de los tres sistemas, sin infiltración tumoral. La

paciente recibió tratamiento con radioterapia local y se mantiene asinto-
mática hasta el momento actual.

Caso 3: Paciente masculino de 28 años que ingresó por disuria
y dolor en hipogastrio de seis meses de evolución. Al examen físi-
co sólo se detectó al tacto rectal tumoración en proyección antero-
lateral izquierda de 5 a 6 cm de diámetro. Exámenes de laborato-
rio: hemoglobina, hematocrito, leucograma, glucemia, creatinina.
LDH y fibrinógeno normales. IBM HTLV-1, virus de hepatitis C y
B negativos, electroforesis de proteínas y prueba de Coombs
directa e indirecta negativa; biopsia de cresta ilíaca sin infiltración
tumoral. Biopsia hepática normal. Ultrasonido abdominal y trans-
rectal: masa sólida en hipogastrio de baja ecogenicidad, 67 mm x
60 mm a la izquierda de la vejiga y por dentro de los vasos ilíacos,
independiente del recto y de la próstata. Placa de tórax normal.
TAC de abdomen: masa sólida en el lado izquierdo de la excava-
ción pelviana de 6,7 x 8,0 cm que comprimía la vejiga. El examen
con contraste endovenoso muestra ligera captación en el tumor. Se
realizó laparotomía exploradora con exéresis de tumor paravesical
izquierdo de 6 cm de diámetro muy adherido a los vasos ilíacos. El
informe de anatomía patológica arrojó el resultado de una hiper-
plasia linfoide con marcada expansión en la zona del manto,
aumento de eosifnófilos en la zona interfolicular e hiplerplasia
vascular. Inmunohistoquímica: CD20 positivo en zona B de los
folículos linfoides, UCHL-1 positivo en la zona T, CD34 positivo
en los vasos, mieloperoxidasa positivo en los eosinófilos. Conclu-
siones: EC hialinovascular con aumento de eosinófilos. El trata-
miento de este paciente fue únicamente la extirpación quirúrgica
del tumor que fue seguido evolutivamente en consulta, mantenién-
dose asintomático hasta el momento actual y con estudios ecográ-
ficos y de TAC normales.

Caso 4: Paciente masculino de 60 años que ingresó inicialmente
en el Servicio de Litotricia por cólicos nefríticos y oligoanuria obs-
tructiva. El examen físico mostró un tumor sólido en hipocondrio y
flanco izquierdo no doloroso. Exámenes de laboratorio: hemoglobi-
na, hematocrito, creatinina, glucemia, proteínas totales y albúmina
normales. Placa de tórax normal. TAC de abdomen: tumor calcifica-
do en íntima relación con el riñón izquierdo de 6 x 8 cm, ajena al
riñón y páncreas. El paciente se interviene quirúrgicamente extirpán-
dose un tumor retroperitoneal encapsulado, demostrándose en el
estudio anatomopatológico que se trataba de un tejido fibroso con
abundantes calcificaciones asociadas a hiperplasia linfoide con folí-
culos en regresión, expansión de la zona del manto e hiperplasia
focal de células foliculares dendríticas. Se llegó a las siguientes con-
clusiones: EC, variedad hialinovascular con hiperplasia focal de
células dendríticas y múltiples calcificaciones que pudieran estar en
relación con un tumor de larga data.

Caso 5: Mujer de 39 años, mestiza, que ingresó por primera vez
en febrero de 1999 en nuestro hospital. Desde hacía diez años había
comenzado a presentar dolor en rodillas y tobillos, sin aparentes sig-
nos inflamatorios, que aliviaban con Indometacina y, además se
acompañaba de astenia. En su provincia de origen había ingresado en
varias ocasiones sin que se llegara a un diagnóstico etiológico. Este
cuadro articular evolucionaba en forma de episodios, acompañándo-
se de fiebre y anemia comprobada. El examen físico sólo mostró
palidez de las mucosas, ligero aumento de ambos tobillos, adenopa-
tía de 1 cm, movible y elástica en región inguinal derecha. Los exá-
menes de laboratorio en el primer ingreso fueron los siguientes:
hemoglobina 98 g/l, hematocrito 30 vol%, leucograma y plaquetas
normales, reticolocitos, glucemias, creatinina, TGO y TGP, fosfatasa
alcalina, TP y TPT, todos dentro de límites normales. La electrofore-
sis de proteínas mostró una hipergammaglobulinemia 32,85 g/l, eri-
trosedimentación 115 mm/h y 106 en la segunda oportunidad. El
ultrasonido de hemiabdomen superior no demostró ninguna altera-
ción. La paciente fue dada de alta sin diagnóstico preciso. Reingresa
en enero del 2004 por astenia y fiebre de 38 a 39 ºC en forma perió-
dica de una semana de duración con intervalos de remisiones espon-
táneas cada dos o tres meses. Mantenía dolores articulares en rodillas
y tobillos que mejoraban con medicamentos antinflamatorios no

Fig. 1. Sarcoma de células foliculares dendríticas, células fusiformes
con formación de sincitios. H/E x 40.
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esteroideos. El examen físico demostró una adenopatía en región
supraclavicular derecha de unos 2 cm, de consistencia elástica y fija
a planos profundos. Exámenes de laboratorio: hemoglobina 110 g/l,
eritrosedimentación 130 mm/h, hipergammaglobulinemia policlonal
de 36 g/l; medulograma: médula reactiva con aumento de plasmoci-
tos. Ultrasonido de abdomen: ligera hepatomegalia difusa con
aumento de la ecorrefringencia; placa de tórax: ensanchamiento del
contorno superior derecho del mediastino; TAC de mediastino: ade-
nomegalia en mediastino superior derecho, de 3 cm de diámetro, sin
alteraciones de los campos pulmonares. Biopsia de ganglio linfático
cervical: pérdida parcial de la arquitectura con hiperplasia linfoide
focal marcada y expansión de la zona interfolicular, ocupada por
abundantes plasmocitos y cuerpos de Russel (Fig. 2). Inmunohisto-
química: CD20 positivo en las células linfoides T, kappa y lambda
positivo en plasmocitos. Conclusiones: EC plasmocelular. El trata-
miento consistió en un esquema de poliquimioterapia con adriamici-
na, vincristina, bleomicina y prednisona y fue egresada para segui-
miento ambulatorio.

DISCUSIÓN

Se estudiaron cinco pacientes portadores de EC entre los
años 2000 y 2004, cuatro de ellos correspondieron a la forma
localizada y uno multicéntrica. Esta frecuencia se corresponde
con lo reportado en la literatura (2,3,7). Los cuatro casos loca-

lizados pertenecieron a la variedad hialinovascular y el multi-
céntrico a la variedad plasmocelular. De los casos localizados
dos lo fueron en región retroperitoneal, uno axilar y el otro
cervical. El caso multicéntrico (mediastino-cervical) y plas-
mocelular fue el único que se acompañó de manifestaciones
sistémicas (fiebre, anemia, astenia y pérdida de peso) con eri-
trosedimentación acelerada e hipergammaglobulinemia, con-
diciones éstas reportadas frecuentemente (8). Esta variedad,
plasmocelular y multicéntrica con frecuencia se complica con
amiloidosis, neumonía y enfermedades malignas Se ha com-
probado que estas manifestaciones sistémicas dependen de un
aumento de secreción de interleucina-6 (9-13).

De los casos reportados tres fueron mujeres, una de ellas
portadora de la forma plasmocelular. La edad promedio fue de
43,5 años. Sólo un caso tuvo más de 60 años y fue portador de
una localización retroperitoneal. La paciente número 2 con
localización axilar se complicó con un sarcoma de células
foliculares dendríticas y fue uno de los casos que recibió, ade-
más del tratamiento quirúrgico, radioterapia. Esta rara asocia-
ción ha sido reportada como una complicación de la EC (14).
Se plantea que la EC puede evolucionar por medio de un
mecanismo regulado por la sobre expresión de la proteína p53
hacia una displasia de células reticulares dendríticas. Esta dis-
plasia puede encontrarse primariamente en el centro germinal
de los folículos linfoides, pero con el tiempo se extiende hasta
la zona interfolicular y por todo el ganglio linfático originan-
do un sarcoma de células foliculares dendríticas. Un intere-
sante trabajo del Dr. A. C. Chan (15) considera el probable rol
de la EC como un posible precursor del sarcoma de células
foliculares dendríticas mediante el mecanismo hiperplasia-
neoplasia, así como la influencia sobre la expresión de la p53
y el receptor del factor de crecimiento epidérmico. 

También se propone el roll probable de la infección por
virus Epstein-Barr en la génesis de estas enfermedades (16).

En cuanto al tratamiento de la forma localizado existe el cri-
terio uniforme que debe ser tratada quirúrgicamente (2,5). En el
presente no existe consenso en relación con el tratamiento ópti-
mo para la variedad multicéntrica (3,4,17). Se han reportado
éxitos con el uso de poliquimioterapia asociada o no a predniso-
na (4). El caso número 1 solo recibió tratamiento con predniso-
na, la paciente No 2 fue tratada con radioterapia y prednisona y
a los 3 casos restantes se les realizó exéresis quirúrgica que fue
curativa, similar a lo reportado por Coca Prieto y cols. (18).
Hasta la fecha los 5 casos se mantienen vivos y salvo el de la
variedad plasmocelular, los demás están asintomático.

Fig. 2. Enfermedad de Castleman variedad plasmocelular. Folículos
linfoides en regresión y aumento de plasmocitos en zona interfoli-
cular. H/E x 20.
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