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Caso clinico

Enfermedad de Castleman de localizacion mediastinal.
A proposito de un caso
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RESUMEN. La enfermedad de Castleman se caracteriza por hiperplasia linfoide reactiva, crecimiento de tumores benignos del tejido linfatico
y una mayor predisposicion a padecer linfomas. La prevalencia de la enfermedad es desconocida, se ha estimado en menos de 1/100.000
casos. Se reporta el presente caso clinico por ser una patologia rara, que debe ser considerada en el diagnostico diferencial de tumores

mediastinales con la caracteristica tomografica de hipercaptacion.

Palabras clave: Enfermedad de Castleman, tumor mediastinal.

ABSTRACT. Castleman’s disease is a disorder characterized by reactive lymphoid hyperplasia and progressive growth of benign tumors of
lymphoid tissue and increased predisposition to develop lymphoma. The real prevalence is unknown; it has been estimated at less than 1/100.000.
Even this is a rare disease, it should be considered in the differential diagnosis of mediastinal tumors with increase uptake in the CT scan.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Castleman es una entidad rara,
no bien reconocida, caracterizada por un crecimiento
masivo del tejido linfoide de etiologia desconocida.
Fue descrita en 1954, después definida en 1956 por
Benjamin Castleman y asociados, quienes reportaron
una serie de casos de tumoraciones mediastinales,
formadas por ganglios aumentados de tamafio con un
patron histoldgico definido, de comportamiento benigno.
También se reportaron localizaciones extramediastina-
les en los ganglios cervicales, mesentéricos, inguina-
les, retroperitoneales y region craneo cervical. La han
llamado de diferentes formas: hiperplasia angiofolicular
linfoide, hamartoma linfoide angiomatoso, hamartoma
nodal linfoide, linfoma gigante benigno.:®

Se presenta un caso de enfermedad de Castleman
de localizacion mediastinal posterior, en un paciente de
54 afos de edad, por lo infrecuente de la enfermedad.

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de un paciente masculino de 54 afios de edad,
originario y residente de Monterrey, Nuevo Ledn, Mé-

xico; enfermero, con antecedente de tabaquismo por
30 afios, IT 30 paquetes/afio, suspendido hace cuatro
afios, con hipertiroidismo tratado con yodo radioactivo
hace nueve afios, con hipotiroidismo secundario, diabe-
tes mellitus e hipertension arterial sistémica de 17 afios
de evolucion. Presenta hace cuatro afios valvuloplastia
mitral por insuficiencia mitral de etiologia desconocida,
ataque isquémico transitorio y fibrilacion auricular con
conduccion aberrante de un afio de evolucion.

Inicié padecimiento hace dos afios con disnea pro-

gresiva y limitacidon de su actividad fisica, clase fun-
cional Il de clasificacion New York Heart Association;
hospitalizado en tres ocasiones durante el Ultimo afio
por episodios de fibrilacién auricular rapida. Se docu-
mento de manera incidental por ecocardiograma, en él
se encontrd una masa retroauricular izquierda de 7 x
5.6 cm, de aspecto piriforme y encapsulado en contacto
con la pared de la aorta descendente torécica.
Los examenes de laboratorio a su ingreso fueron: leu-
cocitos séricos de 6,400/mmé?, hemoglobina 12 gr/dL,
hematocrito 37%, plaquetas 294,000/mm?, pruebas de
funcién hepética y electrolitos séricos normales.

La radiografia de térax mostré6 ensanchamiento
mediastinal, que desborda el contorno derecho de

Este articulo puede ser consultado en versiéon completa en http://www.medigraphic.com/neumologia
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la silueta cardiaca y en la vista lateral se proyecta
en el plano posterior (figura 1y 2). En TAC de térax
contrastada se encontré: tumoracion de mediastino
posterior redondeada, de bordes lobulados de 45 x
60 x 88 mm, realce heterogéneo al medio de con-
traste hasta de 200 UH. Presenta areas quisticas

Figura 1. Radiografia de térax posteroanterior con ensan-
chamiento mediastinal que desborda el contorno derecho
de la silueta cardiaca.

Figura 2. Radiografia lateral derecha con masa en medias-
tino posterior.

calcificadas adyacentes a la aorta descendente, con
compresién extrinseca del bronquio principal derecho
(figuras 3y 4).

Se decidio realizar toracotomia posterolateral de-
recha para toma de biopsia transoperatoria y escision
quirdrgica completa de la masa mediastinal. Como
hallazgos quirdrgicos se reportan: tumoracion en
mediastino posterior adherida a esofago, pulmén y
bronquio derecho con resultado histopatoldgico de
hiperplasia linfoide angiofolicular variante, hialino
vascular compatible con enfermedad de Castleman

Figura 3. TAC térax contrastada con masa mediastinal
posterior que provoca compresion extrinseca del bronquio
principal derecho.
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Figura 4. TAC térax contrastada con masa mediastinal pos-
terior heterogénea de 45 x 60 x 88 mm, realce heterogéneo
al medio de contraste hasta 200UH.
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Figura 5. Fotografia panoramica (4x) con tincién de hema-
toxilina y eosina. Las flechas negras sefialan la proliferacion
de foliculos linfoides.

Figura 6. Microfotografia en seco débil (10x) con tincion
de hematoxilina y eosina, en la cual las flechas indican la
separacion de los foliculos linfoides por linfocitos, lo que es
caracteristico de esta enfermedad, a diferencia del linfoma
folicular donde los foliculos linfoides estan muy cerca y no
hay separacion entre ellos.

(figuras 5-8). La evolucion postquirargica fue satis-
factoria. Al momento del informe permanecia vivo vy
sin enfermedad.

DISCUSION

La enfermedad de Castleman se clasifica en dos
subgrupos clinicos: localizada o unicéntrica (sélo un
grupo de ganglios linfaticos involucrados); y disemi-
nada, sistémica o multicéntrica (dos o mas grupos

Figura 7. Microfotografia con tincién de hematoxilinay eosina
en un acercamiento de seco fuerte (40x), en donde se observa
el centro del foliculo linfoide indicado por la flecha negra larga,
con vasos sanguineos en su interior (flecha negra corta) y
areas hialinizadas (flecha blanca). Normalmente, un centro
germinal del foliculo linfoide no tiene vasos sanguineos y esta
enfermedad si los presenta.

Figura 8. Microfotografia con tincion de hematoxilina y eosina
en un acercamiento de seco fuerte (40x), un centro germinal
que tiene vasos sanguineos (flecha negra corta) y los linfoci-
tos (flecha negra larga) de alrededor son normales, sin atipia.

ganglionares involucrados). La enfermedad localiza-
da es mas frecuente, sobre todo en la presentacion
toracica (70%).2

Entre los subtipos histolégicos principales estan:
hialino vascular (91-96%), células plasmaticas (10%),
un tipo mixto (2%) y una variante de plasmablastico
asociado con la infeccidon de herpes virus humano
(HHV-8), que puede progresar a franco linfoma mono-
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clonal plasmablastico. La mayoria de la enfermedad
localizada es hialino vascular (57-91%).

Los casos de enfermedad de Castleman disemina-
da son casi siempre variantes de células plasmaticas
o variantes asociadas a la infeccion HHV-8. Este
Ultimo ocurre predominantemente en inmunosupri-
midos o0 pacientes con virus de inmunodeficiencia
humana (VIH).*

Nuestro caso clinico cursé con una forma localizada,
siendo la forma mas comun de la enfermedad (90%);
generalmente son de tipo histoldgico hialino vascu-
lar, afecta a adultos jovenes entre la tercera y cuarta
décadas de la vida; a menudo es asintomatica y son
curables tras la extirpacion quirdrgica total de la masa.®
Las recurrencias s6lo se han descrito después de una
reseccion incompleta. El prondstico es excelente, con
una supervivencia de casi 100% a los cinco afos.®

La forma sistémica o multicéntrica es menos comun
y mas agresiva; se presenta por lo general después
de la quinta a sexta décadas de la vida. Su patrén
histoldgico correspondiente es la variante de células
plasmaéticas, rara vez la del tipo plasmablastico. Se
acompafa de manifestaciones sistémicas como: fiebre,
sudores nocturnos, fatiga, anorexia, pérdida de peso,
organomegalia, poliadenopatia difusa y edema; ademas
de alteraciones hematolégicas como trombocitosis,
trombocitopenia, anemia, leucocitosis, hipoalbumine-
mia, hipergammaglobulinemia, aumento en proteinas
de fase aguda como la proteina C-reactiva, velocidad de
sedimentacién globular, fibrindgeno y la interleucina-6
(IL-6). También puede progresar a pancitopenia severa,
insuficiencia multiorganica y linfoma. Rara vez puede
asociarse con el sindrome POEMS (por sus siglas en
inglés, polyneuropathy, organomegaly, endocrinopathy/
edema, M protein y skin abnormalities) caracterizado por
polineuropatia, organomegalia, endocrinopatia, gam-
mapatia monoclonal y lesiones cutaneas. Requiere de
tratamiento sistémico y su prondstico es desfavorable.”

La variante asociada a infeccién por VIH o HHV-8
tiene predominio en jévenes del género masculino.
Se acompafia de manifestaciones constitucionales
prominentes y de linfadenopatia generalizada, con un
reciente incremento en su incidencia. Presenta un curso
agresivo y la media de supervivencia es de 14 meses.®

El tratamiento para la forma multicéntrica y las formas
mas agresivas es a base de esteroides y/o quimioterapia
sistémica. Radiolégicamente muestran intenso realce
homogéneo tras la administracion de medio de contraste,
el 10% de las lesiones tienen calcificaciones internas.*#

Diversos estudios han demostrado que las células
B blastoides presentes en el centro germinal, que
producen el agrandamiento de los ganglios linfaticos
y el HHV-8, estan implicados en la fisiopatologia de la

enfermedad de Castleman multicéntrica, a través de la
produccion de IL-6.7°

Existe una estrecha relacién entre los niveles séricos
de la IL-6, el nUmero de ganglios afectados y la seve-
ridad del cuadro clinico. Por tanto, el desorden en la
expresion génica de IL-6 es considerada como el evento
principal que podria estar relacionado con la etiologia
de esta enfermedad. Asi, el bloqueo de IL-6 puede
constituir una terapia molecular prometedora dirigida
al control y mejoramiento de la anemia e inflamacion.°
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