Casos clinicos

Armando Vergara Bolario™** Paula Andrea Leén Sierra®’,
Jesiis Angel Villagran Uribe®’, Marisol Galvin Navarrete®!

Resumen

Se presenta el caso clinico de una paciente del sexo femeni-
no, de 30 afos, con adenopatias supraclaviculares y axilares
ipsilaterales, quien fue sometida a biopsia excisional con pos-
terior estudio. El andlisis histopatolégico de la muestra de
tejido resecado reveld una serie de caracteristicas distintivas
asociadas con la enfermedad de Castleman variante hialino-
vascular. La presentacion de este caso no solo proporcionain-
formacion detallada sobre la evolucion clinica de la paciente,
sino que también sirve como base para ilustrar los aspectos
clave del diagndstico histopatoldgico y las implicaciones in-
munohistoquimicas en la enfermedad de Castleman. Ademés
de hacer una revision de tema respecto a esta patologfa poco
comun, en la cual los informes de casos son fundamentales
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para aumentar la comprension de su variabilidad clinicay su
abordaje diagndstico, ilustrando los desafios en el diagnosti-
co diferencial y como deben abordarse los mismos.
Palabras clave: Castleman; linfoma; linfadenopatia; hialino
vascular; células plasmdticas.

Castleman’s Disease: A Comprehensive
Approach Regarding a Case Report

Abstract

The clinical case of a 30-year-old female patient with su-
praclavicular and ipsilateral axillary lymphadenopathy who
underwent excisional biopsy with subsequent study is pre-
sented. Histopathological analysis of the resected tissue
sample revealed a series of distinctive features associated
with hyalinevascular variant Castleman disease. The presenta-
tion of this case not only provides detailed information about
the clinical evolution of the patient, but also serves as a basis
to illustrate Key aspects of histopathological diagnosis and
immunohistochemical implications in Castleman disease. In
addition to making a review of the topic regarding this rare
pathology in which case reports are essential to increase
the understanding of its clinical variability and its diagnostic
approach, illustrating the challenges in differential diagnosis
and how they should be addressed.

Keywords: Castleman; lymphoma; lymphadenopathy; hyaline
vascular; plasma cells.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Castleman, también conocida
como hiperplasia linfoide angiofolicular, presenta
variantes histolégicas hialino vascular y de células
plasmiticas, lo que agrega a su complejidad diag-
néstica debido a su amplio espectro de presentacion.
Esta variedad de manifestaciones clinicas y morfo-
l6gicas complica la diferenciacién entre condiciones
benignas, como la linfadenopatia reactiva, y cuadros
malignos, como el linfoma folicular o el linfoma de
la zona del manto'. Por lo tanto, el presente articulo
tiene como objetivo abordar exhaustivamente el
enfoque histopatolégico e inmunohistoquimico de
la enfermedad de Castleman y ofrecer un andlisis
diferencial detallado en comparacién con otras en-
tidades clinicas.

El propésito de este articulo es proporcionar una
visién integral de la enfermedad de Castleman y sus
desafios diagnésticos. A través de la presentacién de
un caso clinico, resaltando aspectos clave del diag-
néstico histopatolégico e inmunohistoquimico, asi
como abordar el diagnéstico diferencial con otras
entidades clinicas relevantes. Al realizar un anilisis
exhaustivo de este caso y llevar a cabo discusiones
detalladas sobre los datos recopilados, el articulo
contribuye a una comprensién mds profunda de esta
enfermedad rara y sus complejidades diagnésticas.

Al adentrarse en las complejidades de la enfer-
medad de Castleman, el articulo arroja luz sobre sus
diversas manifestaciones clinicas y morfoldgicas,
subrayando las dificultades para distinguirla tanto
de las condiciones benignas como de las malignas.
La naturaleza multifacética de esta enfermedad, que
abarca tanto las variantes hialino vascular como de
células plasmdticas, subraya la importancia de un
examen minucioso de los hallazgos histopatolégicos
para brindar un diagnéstico oportuno y certero.

DESCRIPCION DEL CASO

Se describe el caso de una paciente de sexo femeni-
no, de 30 anos de edad, que no presentaba sintomas
evidentes. La paciente acudié a un examen fisico
rutinario, el cual inclufa una evaluacién mamaria,
durante el mismo se detectd la presencia de una
adenopatia en la regién supraclavicular izquierda,
ademds de adenopatias en la regién axilar ipsilateral.
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Al adentrarse en las complejidades

de la enfermedad de Castleman, el
articulo arroja luz sobre sus diversas
manifestaciones clinicas y morfoldgicas,
subrayando las dificultades para
distinguirla tanto de las condiciones
benignas como de las malignas. La
naturaleza multifacética de esta
enfermedad, que abarca tanto las
variantes hialino vascular como

de células plasmaticas, subraya la
importancia de un examen minucioso
de los hallazgos histopatoldgicos para
brindar un diagndstico oportuno y
certero.

Como parte de la evaluacién y para obtener una
mejor comprensién de la situacién, se indicaron
estudios de imagen, consistentes en tomografias
contrastadas del cuello, térax y abdomen. Estos
estudios radioldgicos proporcionan imdgenes de-
talladas y precisas de estas dreas para ayudar en
la identificacién de cualquier anomalia o hallazgo
significativo.

Reporte tomografia contrastada de cuello térax
y abdomen (hallazgos positivos).

Conglomerado ganglionar en nivel V izquierdo
sugestivo de proceso linfoproliferativo, adenomega-
lias en cuello bilaterales de origen por determinar.

Ademis, se realiz6 una biometria hemdtica que
arrojé los siguientes resultados: el recuento de leu-
cocitos fue de 7,360 (con un porcentaje de linfocitos
del 20.2%, cosindfilos del 3.1% y neutréfilos del
61.3%). Los valores para la hemoglobina, hema-
tocrito y plaquetas fueron de 14.1 g/dL, 43.7%, y
468,000 respectivamente. Se observé leve trombo-
citosis, sin encontrar ningtn otro hallazgo positivo
que indicara alguna anormalidad significativa.

Luego de identificar el hallazgo en las imdgenes,
se procedié a realizar la reseccién de la adenopatia
supraclavicular izquierda, la cual fue enviada al ser-
vicio de anatomia patolégica. En donde se recibe
tejido ovoide de 4 x 3 x 1.5 cm con peso de 11 g, la
superficie es lisa color café grisiceo homogéneo, se-
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Luego de identificar el hallazgo en las
imagenes, se procedié a realizar la reseccion de
la adenopatia supraclavicular izquierda, la cual
fue enviada al servicio de anatomia patolégica.
En donde se recibe tejido ovoide de 4 X 3 x 1.5
c¢m con peso de 11 g, la superficie es lisa color
café grisaceo homogéneo, semifirme, se
realiza corte longitudinal donde se evidencia
superficie de corte lisa, blanca homogénea.

Al examinar el tejido bajo el microscopio, se
aprecioé una proliferacion difusa tanto en la
corteza como en la médula de varios foliculos
linfoides agrandados. Ademas, se identifico
una proliferacién en “capas de cebolla” de la
zona del manto, junto con tejido hialino en el
centro germinal.

mifirme, se realiza corte longitudinal donde se evi-
dencia superficie de corte lisa, blanca homogénea.

Al examinar el tejido bajo el microscopio, se
aprecié una proliferacién difusa tanto en la corte-
za como en la médula de varios foliculos linfoides
agrandados (figura 1). Ademis, se identificé una
proliferacién en “capas de cebolla” de la zona del
manto, junto con tejido hialino en el centro ger-
minal (figura 2). También se not6 la presencia de
vasos sanguineos que mostraban hialinizacién en
los centros germinales (figuras 3 y 4).

Se realizaron estudios de inmunohistoquimica,
en los cuales se observé que CD10 (figura 5) mos-
traba positividad de manera focal en la membrana
de las células residuales del centro germinal, mien-
tras que CD20 (figura 6) presentaba positividad
de forma difusa en la membrana. Adicionalmente,
las pruebas para CD3, CD138, HHV-8 y LMP1
arrojaron resultados negativos.

Basados en los hallazgos histopatolégicos y los
resultados de los estudios de inmunohistoquimica,
se emitié un diagndstico de enfermedad de Castle-
man de tipo hialino vascular. Estos hallazgos respal-
dan la naturaleza de la afeccién y brindan una base
solida para la caracterizacién y el entendimiento
de esta rara enfermedad en el caso de la paciente.

Iméagenes: Imagen de Tonodiaz en Freepik
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DISCUSION

La enfermedad de Castleman es un desorden lin-
foproliferativo poco comun, descrito por primera
vez en 1956 por el médico patdlogo estadounidense
Benjamin Castleman en el estudio de pacientes con
linfadenopatias mediastinales’. Hasta el momen-
to, no existen datos precisos sobre su incidencia,
aunque se estima que hay entre treinta mil y cien
mil casos en Estados Unidos®. Esta enfermedad se
caracteriza por un agrandamiento de los ganglios
linfaticos, qué segtin su espectro clinico puede ser
unicéntrico (limitado a una regién) o multicéntrico,
para su diagndstico definitivo requiere el estudio
anatomopatolégico®.

En cuanto a la presentacién del cuadro, pue-
de ser asintomdtica, principalmente en la variante
unicéntrica, donde suele ser captada como un ha-
llazgo incidental durante el examen fisico o con
la realizacién de estudios de imagen en los que se
encuentren adenomegalias. Normalmente, estas
adenopatias presentan un tamafo de 5.5 cm de
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didmetro’. Los sitios comunes de presentacién in-
cluyen térax (29%), cuello (23%), abdomen (21%)
y retroperitoneo (17%); también pueden verse invo-
lucrados ganglios linfdticos axilares e inguinales®.

A diferencia de la variante multicéntrica, en don-
de pueden presentarse sintomas como fiebre, dia-
foresis, pérdida de peso y hepato-esplenomegalia’.
Es importante tener en cuenta que los sintomas
mencionados son inespecificos y se presentan en
multiples sindromes clinicos, por lo que en ocasio-
nes pueden no estar presentes.

Histolégicamente la enfermedad de Castleman
se divide en tres variantes: a) hialino vascular (sien-
do esta la mds frecuente, representa del 76-91% de
los casos de enfermedad de Castleman unicéntri-
ca)®, b) de células plasmadticas, ¢) mixta; ademds de
dos variantes clinicas unicéntrica y multicéntrica
(mencionadas previamente) segtin la localizacién de
los ganglios afectados’. En el caso referido en este
articulo se evidencié una variante clinica multicén-
trica; dada la presencia de adenopatias supraclavi-
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Figura 7. Clasificacion enfermedad Castleman segun presentacion clinica. EC enfermedad de Castleman ECU

enfermedad de Castleman unicéntrica ECU —HV variante hialino vascular ECU-CP variante células plasmaticas

ECM enfermedad de Castleman multicéntrica ECMi enfermedad de Castleman multicéntrica idiopatica, modi-

ficado de: Sevilla-Lizcano D, Frias-Soria C, Ortiz-Hidalgo C. Enfermedad de Castleman. Analisis histopatolégico
e inmunohistoquimico de 39 casos Gaceta medica de México. 2017;153.°

culares, axilares, cervicales, asociada a plexopatia
braquial izquierda desarrollada posterior a la resec-
cién quirdrgica de la adenopatia enviada a estudio,
esta manifestacion es de gran relevancia, puesto que
la presencia o ausencia de la neuropatia periférica
influye en la clasificacién y abordaje terapéutico de
la enfermedad.

En el estudio de pacientes con enfermedad de
Castleman multicéntrica es necesario hacer distin-
cién de si presentan o no relacién con el HHV-8
y a su vez determinar si presentan reactividad al
virus de inmunodeficiencia humana (VIH), si no es
este el caso, se clasificard como una enfermedad de
Castleman multicéntrica idiopdtica’ (figura 7) en
donde se ha descrito la relacién con dos sindromes
(sindrome de POEMS, Sindrome de TAFRO).

El sindrome de POEMS (acrénimo de polineu-
ropatia, organomegalia, endocrinopatia, gamma-
patia monoclonal y cambios cutdneos)'’ también

http://doi.org/10.22201/fm.24484865€.2024.67.1.05 |

llamado mielofibroma osteoesclerético, sindrome
Crow-Fukase o sindrome de Taktsuki'! fue descrito
por primera vez en 1938, por Scheinker'?. En su
diagndstico, se requieren dos criterios principales: la
presencia de polirradiculoneuropatia y un desorden
monoclonal de células plasmdticas'™. Sin embargo,
cabe destacar que, dentro de los criterios diagnds-
ticos mds amplios para esta enfermedad, también
se incluye la enfermedad de Castleman. La relacién
entre el sindrome de POEMS vy la enfermedad de
Castleman ya se ha descrito', de hecho, agrega un
componente en la evaluacién, diagndstico y pro-
néstico de este sindrome complejo®.

Es determinante su identificacién en el desarro-
llo y evolucién de la enfermedad, ya que presenta-
rdn alteraciones motoras, ademds de un patrén de
poliradiculoneuropatfa'®.

Respecto al sindrome de TAFRO (acrénimo de

trombocitopenia, anasarca, fiebre, mielofibrosis,
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EENFERMEDAD DE CASTLEMAN HIALINO VASCULAR}

Figura 8. Cambios presentes en la variante hialino vascular

organomegalia'’), descrito por primera vez en el
ano 2010, en Japdn, es una entidad poco frecuente
con una incidencia anual de 0.9-4.2 de enfermos
por cada millén de habitantes'®, histolégicamente
va a semejar una enfermedad de Castleman multi-
céntrica en el estudio de los ganglios linfdticos, por
lo que se ha considerado por diversos autores como
una variante de la enfermedad de Castleman mul-
ticéntrica idiopdtica'®, aunque en contraparte otros
autores indican la importancia del conocimiento de
la etiologia del sindrome de TAFRO vy asi poder
realizar una distincion especifica con la enfermedad
de Castleman multicéntrica®.

Hablando del abordaje en anatomia patoldgica,
se deben identificar inicialmente aspectos macros-
cépicos. Entre ellos, se observa un agrandamiento
difuso de los ganglios afectados, que varia en tama-
fio desde 2 hasta 20 centimetros. Los mismos van
a tener una consistencia firme y una superficie de
corte blanca lisa, la cual puede asociarse a calcifica-
ciones®! histopatolégicamente, segtin los hallazgos
se divide en variante hialino vascular o de células
plasmdticas.
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Con respecto a la variante hialino vascular, se
pueden dividir los cambios en tres grupos, folicu-
lares, interfoliculares o mixtos** (figura 8).

Caracteristicas histolégicas:

1. Arquitectura conservada con cierto grado de
distorsion.

2. Foliculos linfoides distribuidos por toda la cor-
teza y la médula.

3. Pueden tener mds de un centro germinal.

4. Presencia de células dendriticas foliculares en
los centros germinales.

5. Depésitos hialinos y vasos sanguineos escleréticos
penetran los centros germinales (lesion hialino
vascular).

6. Patrén en “piel de cebolla” por la formacién de
anillos concéntricos de linfocitos.

En la variante de células plasmiticas histolégica-
mente encontramos las siguientes caracteristicas:

1. La arquitectura de los nédulos linfdticos estd
preservada.

http://doi.org/10.22201/fm.24484865e.2024.67.1.05
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Perfil inmunohistoquimico variantes enfermedad Castleman

Células dendriticas foliculares de los anillos concéntricos
positivas para CD21, CD23, CD35, EGFR, VCAM1

Células plasmaticas en las areas interfoliculares (+) CD138

Células residuales en los centros germinales positivas
para CD10 BCL6

CP con perfil HHV-8 negativo suelen ser positivos CD68

En las zonas del manto positivos para CD19, CD20, BCL2

CP con perfil HHV-8 positivo suelen ser positivos para
LNA-1 IL-6 viral

EC HV: enfermedad de Castleman variante hialino vascular; EC CP: enfermedad de Castleman variante células plasmaticas.

2. Plasmocitosis marcada en dreas interfoliculares
de ahi su nombre.

3. Vasculatura prominente en 4reas interfolicu-
lares.

4. Entre foliculos linfoides se puede encontrar ma-
yor espacio, centros germinales hiperpldsicos.

5. Zonas del manto bien definidas y pueden ex-
pandirse?.

Por otro lado, en el patrén inmunohistoquimico se
identifican rasgos de expresién dependiendo de las
caracteristicas clinicas de la enfermedad (uni-mul-
ticéntrico) y segtin la clasificacién histolégica en-
fermedad de Castleman hialino vascular (EC HV)
o enfermedad de Castleman de células plasmdticas
(EC CPD) (tabla 1).

Al considerar las caracteristicas histopatolégicas
y el perfil inmunohistoquimico, es fundamental
tener en mente los principales diagnésticos diferen-
ciales. Entre estos se incluyen trastornos benignos
como la enfermedad de Kimura. La enfermedad de
Kimura, de etiologfa desconocida®, fue descrita por
primera vez en 1937 como una forma de linfogra-
nuloma hiperplisico eosinofilico. Sin embargo®,
su caracterizacion completa se logré en 1948, por
Kimura e Ishikawa, de ahi su denominacién. A
pesar de las notables diferencias epidemioldgicas
en comparacioén con la enfermedad de Castleman,
dado que la enfermedad de Kimura tiende a ma-
nifestarse principalmente en paises orientales y se
caracteriza por la presencia de lesiones indoloras
localizadas principalmente en cabeza y cuello®,
principalmente subcutdneas, en gldndulas salivales
o ganglios linfdticos cervicales”, se pueden identi-
ficar similitudes histolégicas con la enfermedad de
Castleman.

http://doi.org/10.22201/fm.24484865e.2024.67.1.05

En ambos casos se observa hiperplasia de foli-
culos linfoides junto con una proliferacién vascular
en los centros germinales, asi como la presencia de
células plasmdticas. Sin embargo, existen diferen-
cias distintivas entre la enfermedad de Kimura y la
enfermedad de Castleman. Por ejemplo, en la enfer-
medad de Kimura, es posible identificar eosindfilos
en los centros germinales, una caracteristica que no
es comun en la enfermedad de Castleman. Ademis,
en la enfermedad de Kimura, no se presentan los
depésitos hialinos ni las caracteristicas en forma de
cebolla (lollipop)*® mencionadas e ilustradas previa-
mente en la enfermedad de Castleman.

Otra entidad benigna que merece mencién es la
linfadenopatia reactiva, esta junto con la enferme-
dad de Castleman son dos afecciones que afectan
los ganglios linféticos, pero se distinguen por sus
caracteristicas clinicas, histoldgicas y etioldgicas.
La linfadenopatia reactiva, generalmente desenca-
denada por infecciones (principalmente virales y
siendo mds frecuentes en la poblacién infantil)?
o respuestas inflamatorias, se manifiesta con gan-
glios linfiticos mds pequefios, mdviles y tiende a
ser bilateral. Histolégicamente, muestra expansién
de la paracorteza y centro germinal, asi como un
aumento de células plasmiicas.

Por otro lado, la enfermedad de Castleman, un
trastorno linfoproliferativo poco comiin, presenta
sintomas sistémicos como fiebre, fatiga y pérdida de
peso sobre todo en la variante multicéntrica, ademds
de afectar los ganglios linfdticos. Estos ganglios
pueden variar en tamano y distribucién, pudiendo
ser unicéntricos o multicéntricos. Histolégicamen-
te, se caracteriza por una arquitectura ganglionar
aumentada con hiperplasia linfoide, células plasma-
ticas y, en algunos casos, depdsitos hialinos. Estas
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La enfermedad de Castleman, un trastorno
linfoproliferativo poco comun, presenta
sintomas sistémicos como fiebre, fatiga

y pérdida de peso sobre todo en la
variante multicéntrica, ademas de afectar
los ganglios linfaticos. Estos ganglios
pueden variar en tamano y distribucion,
pudiendo ser unicéntricos o multicéntricos.
Histol6gicamente, se caracteriza por una
arquitectura ganglionar aumentada con
hiperplasia linfoide, células plasmaticas

y, en algunos casos, depositos hialinos.
Estas caracteristicas histopatoldgicas son
fundamentales.

caracteristicas histopatolégicas son fundamentales
para establecer un diagnéstico diferencial.

En resumen, la linfadenopatia reactiva se asocia
con respuestas inflamatorias a infecciones y muestra
ganglios linfdticos mds pequefos, mientras que la
enfermedad de Castleman es un trastorno linfopro-
liferativo con sintomas sistémicos, variaciones en el
tamafo y una histologia distintiva. Comprender
estas diferencias es esencial para un diagnéstico y
manejo adecuado de estas condiciones.

Uno de los principales diagndsticos diferencia-
les se encuentra en los pacientes con infeccién por
VIH, en donde, en casos avanzados de la infeccién
por VIH, pueden aparecer manifestaciones simila-
res a las observadas en la enfermedad de Castleman,
incluyendo caracteristicas vasculares y fenémenos
de hialinizacién en los ganglios linféticos. Para es-
tablecer un diagnéstico diferencial definitivo, es
esencial acceder al expediente clinico del paciente
y realizar estudios serolégicos detallados. Estos re-
gistros médicos y andlisis especificos pueden pro-
porcionar informacién critica para distinguir entre
ambas afecciones y garantizar un enfoque adecuado
en el diagndstico y tratamiento de los pacientes con
estas manifestaciones clinicas.

En relacién a los principales diagnésticos dife-
renciales malignos, el plasmocitoma se incluye en
esta categoria. Aunque la presentacién de plasmo-
citomas primarios en los ganglios linfdticos es poco
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comun, suele ser caracteristica de tumores primarios
que han metastatizado a los ganglios linfdticos™.

Las diferencias histoldgicas entre el plasmocito-
ma y la enfermedad de Castleman son notables. El
plasmocitoma se caracteriza por una proliferacién
localizada de células plasmdticas malignas® en el
tejido afectado, con una presencia dominante de
células plasmdticas atipicas que a menudo muestran
depésitos intracelulares y extracelulares de inmu-
noglobulinas monoclonales. Esta entidad tiende a
presentar una estructura mds homogénea en com-
paracién con la enfermedad de Castleman.

En contraste, la enfermedad de Castleman se
caracteriza por una arquitectura ganglionar au-
mentada con hiperplasia linfoide y una marcada
proliferacién vascular en los centros germinales de
los ganglios linfaticos. Si bien también puede in-
cluir células plasmdticas, su cantidad y distribucion
varfan y pueden estar acompanadas por depdsitos
hialinos, una caracteristica distintiva de esta enfer-
medad. Esta variabilidad histolégica puede reflejar
las diferentes subtipos y presentaciones clinicas de
la enfermedad de Castleman.

En resumen, mientras que el plasmocitoma se
centra en la proliferacién localizada de células plas-
miticas malignas con depésitos de inmunoglobuli-
nas, la enfermedad de Castleman se caracteriza por
la hiperplasia ganglionar, la proliferacién vascular
y una variabilidad histolégica que puede incluir
células plasmadticas, depésitos hialinos y una arqui-
tectura ganglionar compleja.

En la continuacién del andlisis diferencial de la
enfermedad de Castleman, es importante conside-
rar la posibilidad de linfoma. En relacién a este tipo
de cdncer que se origina en el sistema linfdtico, las
lineas mayormente afectadas son las de linfocitos
B y T, las cuales desempefian un rol crucial en la
inmunidad adaptativa, tanto en la respuesta celular
como en la humoral, respectivamente®. El linfo-
ma se clasifica en dos tipos principales: linfoma no
Hodgkin (que representa el 90% de la totalidad
de los casos de linfoma) y linfoma de Hodgkin (el
10% restante)*®. Cada uno de estos tipos presentard
subclasificaciones dependiendo de la linea celular
afectada.

El linfoma folicular representa el 20% de todos
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los linfomas®*, incluso es el mas frecuente de los lin-
fomas indolentes®, forma parte de los linfomas de
células B; en este se ha identificado la translocacién
t(14;18) en aproximadamente el 85% de los casos,
lo que llevard a una sobreexpresién de BCL-2%,
histolégicamente el linfoma folicular reproduce o
imita los centros germinales normales de los foli-
culos linfoides secundarios, segtin la clasificacién
de la OMS se divide en tres grados, dependiendo
del nimero de centroblastos por campo de alto
poder, el patrén morfolégico y el perfil inmuno-
histoquimico que presenten. Los foliculos linfoides
atipicos estdn compuestos por células de tamano
pequefio/mediano (centrocitos) y otras de mayor
tamanfo (centroblastos)?’. En el linfoma folicular
de bajo grado se pueden presentar similitudes con
la variante hialino vascular de la enfermedad de
Castleman como son el patrén folicular y la pro-
liferacién vascular. Sin embargo, existen diferen-
cias distintivas que permiten discernir entre ambas
condiciones. En la enfermedad de Castleman, se
observard una proliferacién de la zona del manto,
que puede estar atenuada o incluso ausente en el
linfoma folicular. Ademds, en la enfermedad de
Castleman, los foliculos linfoides estardn mds espa-
ciados en comparacién con los del linfoma folicular.
En lo que respecta al inmunofenotipo, tanto en el
linfoma folicular como en la enfermedad de Cast-
leman, observaremos positividad de marcadores B,
como CD19 y CD20. Sin embargo, en el linfoma
folicular, encontraremos una positividad difusa en
las células tumorales para CD10 y BCL6*. Estos
ultimos marcadores se expresan de manera focal en
la enfermedad de Castleman.

Dentro del contexto del linfoma de células del
manto, el cual forma parte de los linfomas de cé-
lulas B e incluso se incluye entre los linfomas indo-
lentes”, representa aproximadamente el 7% de los
linfomas no hodgkin*® junto al linfoma folicular,
se erigen como los principales diagnésticos diferen-
ciales en términos de entidades malignas, basados
en las caracteristicas morfoldgicas de la enfermedad
de Castleman. En este contexto, se enfatiza la pro-
minencia de los foliculos y la formacién de anillos
concéntricos por parte de los linfocitos en la zona
del manto, aspectos que comparten con la enferme-
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El perfil inmunofenotipico caracteristico

del linfoma de células del manto abarca la
positividad para CD5, ciclina D1 y SOX11.

En contraste, CD10 tiende a presentar
negatividad en este tipo de linfoma, aunque
en situaciones atipicas con variaciones en el
inmunofenotipo podria mostrar positividad.
Estos marcadores inmunohistoquimicos
divergen de los encontrados en la
enfermedad de Castleman. Es importante
destacar en el linfoma de las células de
manto la importancia, y obligatoriedad

de la solicitud y reporte del porcentaje de
replicacion de las células tumorales.

dad de Castleman. Por lo tanto, el papel esencial
del inmunofenotipo en el proceso de diagndstico
diferencial se vuelve evidente.

El perfil inmunofenotipico caracteristico del lin-
foma de células del manto abarca la positividad para
CD5, ciclina D1 y SOX11%. En contraste, CD10
tiende a presentar negatividad en este tipo de linfo-
ma, aunque en situaciones atipicas con variaciones
en el inmunofenotipo podria mostrar positividad*>.
Estos marcadores inmunohistoquimicos divergen
de los encontrados en la enfermedad de Castleman.
Es importante destacar en el linfoma de las célu-
las de manto la importancia, y obligatoriedad de
la solicitud y reporte del porcentaje de replicacién
de las células tumorales representado mediante el
marcador Ki-67 ya que es tomado como factor pro-
néstico de la entidad®.

En resumen, aunque los linfomas foliculares y
de células del manto pueden presentar caracteris-
ticas similares a la variante hialino vascular de la
enfermedad de Castleman, un andlisis detallado
de los patrones de proliferacién de los foliculos, asi
como el perfil inmunofenotipico, resultan esenciales
para llevar a cabo un diagnéstico diferencial preciso
entre estas entidades clinicas.

CONCLUSION
En este articulo se presentd el caso de una pacien-
te de 30 anos con diagndstico de enfermedad de
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Enfermedad de Castleman

Castleman, una entidad poco comin y heterogénea
que puede presentarse con una amplia variedad de
caracteristicas clinicas y patoldgicas.

La enfermedad de Castleman es un trastorno del
sistema linfdtico que se caracteriza por la prolifera-
ci6n anormal de células linfoides en los ganglios lin-
faticos o tejidos linfoides extra ganglionares. En el
caso de esta paciente, se identificaron caracteristicas
histolégicas como son el patrén en piel de cebolla,
formado por linfocitos con distribucién concéntrica
en la zona del manto, la fusién de centros germi-
nales, el patrén de paleta de dulce lo/lipop formado
por la presencia de un vaso sanguineo hialinizado
en el centro germinal, que apoyaron el diagndstico
de enfermedad de Castleman.

Las caracteristicas histolégicas de la enferme-
dad de Castleman pueden variar y se clasifican en
tres subtipos principales: hialino-vascular, mixto y
de células plasmadticas. En este caso, se observaron
hallazgos histolégicos consistentes con el subtipo
hialino-vascular, que se caracteriza por la presen-
cia de vasos sanguineos dilatados y con cambios
hialinos, rodeados de una proliferacién de células
linfoides.

Es importante destacar que el diagndstico di-
ferencial de la enfermedad de Castleman incluye
otras enfermedades linfoproliferativas y neoplasias,
como es el linfoma no Hodgkin, principalmente
sus subtipos de células del manto y folicular. Estos
diagnésticos diferenciales deben ser considerados
y excluidos mediante estudios adicionales, como
inmunohistoquimica y técnicas moleculares, para
confirmar el diagnéstico final.

En resumen, el diagnéstico de enfermedad de
Castleman requiere una evaluacién exhaustiva de
las caracteristicas histolégicas y la exclusién de otros
diagndsticos diferenciales. La identificacién de los
subtipos histolégicos puede ayudar a guiar el ma-
nejo y el prondstico de los pacientes. Un enfoque
multidisciplinario es esencial para garantizar un
diagnéstico preciso y un manejo adecuado de estos
pacientes. @
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