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INTRODUCCION

La  Enf.  de  Castieman  (EC)  fue
descrita  inicialmente  por  Sym
mers,  W. St.  C.  en  1921,  quien  la
denominó  “Hemarigiolinfoma  pri
mario  de  nódulos  hemáticos”,
Castleman,  B. y  cols.  en  1954  (1)
separaron  una  serie  de  13  pa
cientes  de  un  grupo  que  presen
taba  escasa  sintomatología  clínica
y  masas  mediastinicas  que  ase
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mejaban  timomas,  y  que  corres
pondían  a  nódulos  linfoides  hi
perplásicos.  lo  que  denominó
“Hiperpiasia  linfoide  plasmocelu
lar  hialinizante’  o  “Hiperplasia
Angiofolicular”.

La  entidad  afecta  con  ligero
predominio  a  las  mujeres,  en  la
2.°  ó 3o  décadas  de la  vida  (2,3), y
en  las  dos  terceras  partes  se  ma
nifiesta  por  el  crecimiento  silen
cioso  y lento  de una  gran  “masa”
en  el mediastino  medio,  que  suele
ser  descubierta  en  RX  bien  de
forma  casual  o  bien  porque  su
volumen  provoca  la  compresión
de  estructuras  vecinas  producien
do  síntomas  de  disnea,  tos,  o
hemoptisis.  La  forma  sistémica

suele  producir  ligeros  síntomas
como  astenia,  fiebre  y sudoración,
siendo  más  llamativas  las  polia
denopatías  en  cadenas  cervicales,
axilar  o inguinales.

Histológicamente  la  entidad  se
ha  clasificado  en  dos  tipos  (3), la
forma  hialino-vascular  y la  forma
plasmo  celular.  La forma  hialino-
vascular  correspondería  al  80%-
90%  de los pacientes,  reconocien
dose  cuatro  subtipos  de  acuerdo
a  los diferentes  patrones  morfoló
gicos  que  presenten  sus  folículos
linfoides  (4). La  forma  plasmoce
lular  corresponde  al  10%-20% de
los  casos  (5) dando  la  sinomatolo
gía  antes  descrita  y  la  alteración
de  valores  bioquímicos  que  confi

RESUMEN

Presentamos  tres casos  de Enfermedad  de Castieman
(EC),  dos  de  ellos  de  la  forma hialino-vascular  y  un
tercer  caso  de la forma plasmocelular,  asociado  a Enf.
de  Hodgkin.  Se hace  una  revisión  histórica  del tema,
analizando  la  epidemiología,  clínica,  metodología
diagnóstica  histopatológica  y  pronóstico  de  las  dos
formas  clínico-patológicas  en  que  se  subclasifica  la
enfermedad.  Se  revisan  las  teorías  etiopatogénicas,
concluyendo  que los diferentes patrones  morfológicos
observados  son  distintos  fenotipos  de  un  mismo
proceso  reactivo.  Se  deduce  que la forma sistemática
(plasmocelular) es una respuesta  reactiva  inmunológica
estereotipada,  ante procesos generalmente neoplósicos
malignos  que  amenazan  gravemente  la  vida  del  pa
ciente.

SUMMARY

We present  three cases  of Castleman’s Disease  (CD),
two  in  thé  hyaline-vascular  form and  a  third  case  in
the  plasmocellular  form,  associated  with  Hodgkin’s
Disease.  An historical  review of  the  subject  is  given,
analyzing  the  epidemiology,  clinical,  histopathological
diaganostic  methodology  and  prognosis  of  t.he  two
dlinico-pathological  forms in which the  disease  is sub
classified.  There  is  a  review  of  the  ethiopathogenic
theories,  concluding  that  the  different  morphological
patterns  observed  are  different phenotypes  of a single
reactive  process.  It is deduced that the  systemic  form
(plasmocellular)  is a stereotype  immunological  reactive
response  to  generaily  neoplastic  malignant processes
that  gravely threaten  the  life  of the  patient.
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guran  cuadros  de  anemia  micro
cítica  e  hipocroma  (6),  hipoalbu
minemia  e  hipergammaglobuli
nemia  (7) y poliadenopatías  (8).

Si  bien  todos  los  autores  están
de  acuerdo  en  clasificar  la  EC
dentro  de  las  linfadenopatías  be
nignas,  en  muchos  casos  simu
lando  linfomas  (9). la  etiopatoge
nia  de  la  misma  no  está  clara.
Estudios  ultraestructurales  han
confirmado  su  semejanza  con  te
jidos  de  granulación  con  colage
nización  avanzada  (10)  y  por  lo
tanto  de  conducta  biológica  be
nigna,  pero  por  lo mismo  no  deja
de  sorprender  su  frecuente  aso
ciación  con  procesos  linfoprolife
rativos  altamente  malignos  (11,
12).

Presentamos  tres  casos  de  EC
diagnosticados  por  el  Servicio  de
Anatomía-Patológica  del  H.M.C.
Gómez  Ulla  de  Madrid  en  los
últimos  seis  años.  Dos  de  ellos
corresponden  a  la  forma  hialino-
vascular  y  el  tercero  a  la  forma
plasmocelular  asociado  con  Enf.
de  Hodgkin  tipo  esclerosis  nodu
lar.

MATERIAL  Y METODO

Los  tres  casos  de  EC,  cuadro  1,
corresponden  a  una  mujer  y  dos
hombres  comprendidos  entre  los
20  y los  30  años,  no  presentando
sintomatología  clínica  ninguno
de  ellos,  acudiendo  en  los  tres
casos  a  consulta  por  la  presencia
de  adenopatías  en  diferentes  lo
calizaciones.  La analítica  descubre
en  todos  ellos  la  existencia  de
anemia  hipocroma  e  hipergam
mablobulinemia.

En  los  tres  casos  las  piezas
quirúrgicas  son  fijadas  en  formol.
incluidas  en parafina  y procesadas
de  forma  habitual.  En  el diagnós
tico  se  emplean  tinciones  de H-E.,
Giemsa,  PAS. Verde  Metilopironi
na,  tricrómico  de Masson  yWilder
para  fibras  de  reticulina.

Los  tres  enfermos  han  evolu
cionado  favorablemente  tras  la
extirpación  quirúrgica  de las “ma

sas”,  normalizándose  los  datos
analíticos  en el plazo  de uno  o dos
meses,  encontrándose  actualmen
te  asintomáticos,  incluido  el  caso
asociado  a  Enf.  de  Hodgkin  diag
nosticado  en  septiembre  de  1985,
al  que  se le sumó  la  quimioterapia
oportuna.

RESULTADOS

Macroscópicamente  en  los  tres
casos  las piezas  remitidas  al 5o  de
A-P.  corresponden  a  formaciones
ovoideas,  de  entre  1,5  cm.  y  13
cm.,  rodeadas  por  una  fina  cápsu
la  y al  corte  presentan  una  super
ficie  gris-blanquecina  homogénea.
cuadro  II.

Microscópicamente  los casos  1.0

y  2.° presentan  imágenes  histoló
gicas  semejantes.  Los  ganglios
linfáticos  estudiados  conservan
parcialmente  la  arquitectura  his
tológica  habitual,  no  diferencián
dose  netamente  las  áreas  cortical
y  medular.  Toda  su  superficie  se
encuentra  ocupada  por  folículos
linfoides  hiperpiásicos,  de  pe
queño  y mediano  tamaño  (Fig. n.°
1).  Los folículos  están  constituidos
externamente  por  diversas  capas
concéntricas  de  linfocitos  madu
ros  (en  catáfilas),  y en  su  interior
se  observan  blastos  linfoides  y
elementos  epitelioides.  Todos  los
folículos  se  encuentran  atravesa
dos  por  estructuras  vasculares
que  alcanzan  hasta  el  centro  ger

minal  y  que  se  caracterizan  por
presentar  paredes  hialinizadas  y
tumefación  de  sus  células  endo
teliales  (Fig.  n.°  2).  En  las  áreas
interfoliculares  es  notable  la  pro
liferación  de  vascular  de  paredes
hialinas  y trayectos  flexuosos,  en
tre  los  que  se  dispone  una  amplia
variedad  de  elementos  citológicos
linfocitarios.  Con  todo  ello se hizo
el  diagnóstico  en  los dos  casos  de
EC  de  la  forma  hialino-vascular.

En  el  caso  n.°  3,  el  estudio
microscópico  del ganglio  linfático
supraclavicular  muestra  una  es
tructura  parcialmente  borrada  por
la  presencia  de folículos  linfoides
de  pequeño  y  mediano  tamaño
que  ocupan  la  cortical  y la  medu
lar,  acompañándose  de  una  in
tensa  proliferación  interfolicular
de  elementos  plasmocitarios  ma
duros  (Fig. n.° 3), entre  los  que  se
intercalan  algunos  inmunoblastos
y  eosinófilos.  Los  folículos  linfoi
des  tienen  una  estructura  seme
jante  a  los  descritos  para  los
casos  flos  1 y 2.
El  estudio  microscópico  de  la
masa  mediastínica  correspondien
te  al  tercer  caso  (ver  cuadro  II),
revela  la  coexistencia  de dos  pro
cesos:  Uno  el  descrito  anterior
mente  con  el  diagnóstico  de  EC
de  la  forma  plasmocelular,  y otro
en  íntimo  contacto  con  el anterior
correspondiente  a  una  Enf.  de
Hodgkin  tipo  esclerosis  nodular.
De  tal  suerte  que  son  numerosos
los  campos  en  los que  se  observan

CASO
N.

SEXO EDAD LOCALIZACION*
SINTO
MATO-
LOGIA

ANALITICA

1

2
3

H

V
V

30

20
20

Axilar

Cervical
Supraclavicular....
Mediastinica.

NO

NO
NO

Anemia
Hipoalbuminemía
Hipergammaglob.
Hipergammaglob.
Anemia
Hipergammaglob.

*  LocaFización de la  masa tumoral.

Cuadro  1.—Clínica  de  los  tres  casos  de  Enf  de  Castieman.

CASO
N.’ SEXO EDAD LOCALIZACION*

TA

MAÑO TIPO  HISTOLOGICO

1
2
3

H
y
V

30
20
20

Axilar
Cervical
Supraclavicular.
Mediastinica

3X4  cm
2X1  cm
3X1  cm

13X10 cm

Hialino-Vascular
Hialino-Vascular
Plasmocelular
Plasmocelular, más
Enf.  de Hodgkin

Cuadro  11.—Datos  histopatológicos  de  los  tres  casos  de  En!.  de  Castieman.

M.M.-Vol.  47-N.°  3-Alio  1991-Pág.  249



ffiperplasla  angiofolicular  linfoide
(enf.  de Castleman).

Presentación  de tres casos.
Revisión  COnceptUal.         lóliculos linfoides  de  una  EC con  morfo-funcionales  de los  casos  de

transformación  parcial  por  la Enf.   EC descritos  en  la  literatura,  aún
de  Hodgkin  (Fig. n.  4).          hoy son  varías  las  teorías  que  lo

intentan  explicar.  Descartada  to
talmente  queda  la  teoría  Mamar

DISCUSION                  tomatosa o  Disembrionaria  (13.
7.  14) ya  que  en  ningún  caso  se

Dada  la  ausencia  de  estudios   ha podido  corroborar  la existencia
de  “masas’  congénitas  en  pacien
tes  que  con  posterioridad  han
desarrollado  EC.  Hoy día  tienden
a  afianzarse  las  teorías  inflama
toria  reactivay  la teoría  de disrre
gulación  inmunológica.  La  pri
mera  de ellas  considera  a la forma
plasmocelular  y  hialina-vascular
como  episot  los cronológicos  ante
un  agente  causal,  o bien  expresión
de  la  capacidad  de  respuesta  del
huesped.  Esta  teoría  se  sustenta
en  estudios  ultraestructurales  que
coinciden  en  señalar  las  caracte
risticas  de  la  EC  con  las  de  un
ganglio  linfático  reactivo  (10.  15).

La  teoría  de  disrregulación  in
munológica.  se  basa  en  la  fre
cuente  aparición  de  esta  enfer
medad  en  pacientes  con  datos
directos  o indirectos  de  afectación
del  sistema  inniunitario.  como  lo
son  enfermos  ininunodeprimidos
por  trasplantes.  con  sarcomas  de
Kaposi  (16).  presencia  de  hiper
gammaglobulinemia  (7).  miaste
nia  gravis  (17).  así  como  en  estu
dios  fenotipicos  de  las  subpobla

Flg.  1.  Numerosos  folículos  linfoides,  que borran  la  arquitectura  habitual  gnngiloaar.  ciones  linfocitarias  de  estos
enfermos  (4).  Todo  ello  íunda
mentaría  una  disfunción  con exa
cerbada  proliferación  de linfocitos
B.  deplección  de  los  T.  con  la
consiguiente  elevación  del  n:  de
células  plasmáticas.  Por  lo  tanto
los  diferentes  patrones  morfológi
cos  no  serian  sino  expresión  de
los  diferentes  grados  dc afectación
del  sistema  inmunitario.  —

Pero  aun  así  los  patrones  nior
fológicos  clásicos  (3).  tienen  un
gran  valor  pronóstico.  En  todas
las  series  publicadas,  incluida  la
nuestra,  la forma  hialino-vascular
que  no  presenta  sintomatología
se  asocia  con  una  buena  evolución
postquirúrgica.  Por  el  contrario
la  forma  plasmocelular.  frecuen
temente  multicéntrica.  tiene  un
mal  pronóstico  (5.6.  7.  8)  con

cortos  plazos  de  supervivencia18).  fundamentalmente  por  aso

e  iarse  bien  sincrónicamente  o con
posterioridad  a  procesos  linfa
proliferativos  de  alta  malignidad
(11.  12.  19).  Con  respecto  a  esto

Fig.  2.  Foh’c&olinfoidepermeadopor  un  vaso  de paredes  hialinizadas.                herrios de comentar  que  la asocía
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ción  con  Enli  de  Hodgkin  por
nosotros  encontrada  tan  sólo  ha
sido  citada  una  vez en la  literatura
(12).

La  explicación  de  esta  asocia
ción  con  otras  neoplasias  malig
nas.  fundamentalmente  Iiníoreti
culares.  queda  aún  fuera  de
nuestro  alcance.  Pero  nos  ha  de
servir  para  ponernos  alerta  y po
der  realizar  de  forma  precoz  el
diagnóstico  de  entidades  verda
deramente  neoplásicas.  que  con
grar  frecuencia  llevarán  a la muer
(e  del  paciente.
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ng.  3.  Area  inten’ollcular  repleta  de células  plasmádcas  maduras.

ng.  4.  Folículo  linfoide  con transformación  parcial  por  En!  de  lfodjkin.  Correspondiente  ala
masa  mediastinica  del  caso  o.’  a.
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