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Introducción

La enfermedad de Castieman es una
entidad patológica de etiología desco-
nocida y que ha recibido diversos
nombres: hiperplasia de los ganglios
linfáticos mediastínicos \ hamartoma
de los ganglios linfáticos 2, hiperplasia
angiofolicular de los ganglios linfáticos
mediastínicos3, hamartoma linfoma-
toso angiolinfoide 4, etc.

Esta entidad fue descrita por Cas-
tieman, en 1954 1, al revisar casos
«atípicos» de timomas y tumores me-
diastínicos, considerando que repre-
senta una reacción hiperplásica linfá-
tica no habitual a una inflamación,
aunque hay autores que defienden el
que se trate de un hamartoma linfático.

Esta enfermedad consiste en un
agrandamiento de los ganglios linfáti-
cos, que generalmente ocurre en el
mediastino y con menor frecuencia en
otros lugares de la economía de situa-
ción extratorácica: cuello, músculo,
pelvis, axila, cavidad abdominal intra y
extraperitoneal4. La enfermedad se
considera benigna, generalmente es
asintomática y su hallazgo suele ser ca-
sual, aunque ocasionalmente puede
acompañarse de un síndrome caracte-
rizado por fiebre, anemia e hipergam-
maglobulinemia heterogénea.

Por la rareza del proceso, especial-
mente la forma plasmocelular, que no
hemos encontrado descrita en la litera-
tura española, creemos justificado co-
municar el caso.

Observación clínica
Paciente de 27 años, bebedor importante y fu-

mador de 12 paquetes año, con antecedentes de
padecer resfriados frecuentes desde la infancia,
siendo tosedor habitual desde los 20 anos. Amig-
dalectomizado a los 13 años. Historia laboral no
valorable. Desde hace 5 años presenta episodios
de rinitis en número de 10 a 12 por año acompaña-
dos de tos y espectoración, todo ello de breves
días de duración. A raíz de uno de estos episodios
se le practica radiografía de tórax en 1973, apre-
ciándose adenopatías biliares izquierdas (fíg. 1), la
VSG en esas fechas fue de 120 mm. a la primera
hora.

Por persistencia de la imagen radiológica es
visto por primera vez en nuestro servicio en enero
de 1978. La exploración física fue anodina y bioló-
gicamente tan sólo destacaba una VSG de 145 a la
primera hora, proteínas totales de 9,1 gr. % con
hipergammaglobulinemia de 47,7 % (4,33 gra-
mos %) de aspecto heterogéneo (fig. 2). El estudio
de la inmunidad celular mediante el test de estimu-
lación linfoeitaria con fitohemaglutinina fue nor-
mal. La radiografía de tórax en su proyección pos-
teroanterior (fig. 3) muestra unos campos pulmo-
nares normales, destacando a nivel del hilio iz-
quierdo la existencia de adenopatías, que prácti-
camente no se han modificado en cuanto a tamaño
con respecto a las de la radiografía practicada 5
años antes. Asimismo, la proyección lateral pone
de manifestó de forma más evidente las adenopa-
tías en la región hfliar (fig. 4). La broncoscopia ob-
jetivó una estenosis en hendidura del bronquio
principal izquierdo, atribuida a compresión extrín-
seca y que permitía visualizar un árbol bronquial
normal una vez rebasada la estenosis.

Para llegar a un diagnóstico se preció de una to-
racotomfa, que permitió visualizar múltiples ade-
nopatías en mediastino posterior, cara anterior de
tráquea e hilio izquierdo. La pleura mediastínica
se mostró engrosada. Los ganglios no se extirpa-
ron, limitándose el cirujano a tomar varias mues-
tras para estudio anatómico. Esta decisión vino in-
fluida por el hecho de que las zonas donde se to-
maron las muestras sangraron de manera abun-
dante en el momento del corte.
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Recibido el día 17 de noviembre de 1978.

Estudio anatomopatológico

El examen macroscópico de la pieza de resec-
ción quirúrgica mostró dos fragmentos hísticos
de carácter nodular, el mayor de ellos de
1,5 x 1 x 0,8 cm. de tamaño, que presentaban
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una coloración blanco-grisácea en la superficie
de corte.

El examen microscópico de la lesión evidenció
que ésta estaba constituida por un tejido linfoide
con gran riqueza en folículos, de centros germina-
les prominentes y que en algún área adoptaban un
carácter confluente de límites irregulares, sin evi-
denciarse sinusoides linfáticos (fig. 5). Los centros
germinales aparecían hiperplásicos, conteniendo
restos nucleares y abundantes figuras mitóticas.
Existía una moderada hiperplasia del endotelio de
los capilares interfoliculares (fig. 6). Las porciones
interfoliculares estaban ocupadas por células
plasmáticas maduras, con presencia de algún
cuerpo de Russell (fig. 7).

Fig. 5. Microfotografía a pequeño aumento que
muestra una agrupación de folículos linfoides de
carácter irregular ( H E XSOl.

Discusión

La enfermedad de Castieman, desde
el punto de vista anatomopatológico,
presenta dos formas distintas: la forma
hialinovascular que representa el 91 %
de todos los casos y se caracteriza por
presentar como hechos más llamativos
unos centros foliculares pequeños, dis-
puestos en capas concéntricas, a me-
nudo penetrados de forma radial por
capilares enfundados de una hialiniza-
ción colágena. Dichos centros folicula-
res se confunden ocasionalmente con
corpúsculos de Hassal. Entre los
folículos aparece una extensa prolife-

• ración capilar, entre los que se puede
observar una celularidad mixta con un
predominio de linfocitos y hallazgo de
algunas células plasmáticas. No es raro
encontrar células mononucleares pro-
minentes con nucléolo grande y múlti-
ple, parecidas a las que se ven en las
infecciones víricas y que recuerdan a
las de Red-Stenberg.

La forma de células plasmáticas re-
presenta el 9 %. Se caracteriza por la
presencia de nidos de células plasmáti-
cas maduras en el tejido interfolicular.
Los senos linfoides están generalmente
borrados, presentando centros folicula-
res normales o gigantes.

Aparte de las dos formas descritas,
existen algunos casos que muestran le-
siones de ambos tipos a la vez.

El 71 % de las lesiones aparecen
dentro del tórax y el resto son extrato-
rácicas. Desde el punto de vista etiopa-
togénico, la mayoría de autores defien-
den una causa infecciosa, aunque otros
piensan que se trata de un hamartoma
e incluso hay quien opina que se trata
de una neoplasia benigna.

En apoyo de la teoría infecciosa está
el hecho de que los dos tipos muestran
rasgos clínicos e histológicos de proce-
sos inflamatorios. Los signos sistémi-
cos de la forma de células plasmáticas
incluye fiebre, VSG elevada, anemia,

Fig. 6. Folículos linfoides con centros reactivos
e hiperplasia del endotelio de los capilares inlerfo-
liculares (H-E X125).

hipergammaglobulinemia, hipoalbumi
nemia y leucocitosis, todo compatibit
con un proceso inflamatorio crónico.

Una hipótesis atractiva es la qu(
considera la lesión de células plasmáti
cas como un estadio precoz y más ac
tivo del proceso y que la forma hiali
novascular es un estadio posterior. LO!
hallazgos de formas transicionale;
apoyan esta idea, así como el hecho df
la existencia de fíbrosis en la forma hia
linovascular hablaría en favor de un;
larga duración de este proceso 5.

Otra posibilidad es que los dos tipo;
histológicos representen variantes d<
una misma lesión y que dependen de
tipo de respuesta del huésped el que s<
manifieste una u otra forma clínica
Tampoco se puede excluir la posibili
dad de que se traten de dos entidade;
diferentes causadas por dos virus ínti
mámente relacionados. Como ya he
mos mencionado, algunos autores de
tienden la teoría de que se trata de un;
lesión hamartomatosa 6-7, mientras qu<
otros interpretan la lesión como un tu
mor linfoide 8.

El diagnóstico diferencial, aten-
diendo a los criterios anatómicos, in
cluyen otras lesiones linfoides como 1<
enfermedad de Hodgkin tipo celulari
dad mixta, pero ésta no tiene profílera
ción vascular y las células de Red
Stenberg no aparecen en la enfermedac
de Castieman. El linfoma folicular n(
presenta los pequeños folículos hiali
novasculares ni los nidos de célula;
plasmáticas. El timoma carece de proli
feración capilar y de células inflámate
rias. La forma hialinovascular, por si
extensiva proliferación capilar, deber;
distinguirse de la linfangiadenopatí;
angioinmunoblástica.

Atendiendo a criterios clínicos la en
fermedad de Castieman entrará en e
diagnóstico diferencial de todas las cu
sas de ensanchamiento mediastínico.

Concluiremos diciendo que la enfer
medad puede sospecharse clínicamenti

Fig. 7. Región ínter folicular que muestra grai
riqueza en células plasmáticas y un cuerpo di
Rnssel ( H - E X3121.
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debiendo pensarse en ella ante una
ocupación mediastínica en un paciente
con buen estado general, VSG elevada,
anemia y concretamente en la variedad
plasmocelular siempre que aparezca
hipergammaglobulinemia y síntomas
generales.

Es interesante resaltar que la exci-
sión quirúrgica, cuando es posible, li-
bera de todos los síntomas, mientras

que la radioterapia no hace remitir la
anemia ni la hipergammaglobulinemia.

Resumen
Se presenta un caso de la modalidad

plasmocelular de la enfermedad de
Castieman, cuyas hipótesis etiológicas
y patogénicas son discutidas por los
autores, así como el diagnóstico dife-
rencial desde el punto de vista clínico.

Summary

PLASMOCELLULAR VARIETY OF
CASTLEMAN'S DISEASE.

The authors present a case of the
plasmocellular modality ofCastleman's
disease and discuss the etiologic and
pathogenic hypotheses as well as the
differential diagnosis from the clinical
point of view.
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