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Se presenta un paciente de 56 años con hiperplasia gi-
gante de ganglios linfáticos o enfermedad de Castienian
del tipo de células plasmáticas (la variedad menos fre-
cuente), que debutó con síndrome de impregnación y poli-
neuropatía periférica, llegándose al diagnóstico por tora-
cotomía. A propósito del caso se revisa la literatura,
extendiéndose sobre la anatomía patológica y la inmuno-
histoquímica.
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Castleman's disease. Report of one case

A 56-year-old man is reported with giant lymph node
hyperplasia of Castleman's disease of the plasma cell
type (the less common variety). She presented with im-
pregnation syndrome and peripheral polyneuropathy. The
diagnosis was made by thoracotomy. On the basis of this
observation the relevant literature is reviewed, with parti-
cular coniineiit.s on pathological and immunohistochemical
changes.

Introducción

En 1956, Castieman et al '•2 describieron 13 casos
de tumores mediastínicos benignos interpretados
como hiperplasia de ganglios linfáticos con apariencia
de timomas. Hoy día, esta enfermedad es conocida
como enfermedad de Castieman o hiperplasia gigante
de ganglios linfáticos.

Histológicamente ha sido dividido en dos catego-
rías: tipo hialino vascular y tipo células plasmáticas3,
existiendo un patrón intermedio entre ambos. Se des-
criben dos variantes: la clásica, monocéntrica y la
multicéntrica, generalmente esta última es de tipo cé-
lulas plasmáticas4.

Como aporte a la escasa casuística de esta enferme-
dad, se presenta un caso cuyo diagnóstico corres-
ponde a su vez a la variante menos frecuente, como lo
es la de células plasmáticas.

Observación clínica

Paciente varón de 56 años, que ingresa en el hospital con signos y
síntomas de un síndrome de impregnación, asociado a disnea pro-
gresiva e impotencia funcional para caminar.

Se encontraba en buen estado genera] hasta tres meses previos a
su ingreso, fecha en que comenzó con dificultades en la marcha, pa-

restesias y paresia de miembros inferiores. Como antecedentes, se
trataba de un fumador y bebedor crónico, tratado por insuficiencia
cardíaca congestiva desde los 36 años con digital y diuréticos en
forma irregular.
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En el momento de su ingreso se encontró un paciente con regular
estado general, adelgazado, con hepatoesplenomegalia, adenopatías
supraclavicular derecha, axilar izquierda e inguinal derecha, de con-
sistencia duro elástica, de 2 cm de diámetro aproximadamente. Él
examen neurológico descubrió un cuadro compatible con polineuro-
patía periférica severa con predominio en miembros inferiores.

En la radiografía de tórax (fig. 1) se observó un índice cardiotorá-
cico aumentado, con prominencia del arco aórtico y ensanchamiento
del mediastino.

El laboratorio mostró los siguientes resultados: Hto 48 %; leuco-
citos 10.500 (N 54 %, L 30 %, M 6 %); VSG 30; proteínas totales
6,70 (Alb 3,52; alfa, 0,10; alfa;, 0,44; beta 1,11; gamma 1,54); IgG
1360 mg %, IgA 700 mg %, IgM 230 mg %: hipergammaglobuline-
mia policlonal a expensas de IgA; título de crioaglutininas 1:16
(valor normal). El resto de los exámenes de laboratorio fueron nor-
males.

Se realizó un electromiograma que demostró manifestaciones de
neuropatía periférica. Las biopsias de los ganglios supraclavicular,
axilar e inguinal mostraron hiperplasia reaccional inespecífica. El
centellograna hepatoesplénico reveló la existencia de hepatoespleno-
megalia con captación irregular del radioisótopo.

Se efectuó una fíbrobroncoscopia óptica que mostró laringe y trá-
quea normales, carina gruesa y fija, intensa congestión y edema de
ambos árboles bronquiales, orificio de entrada del lóbulo medio obs-
truido por compresión extrínseca. La citología del lavado bronquial
y frotis fue negativa para células neoplásicas.

Una TAC de tórax (fig. 2) y abdomen efectuada con contraste,
mostró adenopalías mediastínicas y hepatoesplenomegalia.

Se hiopsió el nervio safeno v se halló desmielinización focal sin re-
acción inflamatoria
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Al octavo día del postoperatorio se inició corticoterapia con 80
mg/día de prednisona. Ante la mala evolución se pospuso el trata-
miento radioterápico y se planteó quimioterapia como alternativa.
Esta no es llegó a realizar porque el paciente falleció como conse-
cuencia de una neumopatía intrahospitalaria.

1'i);. I. Kadiogralla de tórax mil inditc iar<l¡<il<iraiii<i aiiiiu-iiladii.

Fig. 2. TAC de lórax v abdomen. Adenupulías inedidslílliras } hepiitoeKple-
iioiiit-Balia.

El cuadro neurológico progresó paulatinamente hasta imposibili-
tar la deambulación. En ese momenlo se decidió realizar toraco-
tomía posterolateral derecha diagnóstica, observándose la presencia
de un tumor retrotraqueal derecho alto (N4). Se disecó la masa que
impresionaba como adenomegalia duro elástica, fijada a planos pro-
fundos. En la exploración se palpó un tumor mcdiastínico que com-
primía el hronquio del lóbulo medio.

El Servicio de Anatomía Patológica examinó las piezas operatorias
consistentes en un fragmento de pleura mediaslinal alta, membrana
pardo amarillenta de 2 x I cm, v en un ganglio linfático de 1,5 x I
cm, color pardo claro homogéneo, l.os cortes se colorearon con h
matoxilina-eosina, PAS, Giemsa y relíenlo de (iom ri. Se efecln
método del complejo peroxidasa-antiperoxidasa pa a cadena?
nas kappa y lambda descrito por Sternhergel

Microscópicamente, el ganglio linfático mostii' h i ran i ien t<
de la arquitectura por plasmocitos maduros de di inhución di tu
con abundantes cuerpos de Russell, observándose equinos lolic
los linfoides con centros germinales hialinizados y Viisculari/.;Kl<
disponiéndose los linfocitos periféricos al centro del folículo, co
céntricamente. Los cortes correspondientes a pleura presenliin i
acúmulos de plasmocitos maduros, l.os resultados obtenidos con
método Pap para cadenas livianas kappa y lamhda fueron posiliv
para ambas, estableciéndose el carácter policlonal del procos
Siendo el diagnóstico: Enfermedad de Castieman tipo células pía
máticas.

57

Discusión

La hiperplasia gigante de ganglios linfáticos es una
enfermedad poco frecuente5 que se presenta en la
mayoría de los casos como una tumoración intratorá-
cica (mediastino, hilio). Frecuentemente se trata de
una única masa mediastínica, aunque hay casos publi-
cados con compromiso multicéntrico4 (linfáticos cer-
vicales, axilares, mesentéricos6, retroperitoneales,
pelvianos). Nuestro paciente presentaba localización
mediastínica de la enfermedad de Castieman del tipo
de células plasmáticas.

La etiología y patogenia de la enfermedad de Cast-
leman es desconocida, no siendo clara la relación en-
tre el tipo histológico hialino vascular y de células
plasmáticas y la variedad monocéntrica y multicén-
trica.

Evidencias de una alteración en la inmunorregula-
ción han sido demostradas. Por ejemplo, se pudo de-
terminar por estudios de marcadores de superficie,
supresiones celulares de ganglios linfáticos en pacien-
tes con enfermedad de Castieman de tipo intermedio
y de tipo células plasmáticas7 variante multicéntrica
un disbalance en la relación OKT 4/OKT 8, obser-
vándose ausencia de la población T supresora (Leu
2a 4- — OKT8 +), permitiendo su depresión el escape
de células T auxiliares (Leu 3a + — OKT4 +), pro-
moviendo de esta forma la proliferación desenfrenada
de células plasmáticas.

La inmunomarcación positiva, en nuestro caso,
para cadenas livianas kappa y lambda, indicaba la
presencia de una población celular policlonal, descar-
tándose de estemodo un plasmocitoma de ganglio
linfáticos. La mayoría de los plasmocitomas extrame-
dulares se presentan en el tracto respiratorio superior
con compromiso de ganglios linfáticos cervicales.

Los pacientes con enfermedad de Castieman tipo
células plasmáticas presentan sintomatología sisté-
mica en el 50 % de los casos, siendo los hallazgos más
frecuentes: síndrome de impregnación, fiebre, fatiga,
sudoración, esplenomegalia y neuropatía periférica''
con poliartralgias. Rn el laboratorio es usual encon-
trar: VSG acelerada, anemia ferropénica, hipergam-
maglobulinemia difusa con aumento predominante en
IgG e IgA. Leucocitosis, trombocitosis, hepatograma
anormal y plasmocitosis en médula ósea son otros da-
los referidos menos frecuentemente en la literatura.
En niños se describe retraso del crecimiento y
síndrome nctrótico.

En nuestro paciente, la sintomatología sistémica
fue más notoria que la secundana a compresión,
siendo la neuropatía periférica lo más remarcable. Es
frecuente la aparición de neuropatía periférica aso-
ciada a linfadenopatía disgammaglobulinémica, com-
probándose la actividad antimielínica de la parapro-
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teína. En el caso que se presenta se halló una
desmielinización en focos de nervio safeno.

En cuanto al tratamiento, la bibliografía refiere una
llamativa desaparición de la sintomatología con la
exéresis tumoral, que no pudo realizarse en nuestro
caso. Como tratamientos alternativos se destacan la
radioterapia y la quimioterapia'". No pueden, aún,
establecerse ventajas de una modalidad terapéutica
sobre otra, ya que los casos publicados son presenta-
dos como casuística y no hay trabajos con propuestas
terapéuticas protocolizadas. Se ha utilizado la radio-
terapia más frecuentemente, con aparición de recidi-
vas posteriores.

En nuestro paciente, y dado su mal estado general,
no llegó a instaurarse el tratamiento radiante elegido.
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