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Introducción

La enfermedad de Castieman ha sido reconocida
con varios nombres: hamartoma ganglionar, lin-
forreticuloma folicular, hamartoma linfomatoso
angiolinfoide, hiperplasia angiofolicular de
ganglios linfáticos, hiperplasia linfoidea angioma-
tosa, etc.'

En 1954 y 1956, Castieman y cois., describen por
primera vez dicha enfermedad como una hiperpla-
dia ganglionar benigna de localización predomi-
nante en el mediastino, dist inguiéndose su
histología frente a la del timoma2 ' \

Se han descrito dos patrones histopatológicos.
El tipo hiliano-vascular es el más frecuente, estan-
do presente en el 80-90 % de los casos. El otro
patrón es el tipo de células plasmáticas, el cual se
da en el 9-20 % de los casos. Generalmente la for-
ma hialino vascular es asintomática y en el 50 %
del tipo de células plasmáticas tiene uno o más
síntomas, tales como fiebre, anemia, hipergam-
maglobulinemia, síndrome nefrótico y elevación
de las fosfatasas alcalinas4. El tratamiento de elec-
ción es la resección quirúrgica. Las lesiones han si-
do descritas como radiorresistentes.

Dado lo poco habitual de este tipo de patología,
presentamos un caso de tumor de Castieman del
tipo hialino-vascular, tratado quirúrgicamente.

Recibido el dia 1 1 de noviembre de 19S1.

Observación clínica

Paciente de 50 años de edad, fumador moderado y bebedor
importante que trabaja en los ferrocarriles y con ganado, con
historia de catarros bronquiales en número de tres a cuatro al
año, presenta una historia de un año de evolución consistente
en episodios de palpitaciones y visión borrosa con sensación de
marco, sin llegar a perder la conciencia, siendo el último dos se-
manas ames de su ingreso. Visto por su médico de cabecera, le
realiza radiografía de tórax y le envía al hospital por imagen pa-
tológica en campo pulmonar medio izquierdo.

En la exploración sólo destaca una hepatomegalia de 3 cm.
La analítica muestra un hematocrito de 42 Vo; 6.600 leucocitos
con 83N, 2C, 14L, 1M, VSG 10-30; examen hepático normal;
Casoni negativo; eehinococus-lHA menos de 1/8; PC>2 83;
PCO¡ 38,7; pH 7-41; Inmunoelectroforesis: aspecto policlonal.
Proteinograma: Totales: 81 gr %. Albúmina: 62,6 Vo-50,6
gr "/oo. Alfa 1: 2,4 %-2,1 gr"/()(). Alfa II: 9,7 %-7,8 gr °/w. Be-
ta: 11,7 Vo-9,5 gr»/ix). Gamma: 13,6 %-11 gr "/on; Citología de
esputo: negativa. E.C.G. normal; PPD5UI negativo.

Radiografía de tórax y tomografia con esofagograma: masa
pulmonar en hemotórax izquierdo ovalada, de bordes nítidos y
bien definidos, sin cavitaciones ni calcificaciones en su interior,
,no observándose compresión esofágica (figs. 1 y 2).

TAC torácica: Imagen lobulada de gran tamaño, que compri-
me la cara posterior del bronquio principal izquierdo, con coefi-
cientes de absorción 75, y con pequeñas adenopatias hilares del
mismo lado (fig. 3). Fibrobroncoscopia: Obstrucción de los seg-
mentos 1-11 de la división superior izquierda por compresión
extrínseca sin objetivar signos de infiltración neoplásica. Aspi-
rado bronquial: negativo. Hepatogammagrama: normal.
Espirometría: CV = 96 %; Tiffenau77 %; FME = 77 %.

Para llegar a un diagnóstico se efectuó una toracotomia iz-
quierda, obteniéndose un tumor hiliar de 7 em de diámetro,
ovalado, bien delimitado que se extiende de hilio y tejido pe-
ribronquial a pleura en la fisura, de color blanquecino y aspecto
sólido y consistencia firme (fig. 4).
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tejido pulmonar propio, estando la tumoración rodeada de una
seudocápsula conectiva rica en vasos. La masa en su totalidad,
puede representar exclusivamente la de un ganglio linfático bi-
liar gigante que se ha hecho intrapulmonar. Las tinciones espe-
ciales verificadas para tratar de demostrar la presencia de sus-
tancia amiloide o paramiloide en el seno de la masa han sido ne-
gativas. El resto del pulmón y ganglios no ofrecen una patología
a señalar. A la vista de estos hallazgos se estableció el diagnósti-
co de hiperplasia linfoidea angiomatosa o tumor de Castieman
de la variedad hialino-vascular (figs. 5 y 6).

Discusión

La enfermedad de Castieman presenta dos for-
mas desde el punto de vista anatomopatológico: la
forma hialino-vascular, caracterizada por presen-
tar como hechos más significativos unos centros
foliculares pequeños, dispuestos en capas con-
céntricas, a menudo penetrados de forma radial
por capilares enfundados por una hialinización co-
lágena. Dichos centros foliculares se confunden en
ocasiones con corpúsculos de Hassal. Entre los
folículos se aprecia una extensa proliferación capi-
lar y una celularidad mixta con un predominio de
linfocitos y algunas células plasmáticas. No es raro
encontrar células que recuerdan a las de Red-
Stenberg.

La forma de células plasmáticas se caracteriza
por la presencia de nidos de células plasmáticas
maduras en el tejido interfolicular. Los senos lin-
foides están generalmente forrados, presentando
centros foliculares normales o gigantes.

Aparte de las dos formas descritas, existen casos
donde se muestran ambos tipos a la vez.

Desde el punto de vista etiopatogénico, la
mayoría de los autores defienden una causa infec-
ciosa, aunque hay quien opina de que se trata de
una neoplasia benigna5 A. Hay quien considera que
la lesión de células plasmáticas corresponde a un

estadio posterior. Otra posibilidad es que los dos
tipos histológicos representan variantes de un.i
misma lesión y que dependería del tipo de respues-
ta del huésped.

Desde el punto de vista clínico la enfermedad (JL
Castieman se ha encontrado en todas las edades de
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El diagnóstico diferencial, atendiendo a los cri-
terios anatomopatológicos incluyen otras lesiones
linfoides como la enfermedad de Hodgkin tipo ce-
lularidad mixta, pero ésta no tiene proliferación
vascular y las células de Red-Stenberg no aparecen
en la enfermedad de Castieman. El linfoma folicu-
lar no presenta los pequeños folículos hialino-
vasculares ni los nidos de células plasmáticas. El ti-
moma carece de proliferación capilar y de células
inflamatorias. La forma hialino-vascular, con su
extensiva proliferación capilar, deberá distinguirse
de la linfangioadenopatía angioinmunoplástica10.

Atendiendo a criterios clínicos la enfermedad de
Castieman entrará en el diagnóstico diferencial de
todas las causas de ensanchamiento mediastínico.

El tratamiento de elección es la resección quirúr-
gica con resolución de los síntomas. Aunque las le-
siones han sido descritas como radiorresistentes, se
ha publicado un caso con resolución de los
síntomas, tras la radioterapia paliativa en un
ganglio linfático gigante y resecable del tipo de cé-
lulas plasmáticas. Una explicación posible a tal éxi-
to, sea la de que el paciente tenia una tumoración
de la variedad de células plasmáticas, mientras que
aquellos casos previamente publicados como ra-
diorresistentes eran del tipo hialino-vascular"' '2.

Resumen

Se presenta un caso de enfermedad de Castie-
man de la variedad hialino-vascular. Se comentan
las características etiológicas, patológicas, clínicas
y radiológicas, asi como el diagnóstico diferen-
cial y la terapéutica.

la vida aunque quizás haya un predominio en gente
¡oven. No hay predilección sexual. Los pacientes
están normalmente asintomáticos, aunque en algu-
nos casos y fundamentalmente en la forma de célu-
las plasmáticas se ha descrito un síndrome consis-
tente en fiebre, anemia e hipergammaglobuline-
mia7 '1 < . Otros síntomas posibles incluyen tromboci-
tosis, esplenomegalia y síndrome nefrótico1'. El
producir síntomas debidos aparentemente a la
compresión del árbol traqueobronquial, que inclu-
yen infección del tracto respiratorio, tos, disnea y
hemoptisis. También se han descrito casos con do-
lor torácico e incluso con derrame pleural que
desaparecía tras la excisión subtotal e irradiación
de la masa mediastinica. En los casos de localiza-
ción extratorácica se pueden encontrar masas pal-
pables o compresiones de uréter con cólico renal.

Las imágenes radiológicas producidas por esta
enfermedad son variadas. Las masas mediastinicas
anteriores suelen parecerse al timoma. Cuando la
masa se localiza en el hilio pulmonar puede simular
una adenoma bronquial, y las localizaciones en el
mediastino posterior remedan un tumor neurogé-
nico. En alguna ocasión puede presentarse como
lesión en moneda intrapulmonar.

Sunimary

CASTLEMAN D1SEASE: ONE CASE REPORT

The case report for a case with the hyaline vascu-
lar form of Castieman disease is presented. The
etiologic, pathologic, clinical and radiologic cha-
racteristics are discussed, as are the differential
diagnosis and therapeutic possibilities.
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