NOTA CLINICA

ENFERMEDAD DE CASTLEMAN PULMONAR:;:
PRESENTACION COMO NGDULO SOLITARIO

A. Aranda Torres, J.C. Barros Tizén, J. Gonzdlez-Carreré Fojon* y P, Ferndndez Martin*

Seccién de Neumologia y *Servicio de Anatomia Patolégica. Hospital Xeral de Vigo.

Se presenta el caso de una enfermedad de Castleman en una
mujer de 46 aiios, asintomdtica, con un nédulo pulmonar
solitario. En la toracotomia el nédulo estaba situado junto al
hilio pero intraparenquimatoso, bien delimitado, pero no en-
capsulado y desplazando las estructuras broncovasculares ve-
cinas.

Los hechos mds relevantes que justifican esta presentacién
son la éxtraordinaria rareza en su forma de presentacién como
nédulo solitario y su origen en el pulmén.
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Pulmonary Castleman’s disease presenting as
solitary nodule

An asymptomatic 46-year-old female had Castleman’s di-
sease presenting as solitary lung nodule. During thoracotomy
it was found that the nodule was next to the hilus but in an
intraparenchymal situation. It was well limited but not encap-
sulated, and it displaced the neighboring structures.

The most relevant facts which justify this report are the
extreme rarity of the presentation as pulmonary nodule and
the pulmonary origin of the disease.

Introduccién

La hiperplasia angiofolicular linfoide (HAFL) fue
descrita en 1954 por Castleman et al, como una hiper-
plasia ganglionar localizada en el mediastino" 2. Pos-
teriormente se describieron casos de localizacién ex-
tramediastinica, que suponen el 29 % de los casos?, en
territorios que contienen ganglios linfaticos y excep-
cionalmente en Organos y dreas totalmente extragan-
glionares como musculo esquelético, laringe, vulva,
pulmon, pericardio, craneo, etc.*>.

Hasta el presente se han publicado, en la literatura
médica, cuatro casos de afectaciéon exclusivamente en
el pulmon* 6. El presente caso de HAFL o enfermedad
de Castleman en su variedad hialinovascular (HV)
localizado enteramente en posicién intraparenquima-
tosa pulmonar, fue descubierto como nédulo solitario
en una exploracién radiolégica de rutina, en una pa-
ciente asintomatica. Sus caracteristicas histolégicas
parecen excluir su génesis a partir de un ganglio linfa-
tico parabronquial intrapulmonar.

Recibido el 18-9-1989 y aceptado el 10-10-1989.

44

Caso clinico

Mujer de 46 afios, asintomatica, que es remitida a la consulta de
Neumologia para estudio por el antecedente de un hijo afecto de
fibrosis quistica del pancreas; otro hijo de la paciente falleci6 a causa
de enfermedad respiratoria en la infancia. La paciente no refiere
otros antecedentes y la exploracién fisica no revela datos patolégi-
cos. Analitica de rutina normal, excepto un cloro en sudor de 74
mEq/l. Radiografia de térax: aumento de densidad de contorno
redondeado, de unos 3cm de didmetro, junto al hilio izquierdo
(fig. 1). PPD con 2 Ul, negativo. Broncofibroscopia: normal, con
cultivo BK negativo y citologia del BAS normal. Ecografia abdomi-
nal sin alteraciones. TAC toracico: Ndodulo de 3 cm, redondeado, de
densidad sélida, junto al hilio izquierdo, situado por detras del
bronquio del 16bulo superior izquierdo. Toracotomia exploradora:
tumoracion intraparenquimatosa en el 16bulo superior izquierdo en
situacidn parahiliar; se realiza lobectomia.

Anatomia patoldgica de la pieza quirirgica: se aprecia en posicién
parahiliar un nédulo de 2,5 x 3 cm, bien delimitado pero no encap-
sulado, en situacién intraparenquimatosa, cuya superficie de corte es
homogénea, carnosa y de color blanco-grisaceo (fig. 2). Microscépi-
camente (fig. 3) el tumor estd constituido por grandes foliculos lin-
foides cuyos centros poseen una prominente vascularizacién con
capilares de endotelio hiperpldsico rodeados por acimulos de un
material amorfo, eosindfilo e hialino. Ademads de estos vasos se ven
células centrofoliculares de aspecto epitelioide dispuestas en capas
concéntricas. Los linfocitos maduros del manto folicular tienden
igualmente a disponerse de modo concéntrico en “capa de cebolla”.
En el espacio interfolicular también se observa una llamativa vascu-
larizacion y depdsitos de material hialino, asi como linfocitos vy,
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Fig. 1. Radiografia PA de torax con nédulo pulmonar de 3 cm junto al hilio iz-
quierdo.

ocasionalmente, histiocitos, con minima representacion de células
plasmadticas. En ninguna zona se encuentran estructuras compatibles
con senos, ni se aprecia revestimiento capsular, estando el tumor en
directa continuidad con el parénquima pulmonar adyacente, con
desplazamiento de bronquios, bronquiolos y vasos en la periferia del
nddulo. El diagnéstico anatomopatologico es de hiperplasia angiofo-
licular linfoide (HAFL) o enfermedad de Castleman, variedad HV,
de localizacién intrapulmonar.

Discusion

La enfermedad de Castleman es conocida en la
literatura por gran cantidad de sinénimos (hemangio-
linfoma primario, hiperplasia ganglionar gigante, lin-
forreticuloma folicular, hiperplasia ganglionar angio-
folicular, hamartoma linfoide angiomatoso, linfoma
gigante benigno, etc.) lo que revela lo obscura y con-
trovertida que es, todavia hoy, su etiologia y patogé-
nesis. Se caracteriza histoldgicamente por hiperplasia
de los foliculos linfoides, que remedan los corpusculos
de Hassal timicos, acompaiiada de una marcada proli-
feracion vascular con hiperplasia endotelial.

La etiologia y patogénesis son desconocidas. Para el
tipo HV existen teorias que la consideran un hamarto-
ma, un cambio reactivo o hiperpldsico peculiar, o bien
un genuino proceso neopldsico, aunque benigno, del
tejido linfoide*. El tipo plasmocelular (PC) es inter-
pretado como una enfermedad inflamatoria de los
ganglios linfiticos, pudiendo jugar un papel en su
génesis un agente inflamatorio desconocido’. Las dos
variedades o tipos histologicos presentan una marca-
da correlacidn clinica. El tipo HV, que responde mas
estrechamente a la descripcion cldsica de la enferme-
dad, estaria caracterizado por foliculos linfoides con
centros germinales hialinos hipervasculares rodeados
por linfocitos dispuestos concéntricamente (“‘en capas
de cebolla”) y con un espacio interfolicular que pre-
senta borramiento completo de senos, asi como una
marcada proliferacion vascular; este tipo supone apro-
ximadamente el 90 % de los casos y se presenta como
un hallazgo casual en un paciente asintomaético. El
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Fig. 2. N(Sdulo sntuado en el hilio de la pieza de lobectomia, bien delimitado pero
no enc que d estructuras vasculares'y bronquiales vecinas.

Flg 3. Aspecto mlcroscoplco de la lesion, con centms foliculares hlpervasculares

por una corona de
en “capas de cebolla” (HE x 100).

que dan los corp los de H
linfocitos dispuestosic ie

tipo PC se caracteriza por la presencia de extensas
areas de células plasmaticas maduras en el espacio
interfolicular, mientras que los foliculos linfoides son
de mayor tamafio y mas activos que los observados en
el tipo hialino-vascular. En muchos casos persisten, al
menos de forma focal, remanentes de estructura gan-
glionar. Este tipo se asocia con frecuencia a un sindro-
me clinico sistémico caracterizado por astenia, anore-
xia y fiebre, acompaiiado por elevacion de la VSG,
hipergammaglobulinemia policlonal y plasmocitosis
en médula osea; estas manifestaciones suelen desapa-
recer tras la reseccidn quirdrgica de la masa*.
Recientemente se ha descrito un proceso linfoproli-
ferativo multicéntrico que se asemeja a la HAFL de
cualquiera de sus dos tipos histologicos, con sintomas
constitucionales severos similares a los de la variedad
PC, linfadenopatias generalizadas y curso mads agresi-
vo con frecuente desarrollo de un linfoma maligno’.
El presente caso fue detectado, como es habitual en
la variedad HV, en el curso de una exploracién radio-
légica de rutina en una paciente asintomatica como
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un nédulo pulmonar solitario. De los cuatro casos
conocidos en la literatura*%, s6lo uno* se describe
como un noédulo pulmonar de 1,5cm de didmetro,
redondo y no calcificado, del tipo HV. Nuestro caso,
ademds de la extraordinaria rareza de su localizacién
como ndédulo intrapulmonar, presenta llamativas pe-
culiaridades histoldgicas como la total ausencia de
arquitectura ganglionar y la inexistencia de un revesti-
miento capsular, observandose directa continuidad de
la celularidad linfoide tumoral respecto al parénqui-
ma pulmonar adyacente al que desplaza y comprime
pero no infiltra. Estos datos favorecen el origen “de
novo” del tumor, sin que asiente aparentemente sobre
un ganglio linfatico intrapulmonar previo.

Hasta el presente se han efectuado escasos estudios
inmunohistoquimicos, enzimaticos o citogenéticos de
la variedad HV de la enfermedad de Castleman, que
contribuyan a dilucidar su naturaleza. Los estudios de
Carbone et al® apoyan una etiologia reactiva o hiper-
plésica, descartando la naturaleza neopldsica del pro-
ceso, aunque podria ser que la presencia de un antige-
no tumoral o infeccioso originara esta lesion benigna,
posiblemente emparentada con los llamados pseudo-
linfomas pulmonares.
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Finalmente sefialar que se debe afiadir la enferme-
dad de Castleman a la ya larga lista de causas de
nédulo pulmonar solitario.
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