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Se presenta el caso de una enfermedad de Castieman en una
mujer de 46 años, asintomática, con un nodulo pulmonar
solitario. En la toracotomía el nodulo estaba situado junto al
hilio pero intraparenquimatoso, bien delimitado, pero no en-
capsulado y desplazando las estructuras broncovasculares ve-
cinas.

Los hechos más relevantes que justifican esta presentación
son la extraordinaria rareza en su forma de presentación como
nodulo solitario y su origen en el pulmón.

Pulmonary Castleman's disease presenting as
solitary nodule

An asymptomatic 46-year-old témale 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 pulmonar} nodule and
the pulmonary origin of the disease.
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Introducción

La hiperplasia angiofolicular linfoide (HAFL) fue
descrita en 1954 por Castieman et al, como una hiper-
plasia ganglionar localizada en el mediastino '•2. Pos-
teriormente se describieron casos de localización ex-
tramediastínica, que suponen el 29 % de los casos3, en
territorios que contienen ganglios linfáticos y excep-
cionalmente en órganos y áreas totalmente extragan-
glionares como músculo esquelético, laringe, vulva,
pulmón, pericardio, cráneo, etc.4-5.

Hasta el presente se han publicado, en la literatura
médica, cuatro casos de afectación exclusivamente en
el pulmón4'6. El presente caso de HAFL o enfermedad
de Castieman en su variedad hialinovascular (HV)
localizado enteramente en posición intraparenquima-
tosa pulmonar, fue descubierto como nodulo solitario
en una exploración radiológica de rutina, en una pa-
ciente asintomática. Sus características histológicas
parecen excluir su génesis a partir de un ganglio linfá-
tico parabronquial intrapulmonar.

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

Mujer de 46 años, asintomática, que es remitida a la consulta de
Neumologia para estudio por el antecedente de un hijo afecto de
fibrosis quística del páncreas; otro hijo de la paciente falleció a causa
de enfermedad respiratoria en la infancia. La paciente no refiere
otros antecedentes y la exploración física no revela datos patológi-
cos. Analítica de rutina normal, excepto un cloro en sudor de 74
mEq/1. Radiografía de tórax: aumento de densidad de contomo
redondeado, de unos 3 cm de diámetro, junto al hilio izquierdo
(fig. 1). PPD con 2 UI, negativo. Broncofibroscopia: normal, con
cultivo BK negativo y citología del BAS normal. Ecografía abdomi-
nal sin alteraciones. TAC torácico: Nodulo de 3 cm, redondeado, de
densidad sólida, junto al hilio izquierdo, situado por detrás del
bronquio del lóbulo superior izquierdo. Toracotomía exploradora:
tumoración intraparenquimatosa en el lóbulo superior izquierdo en
situación parahiliar; se realiza lobectomía.

Anatomía patológica de la pieza quirúrgica: se aprecia en posición
parahiliar un nodulo de 2,5 x 3 cm, bien delimitado pero no encap-
sulado, en situación intraparenquimatosa, cuya superficie de corte es
homogénea, carnosa y de color blanco-grisáceo (fig. 2). Microscópi-
camente (fig. 3) el tumor está constituido por grandes folículos lin-
foides cuyos centros poseen una prominente vascularización con
capilares de endotelio hiperplásico rodeados por acumules de un
material amorfo, eosinófilo e hialino. Además 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-
larización y depósitos de material hialino, así como linfocitos y,
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ocasionalmente, histiocitos, con mínima representación de células
plasmáticas. 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
nodulo. El diagnóstico anatomopatológico es de hiperplasia angiofo-
licular linfoide (HAFL) o enfermedad de Castieman, variedad HV,
de localización intrapulmonar.

Discusión

La enfermedad de Castieman es conocida en la
literatura por gran cantidad de sinónimos (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, todavía hoy, su etiología y patogé-
nesis. Se caracteriza histológicamente por hiperplasia
de los folículos linfoides, que remedan los corpúsculos
de Hassal tímicos, acompañada de una marcada proli-
feración vascular con hiperplasia endotelial.

La etiología y patogénesis son desconocidas. Para el
tipo HV existen teorías que la consideran un hamarto-
ma, un cambio reactivo o hiperplásico peculiar, o bien
un genuino proceso neoplásico, aunque benigno, del
tejido linfoide4. El tipo plasmocelular (PC) es inter-
pretado como una enfermedad inflamatoria de los
ganglios linfáticos, pudiendo jugar un papel en su
génesis un agente inflamatorio desconocido5. Las dos
variedades o tipos histológicos presentan una marca-
da correlación clínica. El tipo HV, que responde más
estrechamente a la descripción clásica de la enferme-
dad, estaría caracterizado por folículos 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, así como una
marcada proliferación vascular; este tipo supone apro-
ximadamente el 90 % de los casos y se presenta como
un hallazgo casual en un paciente asintomático. El
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tipo PC se caracteriza por la presencia de extensas
áreas de células plasmáticas maduras en el espacio
interfolicular, mientras que los folículos linfoides son
de mayor tamaño y más 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 síndro-
me clínico sistémico caracterizado por astenia, anore-
xia y fiebre, acompañado por elevación de la VSG,
hipergammaglobulinemia policlonal y plasmocitosis
en médula osea; estas manifestaciones suelen desapa-
recer tras la resección quirúrgica de la masa4.

Recientemente se ha descrito un proceso linfoproli-
ferativo multicéntrico que se asemeja a la HAFL de
cualquiera de sus dos tipos histológicos, con síntomas
constitucionales severos similares a los de la variedad
PC, linfadenopatías generalizadas y curso más agresi-
vo con frecuente desarrollo de un linfoma maligno7.

El presente caso fue detectado, como es habitual en
la variedad HV, en el curso de una exploración radio-
lógica de rutina en una paciente asintomática como
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un nodulo pulmonar solitario. De los cuatro casos
conocidos en la literatura4'6, sólo uno4 se describe
como un nodulo pulmonar de l,5cm de diámetro,
redondo y no calcificado, del tipo HV. Nuestro caso,
además de la extraordinaria rareza de su localización
como nodulo intrapulmonar, presenta llamativas pe-
culiaridades histológicas como la total ausencia de
arquitectura ganglionar y la inexistencia de un revesti-
miento capsular, observándose 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 linfático intrapulmonar previo.

Hasta el presente se han efectuado escasos estudios
inmunohistoquímicos, enzimáticos o citogenéticos de
la variedad HV de la enfermedad de Castieman, que
contribuyan a dilucidar su naturaleza. Los estudios de
Carbone et al8 apoyan una etiología reactiva o hiper-
plásica, descartando la naturaleza neoplásica del pro-
ceso, aunque podría ser que la presencia de un antíge-
no tumoral o infeccioso originara esta lesión benigna,
posiblemente emparentada con los llamados pseudo-
linfomas pulmonares.

Finalmente señalar que se debe añadir la enferme-
dad de Castieman a la ya larga lista de causas de
nodulo pulmonar solitario.
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