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RESUMEN 

El propósito del estudio fue conocer las características clínicas, histológicas 

y de tratamiento de los pacientes con Enfermedad de Castleman (EC). 

Se identificaron 7 pacientes con diagnóstico histológico de EC en el Instituto 

Nacional de Cancerología entre 1996 al año 2000. En todos los pacientes, el 

diagnóstico de EC se realizó en base a los resultados de la biopsia de ganglio 

linfático. Se dividió a la enfermedad en unicéntrica, si hubo únicamente un 

sitio involucrado, o multicéntrica, si se presentó linfadenopatía mas 

generalizáda. Posteriormente se subdividió en las variantes histológicas' 

hialino-vascular, de células plasmáticas , y mixta Los datos clínicos, 

radiológicos y de laboratorio se analizaron de acuerdo al tratamiento, el cual 

consistió en cirugía, quimioterapia y quimioterapia más radioterapia. 

Cuatro de los 7 pacientes analizados tuvieron enfermedad unicéntrica y 3 

pacientes presentaron enfermedad multicéntrica. Todos los pacientes con 

enfermedad unicéntrica fueron de la variante hialino-vascular. En la 

enfermedad multicéntrica, 2 pacientes tuvieron la variante histológica Mixta y 

un paciente la variante de Células Plasmáticas. La mediana de seguimiento en 

nuestro estudio fue de 31 meses. Tres pacientes con enfermedad unicéntrica se 



manejaron quirúrgicamente con resección completa y permanecen vivos sin 

evidencia de enfermedad. El otro paciente con enfermedad unicéntrica, 

localizada en el hilio pulmonar derecho se trató con quimioterapia y 

permanece sin enfermedad. Dos pacientes con EC multicéntrica se trataron 

con quimioterapia y I paciente recibió quimioterapia mas radioterapia a 

enfermedad residual. Un paciente con enfermedad multicéntrica fue 

seropositivo para VIH y falleció de enfermedad a los 3 meses de presentación. 

Otro paciente permaneció sin evidencia de enfermedad y 18 meses después se 

le diagnosticó enfermedad de Hodgkin, completando tratamiento con ABVD; 

un mes después falleció por deterioro neurológico de causa desconocida. El 

. último paciente recayó 6 meses después de haber completado quimioterapia 

mas radioterapia y recibió otro esquema de quimioterapia; ahora permanece 

vivo sin evidencia de enfermedad después de 12 meses de seguimiento. 

Concluimos que la cirugía fue el tratamiento de elección en enfermedad 

unicéntrica, aunque· un paciente con enfermedad no resecable se trató con 

quimioterapia con excelente respuesta y pronóstico. Los pacientes con 

enfermedad multicéntrica tuvieron mal pronóstico cuando se asoció a otra 

patología. 
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INTRODUCCIÓN: 

La primera descripción de esta enfermedad fue por Benjamin CastIeman y 

col. en 1954, en un paciente con una masa mediastinal con la apariencia de 

timoma (l). En 1956 Castleman incluyó 12 pacientes adicionales a una serie 

de seguimiento, y definió la presentación clínica e histológica clásica (2). 

Esta rara y pobremente entendida patología cae dentro de la categoría de 

"desórdenes linfoproliferativos atípicos"(3). Se ha reportado usando varios 

sinónimos que incluyen hamartoma linfonoda! (4), linforreticuloma folicular 

(5), hiperplasia de ganglio linfático mediastinal angiofolicular (6), hamartoma 

linfoide angiomatoso (7) y linfoma gigante benigno (8). 

En 1969 F1endrig y Schillings describieron 2 variantes de la enfermedad (9) 

La primera variante (tipo 1) fue descrita en asociación con linfadenopatía, 

esplenomegalia, fiebre, anemia e hipergammaglobulinemia. El examen 

histológico de ésta variante reveló una arquitectura del ganglio linfático 

distinguible, con proliferación de vasos sanguíneos entre el tejido 

interfolicular. La variante tipo II se caracterizó por la presencia de campos 

densos de células plasmáticas maduras. Tambien describieron una forma 

intermedia, con la presencia de infiltración por células plasmáticas 

esporádicas. 
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VARIANTES HISTOLÓGICAS 

En 1972, Keller et al (lO) realizaron una revisión clínico-patológica de 81 

casos con Enfennedad de Castleman y dividieron ésta patología en las 

variedades hialino-vascular (HV), de células plasmáticas (CP) y la variante 

mixta (VM). El subtipo hialinó-vascular se caracteriza por múltiple centros 

germinales rodeados por capas de linfocitos pequeños, distribuidos de manera 

circunferencial, e interconectados"¡Jor un estroma vascular prominente, con 

células plasmáticas ocasionales(lO). El subtipo de células plasmáticas presenta 

capas continuas de infiltración densa por células plasmáticas, y el estroma 

. interfolicular que rodea los centros germinales es menos vascular (10). La 

variante mixta presenta características tanto de la variante hialino-vascular 

como de células plasmáticas (9). 

Se han descrito 2 entidades clínicas: la presentación unicéntrica, con 

enfermedad confinada a un solo ganglio linfático o región ganglionar y una 

presentación multicéntrica, que se caracteriza por linfadenopatía generalizada, 

síntomas sistémicos, visceromegalia y un curso clínico mas agresivo, con el 

potencial de transformación maligna (11-15). 

CLASIFICACIÓN 
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McCarty MJ el al han propuesto la siguiente clasificación para EC (14): 

EC localizada o unicéntrica 

Variante hialino-vascular 

Variante de células plasmáticas 

Variante mixta 

EC generalizada o multicéntrica 

Idiopática (sin neuropatía) 

Asociada a síndrome de POEMS (con neuropatía) 

Sin embargo la división no es absoluta ya que la linfadenopatía periférica y 

esplenomegalia se puede encontrar en enfermedad localizada. 

ETIOLOGÍA 

La etiología de la EC se desconoce, pero se han propuesto varias teorías 

como la inflamación crónica de bajo grado (10), un estado de 

mmunodeficiencia (16,17) Y autoinmunidad (18); también se ha observado un 

aumento en la expresión de IL-6 (19-22). R.ecientemente el herpes virus 

humano asociado a Sarcoma de Kaposi (HVH-8) se ha implicado en la 

etiología de EC lTIltlticéntrica (23,24). 

CUADRO CLÍNICO 
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ENFERMEDAD DE CASTLEMAN LOCALIZADAlUNICÉNTRICA: 

VARIANTE HIALINO-VASCULAR 

Es la variante morfológica mas común y representa el 76-91 % de la EC 

localizada (25,26). La edad de presentación varía de los 5 a 75 años de edad 

(mediana de edad: 33 años) y no existe predilección por el sexo (25,26). El 

sitio anatómico de mayor involucro es el mediatino, comprendiendo el 52-

70%, Y comúnmente se detecta de manera incidental por radiografía de tórax 

de rutina (14). Ocasionalmente las lesiones pueden producir síntomas como 

tos o disnea, debido a compresión traqueo bronquial, con dolor en tórax y 

hemoptisis (10,26). Menos del 10% de los pacientes presentan síntomas 

sistémicos con anemia, elevación en la velocidad de eritrosedimentación e 

hipergammaglobulinemia (10,26). El estudio radiológico muestra u~a masa 

bien definida que semeja al ti moma, excepto por que la adenopatía en EC 

puede localizarse fuera del mediastino y contener calcificación central (26). 

ENFERMEDAD DE CASTLEMAN LOCALIZADAlUNICÉNTRICA 

VARIANTE DE CÉLULAS PLASMÁTICAS 

Esta variante es poco común, representando el 10-24% de los pacientes con 

enfermedad localizada (10,25,26). La edad de presentación es muy similar a la 
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variante HV, variando entre los 8 a 62 años (mediana de 22 años) y tampoco 

existe predilección por el sexo (26).Las lesiones se encuentran en el abdomen 

en 56%, en el mediastino anterior el 38% y en ganglios linfáticos periféricos 

en 6% (26). Los síntomas sistémicos como fiebre, disminución de peso, 

sudores nocturnos y fatiga están comúnmente presentes (l0,26). Se presenta 

anemia en 90% de los pacientes, que se acompaña de disminución en el hierro 

sénco y en su capacidad de fijación (27,28). La anemia puede estar 

relacionada con la presencia de anticuerpos antieritropoyetina (28,29). Todos 

los pacientes tienen elevación en la velocidad de sedimentación globular, 

hipergammaglobulinemia policlonal e hipoalbuminemia (27,28). 

GENERALIZADOIMUL TICÉNTRlCO SIN NEUROPATÍA 

Se presenta en pacientes de mayor edad, variando de 40 a 70 años (mediana 

de edad: 57 años) (26,36,37). Los hombres están afectados 2.5 veces mas que 

las mujeres (36). La presentación puede consistir en malestar vago, anorexia y 

fatiga sin adenopatías detectables al examen físico. Hay tendencia a afectar 

mas los ganglios linfáticos periféricos y el mediastino está involucrado 

ocasionalmente al momento de la presentación (37). La presencia de 

hepatomegalia y/o esplenomegalia ocurre en 90% de los pacientes, aunque se 

ha reportado frecuentemente derrame pleural y pericárdico, ascitis y anasarca 
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(11,27,37). Se puede presentar alteraciones en el sistema nervioso central en 

40% de los pacientes, que varían de disartria y afasia a convulsiones (36,3 7). 

Los hallazgos de laboratorio generalmente incluyen anemia con elevación de· 

la velocidad de sedimentación globular, trombocitopenia, trombocitosis, 

leucocitosis y leucopenia (26,36-38). También se encuentra hipoalbuminemia. 

e hipergammaglobulinemia policlonal (26,37). Las manifestaciones clínicas 

son diversas. 

GENERALIZADOIMULTICÉNTRICO ASOCIADO CON NEUROPATÍA 

(ASOCIADO A SÍNDROME DE POEMS) 

La edad de inicio varía de 12-80 años, pero la mayor parte de los casos están 

agrupados en la cuarta a sexta década de la vida (14,36). En la mayoría de las 

series predomina el sexo masculino en una proporción de 2:1 (14). La 

polineuropatía se ha reportado en todos los pacientes con el síndrome de 

POEMS y tiende a ser sensitiva, distal y simétrica (14). Eventualmente los 

pacientes desarrollan deterioro motor severo (14). El nivel de proteinas en el 

líquido cefalorraquideo se encuentra elevado en la mayoría de pacientes, 

mientras que el número de células se encuantra elevado en menos del 10% 

(14,39). La presencia de organomegalia incluye linfadenopatía, hepatomegalia 

y esplenomegalia en 78, 64 y 38% respectivamente (39). Las alteraciones 

endocrinas se presentan comúnmente en estos pacientes e incluyen: 
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ginecomastia, impotencia, amenorrea, intolerancia a la glucosa, hipotiroidismo 

primario e insuficiencia adrenal (39). Aproximadamente el 60-75% de los 

pacientes presentarán proteina monoclonal en la electroforesis sérica, siendo 

mas común IgG que IgA (39). Los cambios en la piel ocurren en la mayoría de 

pacientes y consisten en hipertricosis, hirsutismo, hiperpigmentación y 

hemangiomas. 

TRATAMIENTO 

LOCALIZADO/UNICÉNTRICO 

El tratamiento de elección es la resección quirúrgica completa, la cual es 

cuarativa en la mayoría de los casos (2,10,31). Si las lesiones están localizadas 

pero irresecables, la radioterapia es la elección a dosis de 2,700 a 4,000 cGy y 

se ha reportado regresiones completas, con o sin esteroides de manera 

adyuvante (33-35). 

En los pacientes con variedad de células plasmáticas, los síntomas 

sistémicos y las anormalidades de laboratorio usualmente resuelven dentro de 

los 3Q-60 días después de la resección quirúrgica completa. Esto respalda la 

hipótesis que la secreción de factores circulantes por el tumor puede ser 

responsable de estos hallazgos (10,26). 
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MUL TICÉNTRICO/GENERALIZADO: SIN NEUROPA TÍA 

Es necesario el tratamiento sistémico para estos pacientes. Los agentes de 

quimioterapia solos o múltiples: CVP (ciclofosfamida, vincristina y 

prednisona), CHOP(ciclofosfamida, doxorrubicina, vincristina y prednisona), 

. esteroides y radioterapia, se han usado con variados resultados 

(11,34,36,37,39). 

A pesar de la natnraleza no maligna de esta enfermedad, la mediana de 

supervivencia es solo de 27 meses. La causa de muerte está usualmente en 

relación directa a la enfermedad de base o complicaciones infecciosas 

(26,36,37). 

MUL TICÉNTRICO/GENERALIZADO: CON NEUROPATÍA 

La radioterapia o cirugía de las lesiones óseas o plasmacitomas se ha utilizado 

junto con quimioterapia sistémica, usando esteroides y agentes alquilantes. Se 

ha visto mejoría transitoria en los síntomas sistémicos, pero la mediana de 

supervivencia varía de 24 a 33 meses (14). La plasmaféresis se ha usado 

efectivamente en el tratamiento de la neuropatía en raras ocaciones (14). El 

interferón recombinante humano se ha utilizado en un paciente que falló al 

tratamiento con esteroides y radioterapia (14). La causa primaria de muerte es 
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infección debido a la enfermedad de base y la inmunosupresión secuandaria al 

tratamiento, aunque se ha notado insuficiencia cardiaca de origen no 

determinado en un significante porcentaje de casos (14). 
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JUSTIFICACIÓN 

En el Instituto Nacional de Cancerología desconocemos las características 

clínicas, histológicas y de tratamiento para la Enfermedad de Castleman; por 

ello se consideró importante el presente estudio. 
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HIPÓTESIS 

Los pacientes con Enfermedad de Castleman de presentación unicéntrica 

tienen mejor pronóstico que los pacientes con enfermedad multicéntrica, 

independientemente del tratamiento utilizado. 
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OBJETIVO GENERAL 

Conocer las características clínicas, histológicas y tratamiento de la 

enfermedad de Castleman en el Instituto Nacional de Cancerología 

OBJETIVOS ESPECÍFICOS 

1. Conocer la presentación clínica de enfermedad de Castleman tanto en 

enfermedad unicéntrica como multicéntrica. 

2. Identificar las presentaciones histológicas mas frecuentes de enfermedad de 

Castleman en nuestros pacientes. 

3. Conocer el tratamiento mas utilizado en enfermedad de Castleman, tanto 

en la presentación unicéntrica como multicéntrica. 

4. Conocer el pronóstico en los pacientes con enfermedad de CasIteman con 

presentación unicéntrica y multicéntrica. 
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MA TERIAL Y MÉTODOS 

PACIENTES 

Se revisó el expediente clínico de los 7 pacientes con diagnóstico 

histopatológico de enfermedad de Castleman en el Instituto Nacional de 

Cancerología entre entre enero de 1996 y diciembre del 2000. El diagnóstico 

histológico de enfermedad de Castleman se realizó de la biopsia de ganglio 

linfático. Para determinar la extensión de la enfermedad se realizó tomografia 

axial c()mputarizada del cuello, tórax, abdomen y pelvis; biometría hemática y 

análisis de química sanguínea. En los pacientes con enfermedad multicéntrica 

se incluyó la biopsia y aspirado de médula ósea. 

CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS 

A los pacientes se les dividió en 2 grupos en base a criterios clínicos. El 

grupo unicéntrico consistió en aquellos pacientes que tuvieron el hallazgo 

histológico de enfermedad de Castleman en una sola región anatómica, sin 

evidencia clínica o radiológica en otro lugar. Se definió la enfermedad 

multicéntrica por la evidencia histológica de enfermedad de Castleman en al 

menos una región linfática, y evidencia clínica o radiológica de involucro 

adicional( 4\). 
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CARACTERÍSTICAS HISTOLÓGICAS 

Según el subtipo histológico, se dividió a los pacientes en: hialino-vascular, 

de células plasmáticas y variante mixta. El diagnóstico de los subtipos hialino­

vascular y de células plasmáticas se basó en los criterios descritos por Keller 

et al (10). El diagnóstico de variante mixta se realizó según los criterios de 

Flendrig et al (9). 

CURSO CLÍNICO 

Se tomaron los datos clínicos, patológicos, radiológicos y laborat.oriales 

relevantes, para evaluar la respuesta al tratamiento, y como objetivos los 

síntomas, supervivencia y estado actual de los pacientes (36,40,41). 

TR<\ T AMIENTO 

El tratamiento consistió en cirugía, quimioterapia y la combinación de 

quimioterapia mas radioterapia. 
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RESULTADOS 

PACIENTES: 

De enero de 1996 a diciembre del 2,000, se trataron 7 pacientes en el 

Instituto Nacional de Cancerología con el diagnóstico histológico de 

Enfermedad de Castleman. Cinco pacientes (71 %) fueron mujeres y hubo 2 

hombres (29%). La mediana de edad fue de 33 años (rango de 21-47 años). 

Los pacientes tuvieron una mediana de seguimiento de 31 meses. Cuatro 

pacientes (57%) se presentaron con enfermedad unicéntrica y 3 (43%) con 

enfermedad multicéntrica. 

ENFERMEDAD UNICÉNTRICA 

Las características clínicas, histopatológicas y los resultados de los pacientes 

están resumidos en las tablas número I y 3. La mediana de seguimiento fue 

41. 5 meses (rango de 27-61 meses) Cuatro pacientes reunieron criterios para 

Enfermedad de Castleman unicéntrica. La mediana de edad para este grupo 

fue 38.5 años (rango de 21-47 años). Los pacientes que presentaron 

enfermedad enfermedad multicéntrica fueron de mayor edad que los pacientes 

que los pacientes con enfermedad multicéntrica (mediana de edad de 30 años) 

'" (ver tabla 3). Tres pacientes (75%) fueron mujeres y I paciente (25%) fue 
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hombre. Todos los pacientes presentaron la variante hialino-vascular. El 

mediastino y los ganglios linfáticos del hilio pulmonar fueron los sitios mas 

afectados (50%), seguido del area infraclavicular (25%) y el retroperitoneo 

(25%). Ningún paciente presentó síntomas constitucionales ni alteraciones de 

laboratorio. 

Tres pacientes (75%) se trataron quirúrgicamente con resección completa y 

actualmente están vivos sin evidencia de enfermedad. Un paciente se manejó 

con 7 ciclos de quimioterapia (Metotrexate 20 mg VO, Vincristina 2 mg IV, 

Prednisona 100 mg VO por 5 días, cada 3 semanas) debido a irresecabilidad 

(hilio pulmonar derecho) y actualmente permanece viva sin enfermedad. 

ENFERMEDAD MUL TICÉNTRICA 

Las características clínicas, histopatológicas y resultados de los pacientes 

con enfermedad de Castleman multicéntrica están resumidos en las tablas 2 y 

3. Tres pacientes reunieron criterios de enfermedad muIticéntrica, con una 

mediana de seguimiento de 31 meses (rango de 3-34 meses). La mediana de 

edad fue de 30 años (rango de 25-33 años). Dos pacientes fueron mujeres y un 

paciente fue hombre. El sitio involucrado de enfermedad fue 

predominantemente abdomen con organomegalia y el tórax. Ningún paciente 
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Tabla # 1 

Características de la enfermedad, tratamiento y estado actual de los pacientes con enfermedad de Castleman 

unicéntrica 

Paciénte Edad I Sexo Sitio de enfermedad Variedad Síntomas Anormalidades Tratamiento Seguimiento Estado Enfermedad 
(años) histológica constitucionales Iaboratoriales (meses) actual acompañante 

2 38 / M Rctroperitonco HV Ninguno Ninguno Resección 61 V-SEE 

3 21/ F Mediastino HV Ninguno Ninguno Resección 52 V-SEE 

S 39 f F lnfraclavicular HV Ninguno Ninguno Resección 31 V-SEE 

7 47/ F Hilio pulmonar HV Ninguno Ninguno MOP 27 V-SEE 

derecho 

HV= Hialino-vascular, MOP=Metotrexato, Vincristina, Prednisona V -SEE = vivo sin evidencia de enfermedad 
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tuvo enfermedad extralinfática. Dos (67%) pacientes presentaron síntomas 

constitucionales y un paciente presentó únicamente efecto de masa. Dos de 

los pacientes (67%) presentaron la variante mixta y 1 paciente (33%) tuvo la 

variante de células plasmáticas. Todos los pacientes tuvieron anemia 

microcítica e hipocrómica y 2 pacientes (67%) presentaron niveles séricos 

bajos de albumina. 

La paciente número 1 se manejó con 6 ciclos de quimioterapia 

(Mecloretamina 6 mg/m2 IV en el día 1 y 8, Etopósido 50 mg/m2 VO durante 

14 días, Procarbazina lOO mg/m2 durante 14 días y Prednisona 60 mg/m2 

durante 14 días; los ciclos se repitieron cada 28 días) con respuesta completa. 

Dieciocho meses después del último ciclo de quimioterapia la paciente 

presentó adenomegalias supraclaviculares y la biopsia reportó enfermedad de 

Hodgkin variedad esclerosis nodular; se manejó con 6 ciclos de ABVD a dosis 

estándar. Los estudios de seguimiento en el último ciclo de quimioterapia 

reportaron remisión completa, sin embargo 2 meses después falleció de 

encefalopatía de causa desconocida. 

El paciente número 4 era seropositivo para HIV desde 4 años antes, Sin 

recibir terapia antiretroviral. Se manejó inicialmente con un ciclo de 

Metotrexate 10 mg/m2 VO y Prednisona 60 mglm2 por 5 días, pero se 

suspendió debido a toxicidad hematológica. Posteriormente recibió 2 ciclos 

21 



Tabla # 2 

Características de la enfermedad, tratamiento y estado actual de los pacientes con enfermedad de Castleman 

multicéntrica 

Paciente Edad I Sexo Sitio de enfermedad Variedad Síntomas Anormalidades Tratamiento Seguimiento Estado Enfermedad 

(anos) histológica constitucionales laboratorio (meses) actual acompañan~e 

30 I F Cuello, mediastino CP F, DP,D Anemia, AD MEPP 34 F-CD EH 

y pulmón 

4 33 1M Axila, inguinal, VM Ninguno Anemia, AD MP 3 F-CE SlDA+SK 

csplenomegalia CHOP 

6 25 I F Cuello, derrame pleu- MV D,F,DP Anemia CHOP+RT 31 Recayó 

ral, hepatoesplenome- DEP (por recaida) VoSEE 

Galia 

CP= células plasmáticas, VM= variante mixta, F= fiebre, DP= disminución de peso, D~ debilidad, AD= albumina disminuida, D= disnea, MEPP= 
Metotrexate, Etoposido, Procarbazina, prednisona, MP= Metotrexate, prednisona, CHOP= Ciclofosfamida, Doxorrubicina, Vincristina, Prednisona, RT~ 

radioterapia, DEP=o- Dexametasona, Etoposido, Platino, F-CD= fallecido de causa desconocida, F-CE= fallecido con enfennedad, V-SEE= vivo sin 
evidencia de enfermedad, SIDA= síndrome de inmunodeficiencia ad uirida, SK= sarcoma deKa osi, EH= enfennedad de Hod klD 
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Table 3 

Comparación de las características entre enfermedad unicéntrica y 

multicéntrica 

Factor Unicéntrico Multicéntrico 

Número 4 3 

Rango de edad (años) 21-47 25 -33 

Mediana de edad 38.5 30 

Manifestaciones Compresión Síntomas sistémicos 

clínicas y compresión 

Histopatología HV CP,VM 

Distribución Tórax, abdomen Tórax, abdomen 

Organomegalia Ninguna 2 pacientes 

Curso clínico Benigno Progresivo 

Tratamiento Resección quirúrgica, Quimioterapia, qui-

quimioterapia mioterapia + R T 

Pronóstico Bueno Malo 

HY- hialino vascular, CP- células plasmáticas, VM- variante mixta, 

R T~radioterapia 

. de CHOP a dosis estándar sin respuesta clínica. El paciente solicitó el alta 

hospitalaria y falleció en su casa, 3 meses después del diagnóstico. 
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La paciente número 6 se trató con 6 ciclos de CHOP mas 

radioterapia (4,000 cGy) a cuello por enfermedad residual y recayó 6 meses 

después. Recibió 4 ciclos de otro esquema de quimioterapia ( Platino 100 

mg/m2 en el día 1, Etopósido 300 mg/m2 en los días 2 y 3, y Dexametasona 

40 mg IV en los días 1-4; ciclos que se repitieron cada 21 días) y ahora 

permanece viva sin evidencia de enfermedad, a 12 meses después del último 

ciclo de quimioterapia. 
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DISCUSIÓN 

Nosotros pensamos que es difícil sacar conclusiones en relación al 

tratamiento óptimo, a causa del reducido número de pacientes en nuestro 

estudio. Debido a que es una rara enfermedad, no hay estudios aleatorizados y 

prospectivos que nos ayuden a determinar cual el mejor tratamiento. La 

experiencia con esta patología procede de estudios retrospectivos y reportes de 

casos. 

ENFERlvIEDAD UNICÉNTRICA 

Nuestros pacientes con enfermedad unicéntrica fueron de mayor edad 

(mediana de edad de 38.5 años ) que los pacientes de enfermedad 

multicéntrica, lo cual no coincide con otras series (41,43,44). En estos se 

propone que si el paciente se deja sin tratamiento, la enfermedad unicéntrica 

podría progresar a enfermedad multicéntrica (44), sin embargo nosostros no 

podríamos corroborar lo anterior. En la enfermedad unicéntrica todos los 

pacientes tuvieron la variante hialino-vascular y coincide con otras series 

(41,43,44). Además, los pacientes con enfermedad unicéntrica no presentaron 

síntomas sistémicos, que son una manifestación muy rara en los pacientes con 

la variante hialino-vascular (41,43), sin embargo Chronowski et al reportaron 

síntomas constitucionales en 42% de los pacientes con enfermedad unicéntrica 
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(44). En nuestro estudio prevalecieron los sitios de mediastino e hilio (50%), 

coincidiendo con otros estudios (10,26,44), pero en el estudio de Bowne et al 

prevaleció la presentación abdominal (41). Ninguno de nuestros pacientes 

mostró alteraciones en el laboratorio, lo cual está de acuerdo con lo reportado 

en la literatura de la variante hialino-vascular con enfermedad unicéntrica, 

donde lbs pacientes presentan tales alteraciones en menos del 10% de los 

casos (10,26). 

La cirugía se considera el tratamiento estándar para la enfermedad de 

Castleman unicéntrica, con tasas de curación que se aproximan al 100% 

(14,25,26,30,32,33,41,43). Tres de nuestros pacientes se manejaron con 

resección quirúrgica y actualmente están vivos sin evidencia de enfermedad, 

con una mediana de seguimiento de 52 meses (rango de 31-61 meses), sin 

embargo la vigilancia continua es crítica porque se ha documentado 

recurrencias después de 10 años de una resección quirúrgica incompleta (45). 

A pesar que no hay en la literatura médica revisada ningún caso reportado, 

uno de nuestros pacientes se manejó con quimioterapia (ver tabla 1), debido a 

la irresecabilidad de la masa y actualmente está vivo y clínicamente libre de 

enfermedad después de un seguimiento de 27 meses. Después de una mediana 

de seguimimiento de 41.5 meses (rango de 27-61 meses ), todos nuestros 

pacientes permanecen vivos y sin evidencia de enfermedad. 
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ENFERMEDAD MUL TICÉNTRlCA 

Hubo predominio en el sitio abdominal con organomegalia (67% de los 

pacientes) y está de acuerdo con lo reportado con Bowne et al (41), quien 

encontró orgenogemalia en 67%, sin embargo Chronowski et al (44) en su 

estudio no encontró preponderancia por ningún sitio anatómico. La mediana 

de edad fue de 30 años y no coincide con otros, donde la mediana de es de 57 

años (26,38). Los síntomas sistémicos son frecuentes en la enfermedad 

multicéntrica (26,38,44) y nosotros los encontramos en 67%. Todos los 

pacientes presentaron anemia, coincidiendo con lo reportado por otros 

(26,38,44). No existe acuerdo en otros autores en relación al manejo de la 

enfermedad multicéntrica, y se han utilizado varios esquemas de tratamiento 

con resultados variados ( 37,38,41,45). Nuestros pacientes fueron tratados 

diferentes esquemas de quimioterapia y quimioterapia mas radioterapia a 

enfermedad residual. Dos pacientes fallecieron. En ambos la enfermedad 

estaba asociada a otra patología, lo cual les coanfirió mal pronóstico, ya que el 

paciente con SIDA no respondió a la quimioterapia y el paciente # 6 (ver tabla 

2) posteriormente presentó enfermedad de Hodgkin y falleció 2 meses después 

del último ciclo de quimioterapia sin evidencia clínica de enfermedad. 
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CONCLUSIONES 

l. Los pacientes con enfermedad unicéntrica, manejados quirúrgicamente 

con resección completa, presentaron excelentes tasas de remisión y 

actualmente permanecen vivos sin evidencia de enfermedad. 

2. Un paciente con enfermedad unicéntrica recibió quimioterapia con 

buena respuesta. 

3. No hay un esquema estándar de tratamiento para la enfermedad de 

Castleman multicéntrica. 

4. los pacientes tuvieron mal pronóstico cuando se asoció con otra 

patología. 
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