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NOTAS CLÍNICAS
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La enfermedad de Castleman o hiperplasia angiofolicu-

lar es una entidad poco frecuente enmarcada dentro de los

trastornos linfoproliferativos. Esta enfermedad fue des-

crita inicialmente por Castleman en 1956. Su etiología es

desconocida, pero se cree que responde a una estimula-

ción antigénica crónica de probable etiología viral. Se pre-

senta en adultos jóvenes, más frecuente en mujeres, y es

excepcional en la edad pediátrica. Clínicamente se distin-

guen dos formas de enfermedad: una localizada y otra

multicéntrica. La forma localizada, de buen pronóstico,

asintomática al diagnóstico, es la forma de presentación

más frecuente en la edad pediátrica y por lo general co-

rresponde a masas mediastínicas muy vascularizadas. La

resección de la lesión, que es curativa, se asocia a un alto

riesgo de sangrado. Recientemente se ha introducido la ar-

teriografía con embolización prequirúrgica para minimi-

zar el riesgo de sangrado en el acto quirúrgico.

Se presenta un caso de enfermedad de Castleman locali-

zada en una paciente de 12 años en la que se utilizó con

éxito la angioembolización prequirúrgica.
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CASTLEMAN DISEASE
Castleman disease or angiofollicular hyperplasia is a

rare disorder included in the group of lymphoprolifera-

tive disorders. This entity was originally described by

Castleman in 1956. The etiology remains unknown but it is

postulated to be a reactive lymphoid hyperplasia due to

chronic antigenic stimulation caused by a viral infection.

The disease presents in young adults and is more frequent

in women; it is exceptionally rare in the pediatric age

group. It is classified into two clinical groups (localized

disease and disseminated disease) and there are two his-

tologic variants (hyaline-vascular and plasma cell Castle-

man disease). Localized disease is usually asymptomatic,

has a good prognosis, and is the most common presenta-

tion in pediatric patients, usually corresponding to highly

vascularized mediastinal masses. Resection of the mass,

which is curative, is associated with a high risk of blood

loss. Recently, preoperative arteriography with emboliza-

tion has been used satisfactorily in the preoperative man-

agement of these tumors. 

We present a case of localized Castleman disease in a

12-year-old girl satisfactorily treated with embolization be-

fore curative resection.
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INTRODUCCIÓN
La enfermedad de Castleman o hiperplasia angiofoli-

cular es una entidad poco frecuente enmarcada dentro de
los trastornos linfoproliferativos. Esta enfermedad fue
descrita inicialmente por Castleman en 1956 después de
analizar una serie de casos de tumoraciones en mediasti-
no que se presentaban predominantemente en mujeres,
tenían un comportamiento benigno y estaban constitui-
dos por hiperplasias linfoides caracterizadas por un cen-
tro germinal y una marcada proliferación capilar1.

En pediatría es una entidad muy poco frecuente. En la
literatura médica se han descrito hasta la actualidad 86 ca-
sos. Se presenta de forma localizada en forma de una
masa mediastínica muy vascularizada. La resección de la
lesión está asociada a un elevado riesgo de hemorragia.
Recientemente se ha introducido la embolización prequi-
rúrgica para disminuir el riesgo de hemorragia quirúrgica.

Se presenta el caso clínico de una paciente de 12 años
con enfermedad de Castleman localizada en mediastino en
la que se utilizó con éxito la embolización prequirúrgica.

OBSERVACIÓN CLÍNICA
Niña de 12 años, sin antecedentes personales de interés

que acudió a nuestro servicio de urgencias refiriendo cua-
dro catarral con tos escasamente productiva de 15 días de
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evolución. La exploración física mostró como único ha-
llazgo una hipofonesis en hemitórax izquierdo. El estudio
con radiografía simple puso de manifiesto una masa en el
mediastino medio y posterior. En la TC se observaba una
gran masa localizada en mediastino medio y posterior
que captaba contraste de forma homogénea y que com-
primía el bronquio principal derecho (fig. 1). La prueba
de la tuberculina resultó negativa. El aspirado de médula
ósea puso de manifiesto una celularidad normal y los
marcadores tumorales analíticos (enolasa, catecolaminas,
�-gonadotropina coriónica humana [�-HCG]) fueron ne-
gativos. Ante la sospecha diagnóstica de enfermedad de
Castleman se realizó un estudio angiográfico de la le-
sión, que puso de manifiesto una masa hipervasculariza-

da a expensas de un tronco intercostobronquial derecho
y una arteria bronquial anómala con origen en tronco ti-
rocervical derecho que pudieron ser embolizados sin
complicaciones (fig. 2). Se practicó una resección com-
pleta de la masa por toracotomía posterolateral derecha.
El estudio macroscópico de la pieza quirúrgica reveló una
masa de superficie lisa y parcialmente cubierta por una
membrana elástica de coloración blanquecina (fig. 3). Los
hallazgos microscópicos correspondían a un ganglio lin-
fático de estructura conservada, con hiperplasia difusa
de centros germinales, que adoptaban un patrón “en bul-
bo de cebolla”, la mayoría de ellos con hialinización en
relación a la permeación por vasos finos y delicados
(figs. 4 y 5). Inmunofenotípicamente se descartó la enfer-
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Figura 1. TC torácica: masa localizada en mediastino
medio y posterior con compresión de bronquio
principal derecho.

Figura 2. Angiografía torácica: masa hipervascularizada
a expensas de un tronco intercostobronquial
derecho y una arteria bronquial anómala con
origen en tronco tirocervical derecha.

Figura 3. Tumoración con superficie externa lisa encap-
sulada, coloración parda, de 6,2 × 5,4 × 4,3 cm.

Figura 4. Folículo linfoide de centro claro con hialiniza-
ción interfolicular y del centro germinativo en
relación con la penetración radial de vasos de-
licados desde la periferia. (Hematoxilina-eosi-
na, ×250.)
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medad de Hodgkin. Se diagnosticó de enfermedad de
Castleman: hiperplasia angiofolicular linfoide variedad
hialinovascular.

DISCUSIÓN
La enfermedad de Castleman, también conocida como

hiperplasia angiofolicular, es una entidad poco frecuen-
te, excepcional en pediatría, que se caracteriza por una
hiperplasia linfoide reactiva. Su etiología es desconocida
pero se cree que corresponde a una estimulación antigé-
nica crónica de probable etiología viral o a una alteración
en la regulación de los factores de crecimiento que con-
duce a una proliferación anómala de células plasmáti-
cas2,3. Se presenta en adultos jóvenes, especialmente en
mujeres. Existen en la literatura médica descritos 86 casos
de enfermedad de Castleman en niños con edades com-
prendidas entre los 2 meses y los 17 años con un ligero
predominio en niñas4.

Clínicamente se distinguen dos formas de enfermedad,
la localizada y la multicéntrica.

La forma localizada, de buen pronóstico, representa la
forma de presentación más frecuente. Se presenta en más
del 70% de los casos en forma de masa mediastínica y se
puede encontrar en localización cervical y abdominal.
Generalmente es asintomática en el momento del diag-
nóstico. En ocasiones aparecen signos de compresión de
estructuras adyacentes5,6. La resección de la lesión es cu-
rativa.

Las formas multicéntricas, descritas mayoritariamente
en pacientes inmunodeprimidos, tienen un comporta-
miento más agresivo y se han relacionado con el linfoma
no hodgkiniano. Afectan a adultos de edad más avanzada
(edad media de 57 años) y son más frecuentes en los va-
rones. Se presentan en forma de múltiples linfadenopatías
y hepatoesplenomegalia asociadas a un cortejo sintomáti-

co inespecífico como fiebre, astenia y pérdida de peso.
Son frecuentes en las formas multicéntricas las alteracio-
nes analíticas (velocidad de sedimentación alargada,
trombocitopenia, leucopenia, proteinuria, entre otras).
Aproximadamente una tercera parte de los pacientes con
formas multicéntricas desarrollan enfermedades malignas
como linfomas no hodgkinianos, sarcomas de Kaposi y
otros carcinomas. Esta forma es excepcional en edad pe-
diátrica, y de ella tan sólo se han descrito 11 casos4. En
las formas multicéntricas la resección quirúrgica no es
suficiente. La evolución de las formas multicéntricas pa-
rece tener una mejor respuesta al tratamiento en el niño
que en el adulto. La utilización de radioterapia, corticoi-
des y quimioterapia específica han mejorado el pronósti-
co de esta variante de la enfermedad que todavía ahora
presenta el 50% de mortalidad en la población adulta.

Histológicamente la enfermedad de Castleman se clasi-
fica en dos patrones distintos: la variedad hialinovascular
y la variedad de células plasmáticas3.

La forma hialinovascular es la más frecuente. Clínica-
mente se comporta como una linfadenopatía única, ge-
neralmente de localización mediastínica1-3,7,8. Morfológi-
camente se caracteriza por hiperplasia folicular anómala
con importante vascularización interfolicular. Cada folícu-
lo puede contener varios centros germinales. La mayoría
de los folículos se encuentran rodeados de una densa red
capilar que penetra hasta llegar al centro germinal. Algu-
nos de los centros foliculares están rodeados por una es-
trecha capa de pequeños linfocitos que confieren una tí-
pica imagen “en bulbo de cebolla” (fig. 5). Los centros
germinales de esta entidad están constituidos mayoritaria-
mente por células dendríticas, células endoteliales de la
red capilar y pocas células B. Este patrón histológico del
centro germinal en la variante hialinovascular no es espe-
cífico de la enfermedad de Castleman, pues puede en-
contrarse en nódulos linfáticos de pacientes con sida y en
asociación con linfadenopatías angioinmunoblásticas5.

La variante histológica plasmocelular se relaciona ma-
yoritariamente con la forma diseminada o multicéntrica
de la enfermedad. En la variedad plasmocelular la arqui-
tectura del nódulo linfático está conservada y esta va-
riante se caracteriza por la presencia de abundantes cé-
lulas plasmáticas en el espacio interfolicular.

Los hallazgos clínicos y de imagen en la enfermedad de
Castleman son inespecíficos y requieren un diagnóstico
de confirmación basado en el estudio histológico. Para el
diagnóstico de la enfermedad se requiere la resección
completa del ganglio afectado. La biopsia por aspiración
no es útil para el diagnóstico. En las formas localizadas de
la entidad la resección completa es curativa6. La impor-
tante red capilar que rodea el folículo la convierte en una
masa extremadamente vascularizada y con un riesgo muy
elevado de hemorragia relacionado con el acto quirúrgi-
co. Varios grupos han utilizado recientemente la angio-
grafía y la embolización selectiva prequirúrgica como téc-
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Figura 5. Hiperplasia difusa de folículos linfoides con evi-
dencia de centros germinativos claros. (Hema-
toxilina-eosina, ×25.)



An Pediatr (Barc) 2005;63(1):68-71 71

nica para facilitar el tratamiento y minimizar las compli-
caciones de la intervención quirúrgica relacionadas con la
hemorragia masiva3,9. Los resultados descritos en la lite-
ratura médica se corresponden con los de nuestro caso.
La utilización de la embolización prequirúrgica en el tra-
tamiento de la enfermedad de Castleman localizada pue-
de ayudar a disminuir el riesgo de hemorragia asociada a
la intervención quirúrgica, por lo que debe ser planteada
en el abordaje quirúrgico de esta entidad.
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