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Unicentric Castleman disease, an infrequent cause of cervical mass
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Resumen

La enfermedad de Castleman (EC) describe una serie de desórdenes 
linfoproliferativos de patrones histológicos similares, pero de etiolo-
gías, presentaciones clínicas y enfrentamientos notoriamente varia-
bles. Se presenta el caso de un paciente que consultó por masa cervi-
cal, cuyo estudio final concluyó EC unicéntrica, la cual se resolvió de 
forma quirúrgica. Además, se presenta una revisión actualizada del 
tema, con foco en la enfermedad unicéntrica. 
Palabras clave: Enfermedad de Castleman, unicéntrico, masa cer-
vical.

Abstract

Castleman’s disease (CD) describes several lymphoproliferative disor-
ders with similar histological patterns, but with notoriously variable 
etiologies, clinical presentations, and management. We present the case 
of a patient who consulted with cervical mass, whose final study con-
cluded with unicentric CD, which was treated surgically. In addition, 
an updated review of the subject is presented, focusing on unicentric 
disease.
Keywords: Castleman disease, unicentric, cervical mass.
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Introducción

La enfermedad de Castleman (EC) describe 
una serie de desórdenes linfoproliferativos de 
patrones histológicos similares, pero de etiolo-
gías, presentaciones clínicas y enfrentamientos 
notoriamente variables. Fue descrita por pri-
mera vez en 1956 por Benjamin Castleman, 
quien describió 13 casos de crecimientos lin-
fonodales únicos, de localización mediastínica, 
con semejanzas a un timoma1.

Caso Clínico

Hombre de 29 años, sin antecedentes 
mórbidos relevantes, consulta por aumento 
de volumen progresivo e indoloro en región 

submandibular derecha, de al menos 7 años 
de evolución, al interrogatorio sin otros sínto-
mas asociados. Al examen físico se palpa masa 
de, aproximadamente, 4 cm en su eje mayor, 
de consistencia firme, poco móvil, en región 
submandibular derecha, sin otras lesiones pal-
pables ni signos al examen orofacial y de pares 
craneales bajos. Dentro del estudio destaca 
una nasofaringolaringofibroscopía normal y 
pruebas de laboratorio normales. Se solicita 
estudio con imágenes de cuello con tomografía 
computada (TC) y resonancia magnética (RM) 
donde se visualiza masa única regular en región 
submandibular derecha con captación homo-
génea de contraste y pequeños vasos visibles en 
su centro en TC. En la RM destaca una lesión 
de morfología similar a la descrita en el TC, 
isointensa en secuencia T1 e hiperintensa en T2 
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(Figura 1). Dado los hallazgos de examen físico 
y estudio radiológico, se sospecha neoplasia, 
planteándose como diagnósticos diferenciales 
un síndrome linfoproliferativo versus una neo-
plasia primaria de glándula submandibular.

Se procede a realizar resección de la lesión 
y la glándula, encontrándose en el intraopera-
torio una masa única con apariencia morfoló-
gica semejante a adenopatía, sin compromiso 
de estructuras adyacentes, pero en íntima 
relación con la glándula submandibular, la 
cual de forma macroscópica impresiona sin 

lesiones (Figura 2). Se completa resección de 
la masa y la submandibulectomía, enviándose 
ambas piezas a biopsia. Estudio histopatológi-
co concluye que la lesión correspondió a una 
hiperplasia linfonodal folicular y paracorti-
cal, sin elementos sugerentes de malignidad, 
compatible con EC, variante hialina/vascular. 
Además la glándula submandibular fue infor-
mada como normotípica. Paciente presenta 
buena evolución postoperatoria, estudio por 
hematología concluye EC unicéntrica, actual-
mente en seguimiento. 
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Figura 1. Estudio preoperatorio de imágenes. En tomografía computada de cuello (A y B), se muestra masa única de aspecto 
regular en región submandibular derecha, con realce homogéneo al contraste y pequeños vasos en su centro que también real-
zan. En resonancia magnética (C) en secuencia T2 se observa la masa de características hiperintensa en relación con la glándula 
submandibular.

Figura 2. Hallazgos intraoperatorios. Se observa masa cervical de consistencia firme, móvil, indolora, en región submandibular 
derecha (A). Imagen intraoperatoria, donde se observa la masa en relación con la glándula submandibular derecha (B). Pieza 
operatoria, con tejido capsular y abundantes vasos alrededor (C).
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Discusión

La EC, también conocida como hiperpla-
sia gigante de ganglio linfático o hamartoma 
ganglionar linfático, tiene una incidencia 
estimada de 4900-6000 casos anuales en los 
Estados Unidos2. Se subdivide en EC unicén-
trica (ECU) si compromete sólo un linfonodo 
o múltiples linfonodos de una misma estación, 
y EC multicéntrica (ECM) si compromete 
linfonodos de más de una región3. También, 
puede ser descrita, histopatológicamente, 
como Hipervascular (patrón hialino/vascular 
con regresión de centros germinales) más 
frecuente en ECU, Plasmocítico (predominio 
de células plasmáticas con centros germinales 
hiperplásicos) visto en ECM y un patrón histo-
lógico mixto3,4. En cuanto a patogénesis, se ha 
postulado al ECU como un proceso neoplásico 
de células dendríticas foliculares, mientras que 
el ECM se ha asociado a Herpesvirus Huma-
no-8 (VHH-8) en pacientes inmunocompro-
metidos, aunque también puede instaurarse 
de forma idiopática3.

Su presentación más frecuente es unicén-
trica, con igual incidencia en ambos sexos 
y manifestándose entre la tercera y cuarta 
década de la vida3,4, aunque puede instaurar-
se a toda edad. La ECU es, frecuentemente, 
asintomática y en caso de presentar clínica es 
de carácter compresivo sobre las estructuras 
adyacentes al área en que se encuentra, lo 
cual depende de su zona de presentación. La 
más frecuente es torácica (64%) y abdominal 
(12%), siendo la cabeza y cuello un lugar poco 
frecuente con un 15% de los casos aproxi-
madamente5. Dentro de la esfera otorrino-
laringológica, se han descrito en la literatura 
presentaciones de ECU y ECM amigdalino6, 
parotídeo7, palatino8, nasofaríngeo9 y en el 
espacio parafaríngeo10.

Por otro lado, la ECM es más frecuente en 
varones en la sexta década de la vida y tiene 
presentaciones clínicas que varían desde sínto-
mas constitucionales leves hasta aquellos más 
severos, incluyendo citopenias, falla hepática, 
falla renal y tormenta de citoquinas, pudiendo 
devenir en el fallecimiento del paciente3,4,11. Así, 
el estudio de una ECM demanda la búsqueda 
de Virus de Inmunodeficiencia Humana (VIH) 
y VHH-8 al estar descrita su asociación con 
este cuadro5.

Asimismo, subtipos de mayor gravedad y 
peor pronóstico de ECM idiopático han sido 
descritos, tales como TAFRO (Trombocito-
penia, Anasarca, Fiebre, Fibrosis Reticulínica, 
Organomegalia y niveles, habitualmente, 
normales de γ-Globulina)11. Dado lo anterior, 
ante una sospecha de EC debe ser descartada la 
variedad multicéntrica debido a su pronóstico 
de mayor gravedad5,11,12. El manejo de la ECM 
es más complejo, involucrando una serie de 
inmunomoduladores cuya indicación depende 
del subtipo particular de ECM a enfrentar3. 

Dada la baja incidencia de la EC y la ines-
pecificidad de sus síntomas, no es infrecuente 
que en un inicio sea confundida con otras 
patologías de mayor frecuencia, como linfomas 
o procesos infecciosos e inflamatorios4. Así, 
el laboratorio de una ECU es, usualmente, 
normal o inespecífico, pudiendo encontrarse 
anemia, hipergammaglobulinemia y sedimen-
tación elevada3,4. Por ello, el diagnóstico de pre-
cisión ha de ser, fundamentalmente, a través 
de imagenología e histopatología, pudiendo 
emplearse TC contrastada y/o RM o biopsias 
excisionales para certificar el diagnóstico. Los 
hallazgos imagenológicos típicos en el TC son 
lesiones bien delimitadas, con hipodensidad 
leve o lesiones intensas homogéneas, con realce 
intermedio-intenso al contraste. La presencia 
de un vaso prominente alrededor de una masa 
de características ganglionar puede hacer sos-
pechar el diagnóstico, en especial en la variedad 
vascular hialina. Aproximadamente, el 10% de 
las lesiones tienen calcificaciones internas, que 
son característicamente gruesas o muestran un 
patrón de ramificación característico5.

En la RM, se describe que en T1 a menu-
do muestran nódulos o masas isointensos, 
bien definidos y homogéneos. Las imágenes 
ponderadas en T2 muestran lesiones hiperin-
tensas y realce homogéneo intermedio en T1 
con contraste12. Se pueden ver vacíos de flujo 
prominentes, que identifican los vasos que 
alimentan la lesión.

En la ECU la resección quirúrgica es el 
tratamiento de elección, siendo casi siempre 
resolutiva4. En caso de que no sea posible 
realizar la resección se ha descrito a la radiote-
rapia como manejo de segunda línea, seguida 
de la embolización y la terapia coadyuvante 
con rituximab o siltuximab/tocilizumab3. No 
obstante, la ECU tiene buen pronóstico12.
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En relación con el caso presentado, se des-
taca su presentación larvada, prácticamente 
asintomática, cuyo estudio de laboratorio y 
endoscópico fue normal, siendo el estudio de 
imágenes importante para orientar el diagnós-
tico diferencial de masa cervical lateral. Así, el 
hallazgo de una masa sólida única de caracterís-
ticas morfológicas similares a una adenopatía, 
con captación homogénea de contraste en TC, 
hipercaptación en T2 de RM y vascularización 
central orienta a una ECU de patrón hialino 
vascular y apoya la necesidad de exploración 
cervical y resección para estudio histológico.

Respecto de las masas cervicales laterales, 
en población joven, las causas más frecuentes 
son de etiologías inflamatorias y congénitas, se-
guidas de las neoplasias benignas de estructuras 
cervicales tales como glándula submandibular, 
piel y anexos, tumores neurovasculares, entre 
otras. Luego las malignas, siendo lo más fre-
cuente los síndromes linfoproliferativos13,14. 
Por otro lado, si bien la EC presenta una 
baja incidencia y pudiera considerarse como 
diagnóstico de descarte, especialmente, de un 
síndrome linfoproliferativo, es relevante con-
siderar su sospecha en una masa cervical para 
orientar el estudio histológico y, además, por el 
mejor pronóstico comparativo que puede tener 
una ECU respecto a algunas de las patologías 
anteriormente descritas, así como la relevancia 
de descartar una ECM dada su complejidad de 
abordaje y alto riesgo de complicación.

Conclusión

La EC corresponde a una entidad infre-
cuente, siendo su forma unicéntrica la más 
común, la cual se debe tener en consideración 
en el estudio de una masa cervical lateral en un 
paciente joven. El estudio dirigido sistemático 
y la sospecha radiológica previa, respecto de 
la masa cervical, son claves para orientar el 
análisis histopatológico. Esto, debido a las 
implicancias de tratamiento y pronóstico que 
tiene el diagnóstico de EC en comparación con 
los síndromes linfoproliferativos malignos, su 
principal diagnóstico diferencial. Es relevante 
una evaluación por hematología/oncología 
para descartar enfermedad multicéntrica y para 
el seguimiento de la enfermedad y sus posibles 
comorbilidades.
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