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Resumen La enfermedad de Castleman es un desorden linfoprolifera-
tivo de origen aún incierto pero, en principio, relacionado con una dis-
función de las células dendríticas foliculares y con una producción al-
terada de distintas citoquinas, la mayor parte de ellas con actividad 
proinflamatoria y responsable de la sintomatología que presentan los 
pacientes.
La relación con la presencia del HHV8, especialmente de las formas 
graves, ha sido ampliamente documentada en los últimos años y su 
desarrollo en el marco de la infección por el HIV permite una evolu-
ción desafortunada de esta asociación morbosa presentando una ten-
dencia importante hacia el desarrollo de patologías neoplásicas tales 
como la enfermedad de Kaposi y distintos tipos de linfomas.
Se presentan dos casos de enfermedad de Castleman asociados a in-
fección por  HIV y  HHV8 y se describe el contexto patogénico donde 
se desarrollan
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 Introducción

La enfermedad de Castleman (EC) o hiperplasia an-
giofolicular es un desorden linfoproliferativo raro y 
de origen incierto descrito por B. Castleman a me-
diados de la década de los 50 (1,2).

Esta entidad parece estar ubicada en la encrucija-
da entre la Hematología, la Oncología y la Infectolo-
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Figura 2. Forma plasmocelular de la EC.

Figura 1. Variante hialino-vascular de la EC. Figura 3. Evidencia de la infección por HHV-8.

gia y su relación con el Herpes virus humano tipo 8 
(HHV-8) y, especialmente en el contexto de la infec-
ción por el HIV, es de enorme importancia. 

Su prevalencia no ha podido ser establecida dada 
su baja frecuencia y las publicaciones iniciales se li-
mitaron a diversas series de pocos pacientes. En Ar-
gentina solo se han comunicado algunos casos ais-
lados en reuniones científicas (3-8).

Desde el punto de vista clínico y radiológico pue-
de ser clasificada en dos grandes grupos: unicén-
trico (UC) y multicéntrico (MC) mientras que desde 
la histopatología se reconoce una variante hialino-
vascular (VHV), una plasmocelular (VCP) y formas 
mixtas. Su asociación con la infección por HHV-8 y 
el HIV permite una tercera forma de diferenciarla 
(EC asociada al HHV-8) y las tres deben ser tenidas 
en cuenta en el momento del diagnóstico (Tabla 1).

La gran mayoría de los pacientes, cerca del 70 %, pre-
sentan formas UC y nueve de cada diez de estas co-
rresponden a la VHV, donde se observa un ganglio 
agrandado de tamaño, con una combinación de fo-
lículos hiperplásicos y otros atróficos, y en sus cen-
tros germinales estructuras vasculares hialinizadas. 
Rodeando los centros germinales, linfocitos peque-
ños se disponen a modo de capas concéntricas (Fi-
gura 1). Estas personas suelen presentar ganglios 
agrandados de tamaño, únicos o en pequeñas ca-
denas, generalmente mediastinales aunque se sue-
len ver localizaciones hiliares, pulmonares, pleura-
les, pericárdicas o intercostales. 

La variante MC, mucho menos frecuente, suele co-
rresponder histológicamente a las formas VCP o 
mixtas, donde el ganglio se encuentra aumentado 
de tamaño, con folículos hiperplásicos y gran can-
tidad de plasmocitos en área interfolicular, expan-
diendo la zona del manto y dentro del folículo dis-
rumpiendo los centros germinales (Figura 2). Las 
células plasmáticas presentan cuerpos de Rusell y 
formas atípicas. No se reconocen cambios hialinos. 

Esta forma se suele observar en pacientes HIV re-
activos y está asociada a la infección por el HHV-
8, pudiendo identificarse las células infectadas por 
técnicas de inmunohistoquímica (Figura 3). Puede 
observarse el compromiso tanto torácico como ab-
dominal en donde se suelen apreciar adenomega-
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Tabla 1. Clasificación de la enfermedad de Castleman (13)

VHV VCP EC asociada al HHV8 EC multicéntrica no especificada

Epidemiología Adultos jóvenes  
(mediana entre 30 y 40 años)

Igual población  
(para las formas localizadas)

Personas inmunodeprimidas 
y/o infectados por HIV

Edad variable  
(generalmente sexta década)

Presentación 
Generalmente unicéntrico. 
Presentación como masa  

ocupante

Más común MC que UC. Fre-
cuente asociación con  

síntomas constitucionales  
y anormalidades  

hemato-inmunológicas

Adenopatías generalizadas.
Frecuente asociación con  
síntomas constitucionales  

y anormalidades  
hemato-inmunológicas.

Adenopatías generalizadas. 
Frecuente asociación con  
síntomas constitucionales  

y anormalidades  
hemato-inmunológicas.

Factores patogénicos 
probables

Desconocidos. Probable dis-
función de células dendríticas 
foliculares. Rol del VEFG (?)

IL-6. Posibles anomalías de 
células plasmáticas HHV-8 Probablemente los mismos 

que en VCP

Lesiones asociadas

Neoplasias de células dendrí-
ticas foliculares, estroma-vas-
culares colecciones de células 

dendríticas plasmocitoides

Síndrome POEMS. Poblacio-
nes de células plasmáticas 

monotípicas

Microlinfomas, linfoma  
plasmoblástico HHV-8+,  

desordenes linfoproliferativos 
asociado al HHV-8,  
sarcoma de Kaposi

Probablemente los mismos 
que en VCP. Riesgo incre-

mentado de otros linfomas 

VHV: variante hialino-vascular;   VCP: variante plasmocelular

lias, hepatoesplenomegalia con engrosamiento pe-
ritoneal y frecuente ascitis.

También se suele observar la presencia de manifes-
taciones constitucionales tales como fiebre, a pre-
dominio nocturno acompañada de sudoración, as-
tenia, dolores musculares, anorexia y pérdida de 
peso. Durante su evolución desarrollan anemia, ele-
vación de la eritrosedimentación, alteraciones de 
las pruebas de función hepática y renal así como 
hipoalbuminemia e hipergammaglobulinemia po-
liclonal. Estas alteraciones están relacionadas con 
niveles elevados de interleuquina-6 (IL-6) produ-
cidos por diversas células, especialmente linfoci-
tos T, B, monocitos, fibroblastos y células endote-
liales (9,10). 

Esta entidad, de mal pronóstico, puede presentar 
en su evolución asociación con el sarcoma de Ka-
posi y los linfomas difusos de células grandes B, 
en relación a su infección viral y su estado de in-
munosupresión.

Una tercera variante clínico-histológica, conocida 
como plasmoblástica multicéntrica (VPM) descrita 
en pacientes afectados por el síndrome POEMS (11) 
y, como se menciona más adelante, fuertemente re-
lacionada con el HHV-8 (12).

Existe una gran controversia sobre si estas varian-
tes son formas clínicas de una misma enfermedad 
o si se trata de entidades totalmente separadas. La 
existencia de secuencias de HHV-8 tanto en las va-
riantes HV como en la PC y la coexistencia de am-
bas en un mismo ganglio avalaría la primera de las 
posibilidades.

En la tabla 1 podemos apreciar una clasificación de 
EC donde se relacionan las diferentes característi-
cas de la misma (13).

Presentación de los casos y evolución

CASO N° 1

Paciente varón de 36 años que se internó por un sín-
drome de impregnación caracterizado por pérdida 
de peso de 20 kg, fiebre, sudoración nocturna y po-
liadenopatías de 4 meses de evolución. 

Al examen físico presentaba adenomegalias gene-
ralizadas, rash evanescente no pruriginoso, edema 
en miembros inferiores, hipoventilación bibasal sin 
rales, distensión abdominal no dolorosa y muguet 
oral. Evolucionó con fiebre, anasarca y requirió he-
modiálisis.

Sus estudios iniciales mostraron una serología para 
HIV reactiva (ELISA y WesternBlot).

Hematocrito: 17 %, leucocitos: 3 800/mL, plaquetas: 
11 000/mL, creatinina: 1,7 mg/dL, urea: 71 mg/dL, 
LDH: 425 UI/L, ASATx2, ALATx1,5. Los hemoculti-
vos para gérmenes comunes, micobacterias y hon-
gos fueron negativos. Recuento de linfocitos CD4:  
113 cel/ml (36 %). Carga viral HIV (CV): 5 060 copias/ml. 

Tomografía de tórax, abdomen y pelvis con adeno-
megalias axilares, inguinales, cervicales, retroperi-
toneales, mesentéricas, derrame pleural, hepatoes-
plenomegalia y ascitis.
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Se llevó a cabo una biopsia de médula ósea que 
evidenció hipercelularidad, cambios displásicos en 
serie megacariocítica y eritroide y plasmocitos pe-
rivasculares.

Se realizó una biopsia ganglionar cuya anatomía 
patológica diagnosticó EC multicéntrica tipo hiali-
no-vascular (mixta) y los cultivos de ambos tejidos 
fueron negativos. 

La detección de anticuerpos específicos de HHV-8 
(anti antígenos líticos y latentes) en suero, por IFI 
fue positiva con un título > 1/40. En ganglio periféri-
co (muestra parafinada), medula ósea en fresco, sa-
liva y linfocitos de sangre periférica se realizó detec-
ción de ADN viral por PCR directa y/o anidada con 
amplificación de 233 pb del ORF 26 y visualización 
en gel de agarosa, la que fue positiva en las cuatro 
muestras.

Se indicó tratamiento antirretroviral con tenofovir, 
lamivudina y lopinavir/r. Por progresión de insufi-
ciencia renal, se decide suspender tenofovir y agre-
gar efavirenz. Inició quimioterapia con esquema con 
CHOP (ciclofosfamida, hidroxidaunorrubicina. vin-
cristina y prednisolona) asociado a rituximab.

Presentó reacción adversa grave al rituximab (epi-
sodio de insuficiencia respiratoria con requerimien-
to de ventilación no invasiva, hipotensión y rash) en 
las dos oportunidades en las que se lo indicó, por 
lo que finalmente recibió CHOP solamente con mala 
evolución clínica.

Presentó tres internaciones en contexto de infeccio-
nes del tracto urinario bacteriemicas, y dos episo-
dios de neutropenia febril posquimioterapia sin foco.

Finalmente, luego del tercer ciclo de quimioterapia, 
reingresa por convulsiones, sin neutropenia. Se diag-
nostica meningoencefalitis tuberculosa, falleciendo 
4 meses después del diagnóstico.

CASO N° 2

Paciente de sexo masculino, de 49 años de edad que 
consulta por escabiosis y se solicita serología para 
HIV la que fue reactiva.

Es una persona heterosexual no consumidor de al-
cohol ni de drogas ilícitas, tabaco de 10 a 20 ciga-
rrillos diarios. El examen se encontraba adelgazado 
con un peso de 76,500 kg mientras que el habitual es 
de 85 a 86 kg, afebril en ese momento (aunque dice 

presentar episodios aislados de sudoración noctur-
na pero sin control de la temperatura), normotenso, 
con ligera candidiasis oral, no se palpaban adenopa-
tías superficiales y no hubo otros datos relevantes.

Sus estudios basales mostraron una carga viral (CV) 
de 6 240 000 copias (log 6,80), recuento de CD4 de 
16 células (5 %), serologías para HBV, HCV, Chagas, 
toxoplasmosis y sífilis negativas, hemograma y he-
patograma normal, creatinina de 1,20 mg/dl, coles-
terol total (CT) de 102 mg/dl, HDL de 13 mg y LDL 
22 mg/dl, albúmina 4,7 g/dl y orina normal. Un test 
de resistencia genotípica mostró sensibilidad a to-
das las drogas y se indica iniciar tratamiento anti-
rretroviral con tenofovir, lamivudina, atazanavir/ri-
tonavir más fluconazol por persistencia de candidia-
sis oral y profilaxis primaria con cotrimoxazol más 
leucovorina cálcica y azitromicina. Se difieren las 
vacunaciones dada su profunda inmunodeficiencia. 

Continuó con episodios aislados de febrícula vesper-
tina y sudoración nocturna y se tomaron muestras 
para hemocultivos para gérmenes comunes, hongos 
y micobacterias los que fueron negativos.

Ante la persistencia de la sintomatología se realizó 
una nueva serie de hemocultivos cuyo resultado fue 
negativo y una TAC de tórax mostró ligeras imáge-
nes nodulillares centroalveolares bibasales.

Un lavado broncoalveolar no arrojó resultados y una 
TAC de abdomen y pelvis fue informada como normal 
salvo moderada esplenomegalia. La CV era de 58 co-
pias y los CD4 alcanzaban las 123 células (7 %). El Hto 
es de 30,2 % y la Hb es de 10,2 g/dl. El CT alcanzaba 
los 77 mg/dl con un HDL < 10 mg/dl y LDL no dosable.

Poco después se realiza una RNM de tórax y abdo-
men que muestra la misma esplenomegalia y au-
sencia de adenopatías retroperitoneales. El dosaje 
de ferritina fue de 1.226 ng/ml (VN: 30-400 ng/ml), 
la ferremia de 13 µg/dl (VN: 59-158 µg/dl), la trans-
ferrina de 138 mg/dl (VN: 200-360 mg/dl) y la satu-
ración de transferrina del 7 % (VN: 20-55) por lo que 
se le suministró hierro, ácido fólico y complejo B.

Más adelante aparecen lesiones cutáneas planas y 
de color marrón en prepucio por lo que se le efec-
túa una biopsia que mostró la presencia de un sar-
coma de Kaposi.

Los episodios febriles se incrementaron en frecuen-
cia e intensidad y el estado general se deterioró por 
lo que se decide internarlo para completar el estudio. 
Se efectuaron nuevos hemocultivos, lavado bron-
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coalveolar y se efectúa una biopsia ganglionar de 
un pequeño ganglio cervical de reciente aparición. 
Dada la sospecha de una tuberculosis diseminada 
como manifestación de un síndrome inflamatorio 
de reconstitución inmune se inicia, empíricamente, 
tratamiento con isoniacida, rifampicina, etambutol 
y pirazinamida y se reemplaza el atazanavir + rito-
navir por efavirenz. 

Días después biopsia ganglionar evidencia una enfer-
medad de Castleman de tipo plasmocelular, HHV8+, 
multicéntrica.

El paciente fallece pocos días antes del inicio de tra-
tamiento para esta patología y 17 meses después del 
diagnóstico de la infección por HIV.

Comentarios y discusión

La patogenia de esta afección es aún oscura y poco 
comprendida aunque se cree que, por lo menos en 
las formas localizadas, hay una disfunción de las cé-
lulas dendríticas foliculares. En las formas MC, la in-
teracción entre el HHV-8 y la respuesta del sistema 
inmune a esta infección jugarían un rol fundamental.

Nuestros pacientes presentaron formas clínicas mul-
ticéntrica, en el primer caso una VHV mixta (con ele-
mentos de células plasmáticas) y el restante una VCP. 
Las manifestaciones clínicas sistémicas dominaron 
el cuadro acompañadas de anormalidades de labo-
ratorio como anemia, trombocitopenia, hipoalbumi-
nemia, hipergammaglobulinemia policlonal, esple-
nomegalia y glomerulonefritis.

Un elemento presente en estas formas clínicas es 
una desregulación en la producción de IL-6 por el te-
jido ganglionar, citoquina estimulante de células B y 
que ha demostrado inducir alteraciones similares a 
la EC en ratones (14). Esta alteración es la responsa-
ble de las manifestaciones sistémicas como fiebre, 
astenia, dolores musculares, sudoración nocturna, 
anorexia y pérdida de peso entre otras. Además, el 
genoma del HHV-8 codifica la síntesis de un análogo 
viral de la IL-6 denominada vIL-6 y ambas han mos-
trado efectos hematológicos y angiogénicos (15,16).

La IL-6 induce la secreción de una hormona peptí-
dica hepática, la hepcidina, que interfiere negativa-
mente con la absorción y utilización del hierro (9) tal 
como puede observarse en ambos casos, especial-
mente los valores obtenidos en el paciente N° 2, ca-
racterísticos de la anemia de enfermedades crónicas.

También se ha observado un efecto angiogénico, 
probablemente por estimulación en la producción 
de vascular endothelial growth factor (VEGF o fac-
tor de crecimiento del endotelio vascular) y visuali-
zado en la notable proliferación vascular que se ob-
serva, con mayor intensidad, en las VHV (17).

En modelos animales, el uso de anticuerpos mo-
noclonales anti receptor de IL-6 muestra una re-
misión completa, a veces transitoria, de las ma-
nifestaciones clínicas y prolongación de la sobre-
vida (18).

En ambos pacientes se detectaron secuencias del 
HHV-8 lo que se observa casi en el 100 % de las for-
mas multicéntricas de EC en pacientes con HIV (19,20). 
Esta forma clínica es muy particular y el riesgo que 
evolucione a linfomas a grandes células B es alto, 
su pronóstico es pobre y la sobrevida se mide en 
pocos meses (21).

La relación entre lesiones vasculares, incluido el sar-
coma de Kaposi, y la EC MC es conocida desde an-
tes del descubrimiento del HHV-8 y se ha visto su 
coexistencia en pacientes infectados por HIV. El rol 
de la IL-6 y el VEGF en la patogenia de estas altera-
ciones ya fue discutido (17,22,23).

Por otra parte, los períodos de mayor actividad y de 
síntomas en las formas MC coinciden con altos nive-
les de carga viral para HHV-8 a diferencia de lo que 
se observa en el sarcoma de Kaposi(12).

Estudios más recientes mostraron que pequeños fo-
cos de sarcoma de Kaposi en tejido ganglionar eran 
más frecuentes en pacientes con EC que en los con-
troles (24). Es de destacar que el paciente N° 2 de-
sarrolló un sarcoma de Kaposi cutáneo aunque no 
se pudo confirmar la existencia de compromiso vis-
ceral o ganglionar.

En lo que respecta a la VPM se describe la presen-
cia de grandes plasmoblastos denominados inmu-
noblastos en la zona del manto y que expresan antí-
genos del HHV-8. Estas células son células plasmá-
ticas naive productoras de Ig M y con restricción de 
cadenas livianas lambda (25).

En el curso de su evolución, esta variante puede 
mostrar la coalescencia de estos plasmoblastos ori-
ginando una forma patológica denominada “micro-
linfoma” el que, a su vez, puede evolucionar hacia 
linfomas plasmoblásticos monoclonales particular-
mente agresivos (26).
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El diagnóstico se basa en el estudio histopatológico 
del material ganglionar. Es importante mantener un 
nivel de sospecha alto en aquellos pacientes infec-
tados por HIV, preferentemente con niveles de CD4 
bajos, aunque esto no es excluyente, cuadro febril 
prolongado, sudoración nocturna, adelgazamiento, 
anemia, hipoalbuminemia y lesiones cutáneas diver-
sas, especialmente de sarcoma de Kaposi. 

Las imágenes, tanto la radiología simple como la 
tomografía axial computarizada suelen ayudar ob-
servándose masas ganglionares, mediastinales, hi-
liares, intrapulmonares acompañadas, en el caso 
de las formas multicéntricas, de infiltrados pulmo-
nares uni o bilaterales, micronodulillares y cen-
trolobulillares. Han sido descritas masas pleura-
les y pericárdicas acompañadas, o no, con derra-
mes a esos niveles. 

A nivel abdominal puede observarse, hepatome-
galia, esplenomegalias, adenopatías retroperito-
neales y, no pocas veces, engrosamiento de la fas-
cia retroperitoneal y ascitis (27,28).

Como puede apreciarse, tanto la signosintoma-
tologia como las alteraciones de laboratorio son 
inespecíficas y plantean todo un desafío diagnós-
tico, especialmente en el contexto de una severa 
inmunodeficiencia tal como se pudo observar en 
estos dos pacientes.

En este sentido pueden estar involucrados tan-
to hongos como micobacterias, virus y, mas rara-
mente, parásitos como también es posible obser-
var la aparición de patologias tumorales como el 
SK , los linfomas y la EC.

Es muy posible que en estos escenarios el sindro-
me inflamatorio de reconstitución inmune juegue 
un papel y sea uno de los diagnósticos posibles , 
ya que se trata de personas que presentan altas 
cargas virales, como sucedió en el caso N° 2 y ba-
jos recuentos de linfocitos CD4+ tal como se ob-
servó en ambos casos.

El tratamiento depende de la forma clínica: las for-
mas unicéntricas asintomáticas suelen resolverse 
con la extirpación quirúrgica del ganglio o del pa-
quete ganglionar afectado. En aquellos casos lo-
calizados en donde la cirugía es riesgosa, la ra-
dioterapia localizada suele tener muy buenos re-
sultados alcanzando tasas de respuesta de hasta 
el 72 % en algunas series (29). 

La aplicación de estas terapéuticas en pacientes con 
formas MC ha producido mejorías en algunos casos, 
pero estas han sido transitorias.

La esplenectomía no ha demostrado beneficios clí-
nicos aunque puede ser una alternativa en aquellos 
casos de esplenomegalias dolorosas o en citopenias 
periféricas importantes. En estos casos los benéfi-
cos suelen ser transitorios (30).

Estas formas MC sintomáticas requieren de terapia 
sistémica la cual debe ser cuidadosamente elegida 
en función de las características y condiciones de 
las personas afectadas. 

El uso de corticoesteroides , tanto la prednisona 
como otros glucocorticoides, suelen provocar una 
marcada reducción de la signosintomatología B y 
corregir, generalmente en forma parcial, las anoma-
lías de laboratorio. De todas formas, este efecto be-
neficioso suele perderse al reducir las dosis o inte-
rrumpir el tratamiento lo cual puede determinar la 
necesidad de sostener dosis elevadas de estos fár-
macos por largos períodos, con los inconvenientes 
en materia de efectos adversos que esta estrategia 
trae aparejado (31).

La característica de ser un proceso linfoproliferati-
vo ha conducido al uso de una variedad de agen-
tes quimioterápicos, los cuales han sido usados en 
forma aislada, tales como el clorambucil, ciclofos-
famida, vinblastina o etopósido, generalmente en 
pacientes frágiles. 

Los esquemas combinados, especialmente aque-
llos con buenos resultados en el tratamiento de los 
linfomas no Hodgkin, como el CVP (ciclofosfami-
da, vincristina y prednisona) o el CHOP (ciclofosfa-
mida, doxorrubicina, vincristina y prednisona) han 
sido muy activos (32,33).

En estos casos, los pacientes deben ser cuidadosa-
mente evaluados y deben evitarse las interacciones 
o la toxicidad superpuesta entre estos fármacos y 
los antirretrovirales.

Los inmunomoduladores han sido usados con resul-
tados diversos, entre ellos se destaca el IFN-α, con el 
que se han obtenido algunos casos de largas remi-
siones. El mecanismo de acción parece ser comple-
jo e incluye efectos antivirales contra el HHV-8, re-
gulación negativa de receptores para IL-6 y sobrere-
gulación de HLA clase I favoreciendo la destrucción 
de este virus mediada por células (34,35).
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Otros fármacos de este tipo han sido utilizados, 
aprovechando su capacidad para disminuir la pro-
ducción de IL-6 con variados resultados. Entre ellos 
podemos mencionar la talidomida, los derivados 
del ácido retinoico y los anticuerpos monoclonales 
anti IL-6 (36-38).

Las drogas antivirales, especialmente aquellas con 
capacidad inhibitoria sobre la replicación del HHV-
8, tales como el ganciclovir, el foscarnet y el cido-
fovir han tenido, en general, resultados muy discor-
dantes (39-41).

Un capítulo aparte merecen los antirretrovirales ya 
que estos fármacos son ineludibles para el trata-
miento de la infección por HIV subyacente. Si bien 
la reconstitución inmune que se obtiene por acción 
de estas terapias es beneficiosa, en algunos casos 
puede transformarse en todo lo contrario.

Se han notificado remisiones completas de cuadros 
de EC MC (42-44), tanto en pacientes que recibían te-
rapia antirretroviral sola como en combinación con 
otras estrategias.

Por otra parte, otros autores comunicaron casos de 
EC que aparecieron como consecuencia del inicio 
de estos tratamientos (45). Estas observaciones no 
guardaron relación alguna con esquemas de drogas 
predeterminados.

El uso de anticuerpos monoclonales como el rituxi-
mab se ha transformado en una opción de primera 
línea en el tratamiento de la EC MC. Este fármaco es 
una inmunoglobulina anti CD20 que consta de una 
porción variable, de origen murino y otra, de origen 
humano y responsable de las reacciones que se de-
rivan de la unión con el receptor mencionado. La ac-
ción principal de este anticuerpo es la eliminación 
de células B (tanto células pre-B como linfocitos B 
maduros) y la inhibición de ciertos mecanismos de-
rivados de este proceso. 

La administración de este fármaco en infusiones 
cuatro veces por semana ha mostrado ser capaz de 
eliminar, dentro del primer mes de tratamiento, to-
dos los síntomas B, disminuir los marcadores infla-

matorios de fase aguda (PCR, VSG, etc.), disminu-
ción de la carga viral de HHV-8 sin impactar sobre 
la infección por HIV ni sobre los linfocitos T aunque 
puede observarse una progresión de las lesiones de 
sarcoma de Kaposi (46).

No está claro cuál es el mecanismo por el cual el 
descenso de los linfocitos B puede agravar las le-
siones de sarcoma de Kaposi.

Otro estudio con pacientes con EC MC asociada al 
HIV y dependientes de la quimioterapia que recibie-
ron rituximab cuatro veces por semana mostró una 
remisión sostenida en el 92 % de los casos 60 días 
después de terminado el tratamiento (47).

Conclusiones

La EC es una entidad linfoproliferativa no bien defi-
nida que presenta formas relativamente benignas, 
con ausencia de síntomas sistémicos, baja relación 
con el HIV y el HHV-8 y patrones histológicos de tipo 
hialino-vascular y de distribución unicéntrico. Estas 
formas pueden ser solucionadas con la exéresis qui-
rúrgica o con radioterapia localizada. 

En otras ocasiones puede adoptar formas más agre-
sivas, multicéntricas, con patrón histológico de tipo 
plasmocelular o plasmoblástico, generalmente aso-
ciadas a la infección por HHV-8 y por el HIV. Estas 
formas requieren terapias sistémicas donde pode-
mos encontrar en primera línea a la quimioterapia 
y a la administración de anticuerpos monoclonales 
anti CD20 como el rituximab.

El mecanismo patogénico no es claro pero se acepta 
que una disfunción de las células dendríticas folicu-
lares con un desbalance en la producción de deter-
minadas citoquinas y la interacción entre el HHV-8 y 
el sistema inmune juega algún rol en su producción.

La presentación de dos casos de EC MC en el marco 
de la infección por HIV sirve para mostrar las dificul-
tades diagnósticas y terapéuticas de esta patología 
en pacientes comprometidos en el funcionamien-
to de su sistema inmune por la infección retroviral.
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Summary Castleman´s  disease  is a lymphoproliferative  disorder of 
uncertain origin but, principally, related to dysfunction of follicular 
dendritic cells and impaired production of various cytokines, most 
of which have proinflammatory activity and are responsible for the 
symptoms that patients present.
The relationship between Castleman´s disease and HHV8, especially in 
severe forms, has been well documented in the last years. This morbid 
association is related to an unfortunate evolution in the context of HIV 
infection, presenting an increased risk of neoplastic disorders such as 
Kaposi´s disease and various types of lymphomas.
Two cases of Castleman´s disease associated with HHV8 and HIV infection, 
and the pathogenic context in which they developed, are presented and 
described.
Key words: Castleman, HIV, HHV8.
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