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Ozet

Castleman hastalig1 ender goriilen ve etiyolojisi tam
olarak bilinmeyen benign bir lenfoprolifetif hastaliktir.
En sik mediastinal lenf nodu tutulumu goriilmekle
beraber servikal, retroperitoneal, aksiller ve diger
bolgelerdeki lenf nodlart da tutulabilir. Histopatolojik
olarak hyalin vaskiiler, plazma hiicreli ve miks tip olmak
tizere ii¢ tipi bulunmaktadir. Klinigine gore de lokalize
ve sistemik (multisentrik) formlar1 bulunmaktadir.
Lokalize tip genellikle asemptomatiktir ve kitle veya
sislik ile kendini gosterir. Sistemik (multisentrik) tipte
ise ates, anemi, yaygin lenfadenopati ve
hepatosplenomegali gibi nonspesifik semptomlar
goriilir. Lokalize tipin tedavisi kitlenin cerrahi
eksizyonudur. Sistemik tip tedavisinde genellikle
steroid, kemoterapi ve radyoterapi kullanilmasina
ragmen kesin tedavisi yoktur. Bu calismada ses kisikligi
sikayeti ile gelen ve hyalin vaskiiler tip Castleman
hastalig1 tanis1 konulan bir olgu sunuldu.
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Abstract

Castleman disease is a rare benign
Iymphoproliferative disorder of unknown etiology.
Although, the disease most commonly appears in the
mediastinal lymph nodes, it can occur in cervical,
retroperitoneal, axillary lymph nodes or in other
Ilymph node regions. Three histological variants as
hyaline-vascular, plasma cell and mix type have been
described. Clinically, it is also divided in two types: a
localized and systemic types. Localized type is usually
asymtomatic and presented as a mass or swelling.
Systemic (multicentric) type is characterized with
nonspecific symptoms such as fever, anaemia,
generalized lymphadenopathy or hepatosplenomegaly.
Complete surgical excision is curative for localized
type. Although, systemic type is usually treated with
radiation therapy, corticosteroids and chemotherapy,
there is no certain treatment. In this study, we present
a patient who presented with hoarseness and
diagnosed as hyaline vascular type Castleman disease.
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Castleman hastalig1 (CH) ender goriilen ve etiyolojisi tam olarak bilinmeyen benign bir lenfoprolifetif hastaliktir.
Anjiyofolikiiler lenf nodu hiperplazisi, folikiiler lenforetikiiloma, dev lenf nodu hiperplazisi, benign dev lenfoma
ve lenfoid hemartoma gibi adlarla da isimlendirilmektedir. En sik mediastinal bolgede, ikinci siklikta ise boyun
bolgesinde izlenmektedir. Geng eriskinlerde daha sik karsilasilmasma ragmen her yasta goriilebilir '. Klinik
olarak tek bolgeyi tutan lokalize ve birden fazla bolgeyi tutan multisentrik (sistemik) formu bulunmaktadir.
Histopatolojik olarak hyalin vaskiiler, plazma hiicreli ve miks tip olmak iizere ii¢ tipi bulunmaktadir *. Lokalize
formu ilk olarak 1956 yilinda Castleman tarafindan, multisentrik formu ise 1978’de Gaba ve ark. tarafindan
tanimlanmistir 4

Bu caligsmada, ses kisiklig1 sikdyeti ile gelen hastada boyun ultrasonografide (USG) rastlantisal olarak tespit
edilen siiperior mediasten yerlesimli hiyalin vaskiiler tip Castleman hastalig1 tanisi1 konulan bir olgu sunulmustur.
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Olgu Sunumu

Otuz iki yasinda kadin hasta ses kisiklig1 sikdyeti ile bagvurdu. Hastanin fizik muayenesinde patolojik bir bulguya
rastlanmadi. Hastanin sigara ve alkol kullanma, sistemik hastalik ve daha 6nceden gecirilmis bir operasyon
hikayesi yoktu. Rutin laboratuvar tetkikleri normal sinirlardaydi. Boyun USG incelemesinde; tiroid sol lob
inferior komgulugundan baglayip mediasten sol yarimina uzanan belirgin vaskiilaritesi bulunan hafif hipoekoik
kitle lezyon izlendi. Bilgisayarli tomografide (BT); tiroid sol lob inferior komgulugundan baslayip siiperior
mediasten sol yarimina uzanan, arkus aortaya oturan, sol ana karotid arter ve subklavian arter ile yakin komsuluk
gosteren, kistik nekrotik alanlar ve milimetrik boyda kalsifikasyon iceren belirgin kontrast tutan diizgiin sinirl
kitle lezyon izlendi. Kitle lezyon basisina sekonder trakea ve Ozefagus saga deviye, sol ana karotid arter
anteromediale, sol subklavian arter posterolaterale ve sol vertebral arter saga deplase olarak izlendi. (Sekil 1,2,3).

Sekil 1 : Aksiyel BT goriintiisiinde;siiperior mediasten sol yariminda sol CCA ve subklavian arteri deplase eden,
kistik nekrotik alanlar igeren ve belirgin kontrast tutan diizgiin lobiile konturlu kitle lezyon izlenmektedir.
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Sekil 2 : Koronal BT goriintiisiinde;siiperior mediasten sol yariminda arkus aortaya oturan, trakea ve dzefagusa
bas1 yapip saga deviye eden belirgin kontrast tutan diizgiin lobiile konturlu kitle lezyon izlenmektedir.

Sekil 3 : Koronal BT goriintiisiinde;stiperior mediasten sol yariminda arkus aortaya oturan, trakea ve 6zefagusa
bas1 yapip saga deviye eden belirgin kontrast tutan diizgiin lobiile konturlu kitle lezyon izlenmektedir.

Ince igne aspirasyon biyopsisi sonucu benign lenfoid sitoloji olarak geldi. Hasta genel anestezi altinda operasyona
alind1 ve Kkitle total olarak ¢ikartildi. Histopatolojik tani hiyalin vaskiiler tip Castleman hastali§1 olarak rapor
edildi. Postoperatif donemde herhangi bir komplikasyon olmadi. Hastanin diger viicut bolgeleri Castleman
hastalig1 yoniinden tarand1 ve patolojik lenf nodu izlenmedi. Postoperatif 5 yillik takibinde niiks goriilmedi.
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Tartisma

Castleman hastalig1, atipik lenfoproliferatif hastalik grubunda olup, etiyolojisi tam olarak bilinmemektedir.
Enfeksiyon, enflamatuvar reaksiyonlar, immiin sistem bozuklugu ve hamartamatdz gelisimin etiyolojide rol aldig1
diistiniilmektedir. Epstein-Barr virus (EBV) ve human herpes virus (HHV)-8, interlokin-6 ve vaskiiler endotelyal
biiyiime faktorii gibi sitokinler suclanan ajanlar arasindadir .

Lokalize CH en sik 3 ve 4. dekadda goriiliir. Kadin erkek orani 1.4:1°dir > En sik tutulum yeri mediasten olup
viicudun herhangi bir bolgesinde goriilebilir. Bu formun en sik karsilagilan histolojik tipi hiyalin vaskiiler tiptir.
Parez ve ark., yaptiklar1 calismada 83 pediatrik olgudan %54’iiniin hiyalin vaskiiler tip, %24’iiniin plazma hiicreli
tip ve %22’sinin miks tip oldugunu saptamistir ® Lokalize formda hastalar genelde asemptomatik olup rutin
muayene, akciger grafisi ve batin USG sonrasi rastlantisal olarak tani alir. Baz1 hastalarda asteni, ates, kilo kaybi
ve kitle basisina bagli agr1 goriilebilir. Bizim hastamizda ses kisiklig1 nedeniyle ¢ekilen USG’de, mediasten
yerlesimli kitle, rastlantisal olarak saptandi.

Lokalize form radyolojik olarak diizgiin sinirli ve lobiile konturlu mediastinal kitle olarak karsimiza ¢ikmaktadir.

Lokalize CH’nin tedavisi cerrahi rezeksiyondur ve tam rezeksiyon yapildiysa genellikle kiiratiftir >, Tamamen
eksize edilemeyen hastalik i¢in radyoterapi iyi bir tedavi secenegidir. Olgumuzda cerrahi ile tam kiir elde edilmis
ve 5 yil yapilan takiplerinde niikse rastlanmamusgtir.

Multisentrik CH siklikla 6.dekadda ortaya ¢ikar ancak human immunodeficiency virus (HIV) enfeksiyonu olan
hastalar daha erken yasta tan1 alir '. Erkeklerde goriilme sikhigi biraz daha fazladir. Bu form 6zellikle bir
interlokin—6 homologu olan viral interlokin-6 salgilayan human herpes viriis-8 ile iligkilidir ve immunsuprese
hastalarda siktir . HIV enfeksiyonu onemli bir risk faktoriidiir ve HIV iligkili multisentrik CH olan tiim hastalar
HHV-8 ile de enfektedir '°. Hastalarmn cogu ates, gece terlemesi, kilo kayb1 ve halsizlik ile bagvurur. Fizik
muayenede yaygin lenfadenopati ve hepatosplenomegali belirgindir. Birgok hastada alt ekstremite 6demi, plevral
ve perikardiyal efflizyon, assit vb, sivi yiiklenmesi bulgular1 goriiliir. Anemi, hipergammaglobulinemi,
inflamatuvar belirteclerde yiikseklik ve hipoalbuminemi sik goriiliir ’. Multisentrik CH'nin seyri degiskenlik
gosterir. Bazi hastalarda, multisentrik CH yavas seyirli olup aylar ve yillar icinde ¢ok yavas progresyon gosterir.
Baz1 hastalar ise relaps ve remisyonlarla gider, ya da haftalar i¢inde 6liimle sonuclanan akut ve fulminan bir seyir

gosterir "

Lokalize formdan farkli olarak multisentrik formun tedavisinde heniiz fikir birligi yoktur. Cerrahi tedaviye ek
olarak kemoterapi, kortikoterapi, antiviral ajanlar ve CD20 ya da IL-6’y1 hedefleyen monoklonal antikorlar
verilmektedir. Bunlarda yanit degisken, prognoz ise kotiidiir. Hastalarin es zamanli veya sonradan olugabilecek
maligniteler yoniinden tetkik ve izlemi sarttir.

Hyalin vaskiiler tip, plazma hiicreli tipten daha iyi prognozlu olup benign klinik gidige sahiptir. Plazma hiicreli tip
ise kotii prognozlu olup agresif seyirlidir ve multisentrik formda daha sik goriiliir 2

Castleman hastaliginin ayirici tanisinda; infektif (tuberkuloz), inflamatuvar (sarkoidoz), neoplastik (timoma,
lenfoma, renal hiicreli karsinom, papiller tiroid karsinom ve kaposi sarkomu) ve lenfoproliferatif
(anjioimmiinoblastik lenfadenopati) patolojiler yer alir B,

Radyolojik tetkikler hastaligin tanisin1 koymak icin nonspesifiktir. USG Kkitlenin biiyiikliigii ve yapist hakkinda

bilgi verir. Manyetik rezonans goriintiilemede lenf nodu santralinde stellat hipointensite varligi, BT’de

mikrokalsifikasyon, artmus vaskiilarite ve fibrozisin olmasi CH olabilecegini diisiindiirmelidir '*.
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Kesin tani histopatolojik inceleme ile konur. Ayirict tanidaki zorluklardan dolay1 genellikle hastalara torakotomi
ile tan1 konulur.

Sonug olarak, Castleman hastalig1 nadir goriilen, siklikla mediastene lokalize lenfoproliferatif bir hastalik olup
mediasten, hiler ve servikal kitlelerin ayirict tanisinda mutlaka diisiiniilmelidir. Bu hastalarda tan1 ve tedavi i¢in
eksploratris torakotomi onerilmektedir.
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