I OLGU SUNUMU CASE REPORTI

Dr. Nalan NESE?

Dr. Ali Aykan OZGUVEN
Dr. Al ONAG,®

Dr. Ali Vefa YUCETURK®

2Patoloji AD,

®Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD,
°Kulak Burun Bogaz Hastaliklari AD,
Celal Bayar Universitesi Tip Faklltesi,
Manisa

Gelig Tarihi/Received: 13.05.2009
Kabul Tarihi/Accepted: 05.01.2010

Yazisma Adresi/Correspondence:

Dr. Ali Aykan OZGUVEN

Celal Bayar Universitesi Tip Faklltesi,
Gocuk Sagligi ve Hastaliklar AD,
Manisa,

TURKIYE/TURKEY

aykanozguven @yahoo.com

Copyright © 2010 by Tiirkiye Klinikleri

338

Nazofarenks Karsinomunu Taklit Eden
Servikal Castleman Hastali§1 Tanihi

Bir Cocuk Olgu

A Child with Cervical Castleman’s Disease
Mimicking Nasofaringeal Carcinoma:
Case Report

OZET Castleman hastaligi (CH), ilerleyici lenf nodu biiyiimesine neden olan ve nadir goriilen
benign bir hastaliktir. Cocukluk ¢aginda bildirilen olgu sayisi oldukga azdir, bildirilen olgular
genellikle erigkin yastadir. Cogunlukla mediasten ve abdomende soliter kitle ile karsimiza ¢ikar,
bas-boyun ve aksilla ise daha az oranda tutulan bolgelerdir. Tanis1 histopatolojik olarak konur. Bu
makalede, bilgisayarli boyun tomografisinde nazofarenks karsinomunu taklit eden kitle saptanan ve
sonrasinda servikal CH tanisi alan bir ¢ocuk olgu sunulmus, literatiirde bildirilen servikal CH tanist
alan ¢ocuk olgular ise gozden gegirilmistir. Sonug olarak, boyunda kitle ile bagvuran ¢ocuk
olgularda, ayiric1i tanida CH'nin de degerlendirilmesi gerektigi vurgulanmastir.

Anahtar Kelimeler: Boyun; nazofarenks; cocuk; dev lenf nodu hiperplazisi

ABSTRACT Castleman’s disease (CD) is an uncommon benign disease that causes progressive lymph
node enlargement. Most observations of CD have focused on adult patients and it rarely occurs in
children. It usually arises as a solitary mass and is commonly found in the mediastinum and ab-
domen and less commonly in the head, neck and axilla.The diagnosis of CD is histopathological.
We report a child of CD in the neck region who also had a mass at the nasopharenx mimicking na-
sofaringeal carcinoma and review the published child cases with CD that involved neck region.
This report emphasizes that CD should be considered in the differential diagnosis of children pre-
sented with neck mass.
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astleman hastalig1 (CH), ilerleyici lenf nodu bityiimesine neden olan

ve nedeni bilinmeyen benign bir lenfoproliferatif hastaliktir.!? Eris-

kinlerde sik olmamakla birlikte, genellikle 30-40 yaslarinda gorii-
lir, cocukluk ¢aginda ise nadirdir.2® Lenfoid dokunun oldugu her yerde
olusabilmekle beraber genellikle mediastende ve abdomende, ¢ok daha az
oranda ise bag-boyun ve aksillada goriiliir.!* Erigkinlerde cinsler arasinda
siklik agisindan farklilik yokken, cocukluk ¢aginda kizlarda daha sik goriil-
digt bildirilmigtir.!

Bu makalede, klinik ve radyolojik bulgular nedeniyle dncelikle nazo-
farenks karsinomu diisiintilen, ancak histopatolojik inceleme sonrasi1 CH ta-
nis1 alan bir ad6lesan olgu sunulmus ve literatiirde bildirilen servikal CH
tanili ¢ocuk olgular gézden gecirilmistir.
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IOLGUSUNUMU

On bes yasinda erkek hasta, boynun sol tarafinda
agrisiz, iki y1ldir giderek biiytiyen bir sislik sikdye-
tiyle bagvurdu. Fizik incelemede boyun sol arka ti¢-
geninde, {izeri normal cilt ile kapli, 4 cm ¢apinda,
sert, hareketli ve diizgilin yiizeyli kitle palpe edili-
yordu. Laboratuvar incelemelerinde; Hb:12 g/dL,
lokosit: 9600/mL, trombosit: 350.000/mL, sedi-
mentasyon: 14 mm/h idi, periferik yaymada atipik
hiicre yoktu, serum LDH, tirik asit ve immunglo-
bulin diizeyleri ile karaciger ve bobrek fonksiyon
testleri normaldi. Epstein Barr viriis ve TORCH se-
rolojileri negatif olan, PPD endiirasyonu 10 mm
(BCG tek skarl) olgtilen hastanin akciger grafisi
normaldi. Bilgisayarli boyun tomografisinde ise na-
zofarenksin sol tarafinda, Rosen miiller fossa, Osta-
ki kanali agz1 ve sol koanayi oblitere eden ve hava
siitununda asimetriye neden olan yumusak doku
kitlesi ile sol servikal posterior iiggende 3.5 cm
capinda lenf nodu izlendi (Resim 1). Radyolojik
bulgular ve hastanin yas1 goz 6niinde bulundurul-
dugunda, hastada 6ncelikle nazofarenks karsinomu
diistiniilerek, eksizyonel lenf nodu biyopsisi ve na-
zofarenksten ¢ok sayida biyopsi yapildi. Lenf no-
dunun histopatolojik incelemesi hiyalen vaskiiler
tip CH, nazofarenksten alinan biyopsiler ise nons-
pesifik reaktif lenfoid hiperplazi olarak sonuglan-
di. Patolojik incelemede de lenf nodunun cogu
alaninda lenf nodu yapisini ortadan kaldiran ve
aralarinda plazma hiicrelerinin izlendigi ¢ok say1-
da follikiil benzeri yapilar goriildii. Follikiilleri
olusturan lenfositler konsantrik tabakalanma gos-
termekteydi ve follikiiler yapilarin merkezlerinde
vaskiiler yapilar dikkat ¢cekiyordu (Resim 2). CH ta-
nis1 alan hastaya lenf nodu eksizyonu sonrasi ek te-
davi uygulanmadi. Hastamiz iki yildir izlemde
olup, bu siire icinde lokal veya sistemik rekiirrens
izlenmemistir.

ITARﬂSMA

CH 1956 yilinda tanimlandigindan beri sadece 104
cocuk olgu bildirilmistir.® Hastalik klinikte lokali-
ze ya da multisentrik hastalik olarak ortaya ¢ika-
bilmektedir. Cocukluk ¢agindaki olgularin %87’si
lokalize bi¢imde olup yavas ve benign bir seyir iz-
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RESIM 1: Bilgisayarli boyun tomografisinde nazofarenks sol tarafinda hava-
yolunu daraltan kitle izleniyor.

ler, 6ykiisii 11 yila kadar uzayan olgular bildiril-
migtir, multisentrik tutulum ise sadece 14 hastada
bildirilmistir.” Histopatolojik olarak t¢ alt tip
tammlanmistir: hiyalen-vaskiiler tip ve plazma
hiicreli tip, mikst tip. Cocuklarda daha ¢ok hiya-
len-vaskiiler histolojik alt tipi goriilmektedir. Bu
tip lokalize olgularin %80’inden sorumlu olup, ba-
s1 bulgular1 disinda genellikle sistemik bulgular g6-
rillmemektedir. Diger patolojik tip olan plazma
hiicreli tip ise tiim olgularin %10 unu olusturmak-
tadir, multisentrik tutulum gosterebilir, olgularin
yaklasik yarisinda halsizlik, biiylime ve gelisme ge-
riligi, anemi, trombositoz, sedimentasyon yiiksek-
ligi ve hipergamaglobulinemi gibi sistemik bulgular
eslik etmektedir.? Klinik ve laboratuvar inceleme-
ler nonspesifik oldugundan tanisi oldukca zordur
ve diger enfeksiy6z, inflamatuar veya malign has-
taliklarla karigabilir. Tani eksize edilen lenf nodu-
nun histopatolojik degerlendirilmesi ile konur, ince
igne aspirasyon biyopsisi ise tanisal degildir. Nede-
ni ve patogenezi tam olarak bilinmemekle birlikte
kronik antijenik bir uyaran sonucu olustugu diisii-
niilmektedir. Son zamanlarda interl6kin-6 gibi B
lenfosit iiretimine neden olan biiyiime faktorleri-
nin anormal iiretimi sonucu olusan lenfosit proli-
ferasyonu, lenfosit infiltrasyonu ve plazma hiicresi
farklilagmasinin patogenezde anahtar rol oynaya-
bilecegi bildirilmektedir.”

Sunulan olguda oldugu gibi CH servikal bol-
geyi nadir olarak tutmaktadir, yapilan ¢aligmalarda
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RESIM 2: Lenf nodu gok sayida follikiil igermektedir ve follikiilleri olugturan
lenfositler konsantrik tabakalanma géstermektedir. Follikiiler yapilarin mer-
kezlerindeki vaskiiler yapilar bazi alanlarda lolipop gérintiisti olusturmakta-
dir (en alttaki follikiil okla gdsterilmistir).

farkli oranlar bildirilmigtir. Keller ve ark.nin ¢alig-
masinda erigkin hastalarda servikal bélge tutulumu
96,1 iken, Menke ve ark. bu orani %19 olarak bil-
dirmislerdir.3® Cocukluk ¢aginda servikal bolge tu-
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tulumu ise Parez ve ark. nin ¢alismasinda %17 ola-
rak bildirilmistir.” Literatiirde son 10 yilda bildiri-
len olgularla birlikte degerlendirildiginde ¢ocukluk
caginda bildirilmis olan 23 servikal Castleman ol-
gusunun toplam olgulara orani 6nceki ¢aligmalara
benzer sekilde %22 olarak bulunmustur (Tablo 1).
Servikal CH tanis: alan olgular degerlendirildigin-
de, olgularin cinsiyet dagilimlar1 benzerdi (%52
kiz, %48 erkek), olgularin %57’si 11-18 yas, %38’i
1-10 yas arasinda ve %5’i ise <1 yas idi. Hastalik
tiim olgularda lokalize klinik gostermekteydi, his-
topatoloji agisindan degerlendirildiginde ise olgu-
larin %86’s1 hiyalen vaskiiler, %9u mikst ve
%5’inin ise plazma hiicreli tip oldugu gorildi.
CH’de nazofarenks tutulumu olduke¢a nadir olup,
Ingilizce literatiirde bildirilen sadece iki eriskin ol-
gu vardir.!%!! Hastamizin boyun tomografisinde na-
zofarenkste  kitle saptanmasina  karsin
nazofarenksten alinan biyopsiler reaktif lenfoid hi-
perplazi olarak sonuglanmis ve CH tutulumu ekar-
te edilmigti.

TABLO 1: Servikal Castleman hastaligi tanisi alan tiim gocuk olgular.
Olgu Yas (yil) Cins  Oykii Siiresi (ay) Boyut(cm)  Histolojik subtip Tedavi izlem Siiresi (yil) Sonug Kaynak
1 11 K 60 7x3x2 HV C 1 - 17
2 3,5 E 4x2,5x1,8 HV C - K 18
3 14 E 1,5 3x2 HV/PC Si - K 19
4 6 K HV - - - 20
5 10 E - - PC Steroid - - 21
6 5 E 2 4x2,5x2,5 HV C 1 K 12
7 11 E 132 3 HV C K 22
8 15 K 0 0,5 HV/PC K 23
9 13 K 1 3x5 HV C 3 K 24
10 14 K 4x3 HV - - - 25
11 12 E 1 4,5x3 HV C K 5
12 11 K 3 3,2x2,5x1,6 HV C K 26
13 9 E 48 4xbx4 HV C 4 K 7
14 3aylk E C K 27
15 12 E 3 x4 HV C 6ay K 2
16 15 aylik K 3 HV C Relaps sonrasi kir 28
17 12 K 3 6 HV C K 29
18 16 K 96 3 HV C K 29
19 11 K 1 hafta 3,6 HV C 25 K 29
20 6 E 2 2,5x3x2 HV C 6ay K 30
21 16 K 12 4 HV C K 31
22 14 E 24 4x3,8x1,9 HV C 8ay K 32
23 7 E 2 5x4,5x2 HV C 5ay K 32

(E: Erkek, K: Kiz, HV: Hiyalen vaskdler tip, PC: Plazma hiicreli tip, C: Cerrahi, Si: Spontan lyilesme, K: Kiir)
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Sunulan olguda oldugu gibi, cocukluk ¢agin-
daki olgular genellikle 14 yas ve {izerindedir.!? Li-
teratiirle uyumlu olarak olgumuzda da 6ykii stiresi
olduke¢a uzundu ve hiyalen vaskiiler tipten beklen-
digi sekilde eslik eden sistemik belirti veya bulgu
yoktu. Sunulan olgunun dikkat ¢eken 6zelligi kli-
nik ve laboratuvar bulgulariyla ilk tan1 asgamasinda
oncelikle nazofarenks tiimoriinii akla getirmesiydi.
Literatiirde malignite 6n tanisi ile opere edilen ve
histopatolojik inceleme sonras1 CH tanisi alan ¢ok
say1da eriskin olgu bildirilmistir. Cocukluk ¢aginda
ise 6ncelikle malignite diigiiniilen ancak CH tanisi
alan sadece iki ¢ocuk olgu raporlanmistir. Olgular-
dan ilki 10 yasinda kiz sol kolda kitle ile bagvurup,
cerrahi rezeksiyon sonrasi CH tanis1 almistir; diger
cocuk olgu ise 8 yasinda kiz, direncli parsiyel kon-
viilziyon sikayetiyle bagvurmus, ¢ekilen kraniyal

Nalan NESE ve ark.

mas1 {izerine yapilan operasyon sonrast CH tanisi
almigtir. 1314

Lokalize hastalik tedavisinde total rezeksiyon
veya lokal radyoterapi kiir ile sonu¢lanmaktadir.”
Yaygin hastalik varliginda ise kortikosteroidler, in-
terferon veya intravenéz immiinglobulin gibi im-
miinomodiilatorler, sitotoksik ilaglar ve/veya
radyoterapi uygulanmaktadir.!’>!¢ Ayrica CH'nin
tim histolojik alt tiplerinde lenfoma gelisme riski
artmis oldugundan hastalarin uzun stireli izlemi
onemlidir.!>16

Bu olgu ile CH’nin klinik ve laboratuvar bul-
gularinin 6zgiin olmadig ve basg-boyundaki tiimor-
leri taklit edebilecegi, bu nedenle de boyunda kitle
ile bagvuran ¢ocuk hastalarin ayiric: tanisinda goz
6ntinde bulundurulmas: gerektigi vurgulanmak is-

line-vascular and plasma-cell types of giant
lymph node hyperplasia of the mediastinum
and other locations. Cancer 1972;29(3):670-
83.
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Castleman's disease in a child presenting with
a partly mineralized solitary meningeal mass.
Pediatr Neurosurg 2003;38(5):232-7.

15. Bowne WB, Lewis JJ, Filippa DA, Niesvizky

MRG’de sol pariyatel bolgede soliter kitle saptan- tenmigtir.
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