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OZET

Castleman hastaligi genellikle mediastende lokalize, hiyalen vaskdiler ve plazmaselltiler olmak tizere iki histolojik tipi
tanimlanmis, nadir gortilen, cogunlukla asemptomatik seyirli olmakla birlikte, degisik semptomlarin da eslik ettigi bir
hastaliktir. Biz akut bronsit semptomlari ile basvuran ve PA akciger grafisinde rastlantisal olarak farkedilen ve tanisi
torakotomi ile alinan dokunun histopatolojik incelemesi ile konulmus bir olguyu literattir bilgileri 1siginda sunduk.
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SUMMARY

Castleman’s Disease: A Case Report

Castleman’s disease is generally localized in mediastinum. It is seen rarely with two histologic types as hyalen vas-
cular and plasmacelltiler. Castleman’s disease is rare and can be present with a variety of symptoms or asymptoma-
tic. A case of Castleman’s disease determined by a plain chest radiography and diagnosed by hystologic examina-

tion of specimen after toracotomy in the view of the literatdre.
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Giris

Castleman hastaligr ilk kez 1954 yilinda Castle-
man tarafindan tanimlanan, genellikle mediasten-
de lokalize, hiyalen vaskliler ve plazmaselltiler ol-
mak Uizere iki histolojik tipi tanimlanmis nadir gé-
rilen bir hastaliktir (1-3). Hiyalen vaskdiler tip da-
ha sik gértiltir; genellikle mediastende lokalizedir
ve asemptomatik seyreder. Plazmasellller tip ise
daha seyrek gérdiluir; hiyalen tipin aksine ates, hal-
sizlik, kilo kaybr gértlebilir. Anemi, I6kopeni, hipo-
albldminemi, poliklonal hipergamaglobultinemi
saptanabilir (1-4). Ayirici tanisinin zor olmasi nede-
niyle, mediastinal kitlesi olan olgularda akla gel-
melidir. Biz torakotomi sonrasi tanisi konulan hiya-
len vaskdiler tip Castleman hastalikli bir olgu sun-
duk.

Olgu

Otuz iki yasinda kadin hasta klinigimize bes guin
Once baslayan kuru &ksurtk, giderek artan efor
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dispnesi ve hiriltili solunum yakinmalari ile basvur-
du. Sigara aliskanligr ve ilag kullanimi dykdisu yok-
tu.

Fizik muayenede; ates: 36 °C, nabiz: 84/dak, kan
basinci: 110/70 mmHg, solunum sayisi: 18/dak
idi. Sirtta sag skapula altindan itibaren bazalde
seyrek ronkdusler duyuluyordu.

Laboratuvar incelemesinde; Hb: 13,4 gr/dl, BK:
6880/mm?,  eritrosit sedimentasyon  hizi:
1 mm/saat idi. Karaciger ve bdbrek fonksiyon
testleri normal saptandi. Solunum fonksiyon tes-
tinde FEV1: 2.72 L (beklenenin %82’si), FVC: 3.14
L (beklenenin %93'U) idi. PA akciger grafisinde
sag hiler bélgede dlizgtin sinirli, etrafinda spikdiler
uzanimi olmayan homojen gdélgelenme mevcuttu
(Resim 1). Toraks BT'de sag hiler yerlesimli,
55x45x47 mm boyutunda, icinde punktat kalsifi-
kasyon olan heterojen solid kitle ve patolojik bo-
yutlarda olmayan cok sayida mediastinal ve hiler
lenf nodlari saptandi (Resim 2). Ust batin ultraso-
nografisi normaldi. Fiberoptik bronkoskopide tim
brons sisteminde mukoza hiperemik ve sag Ust
ana brons ayirimi hafif genislemis idi.

Hastaya hiler kitle etyolojisini arastirmak amaciyla
frozen esliginde sad torakotomi uygulandi. Sag
pulmoner artere komsu lastik kivamli, vaskdiler ya-
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pidan zengin olan kitle ile cok sayida olmasindan
dolayi yalnizca 5 ve 11 no'lu lenf nodlar disseke
edildi. Frozen inceleme benign olarak yorumland.
Histopatojik olarak “hiyalen vaskliler tip anjiofoli-
kiler lenf nodu hiperplazisi” saptanan hastaya
Castleman hastaligi tanisi konuldu. Radyoterapi
Onerilen, ancak kabul etmeyen hastanin 3 ,6 ve 9
ay sonraki kontrollerinde kitle boyutu ve 6zellikle-
ri acisindan herhangi bir degisiklik saptanmadi.

Tartisma

ik kez 1956 yilinda, lokalize mediastinal kitleli bir
hastada tanimlanan Castleman hastaligi anjiofoli-
kiler lenf nodu hiperplazisi, giant lenf nodu hi-
perplazisi, lenf nodu hamartomasi, benign giant
lenfoma olarak da bilinmekte olup, atipik lenfop-
roliferatif hastalik grubundadir (2,5,6). Etyolojisi
kesin olarak bilinmemekle birlikte, immun degisim
ile iliskili oldugu dustinulmektedir (2,7). Patoge-
nezde interldkin 6'nin asirt yapiminin énemli rol
oynadidi ileri suirdlmustuir (2,7,8).

Hastaligin lokalize ve multisentrik olmak Uizere iki
formu vardir. Lokalize formda ortalama yas 23
olup, premalign potansiyel nadirdir. Bes yillik ya-
sam stresi %100'dur. Cerrahi ile kalici bir kiir sag-
lanir ve sistemik semptomlarin kayboldugu géru-
Itir. Multisentrik (generalize) formda ise ortalama
yas 56 olup, premalign potansiyel siktir; ortalama
yasam suresi 26 ay ve mortalite %50’ dir. Cerrahi
endike degildir. Bunlarda multipl miyeloma, B htic-
re neoplazmlari, kaposi sarkomu riski ytksektir.
Yalnizca kemoterapi ve/veya steroid tedavisi ile

Resim 1. Sag hiler bélgede diizgtin sinirh kitle.
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semptomlarin azaltiimasi saglanir (1,2,5,8).

Keller ve ark.lari tarafindan hiyalen vaskdiler ve
plazmaselltiler olmak tzere iki histolojik tipi tanim-
lanmistir (1,2). Her iki alt grubu iceren mikst form-
lart da bildirilmistir (5). Hiyalen vaskdiler tip atrofik
germinal merkezle karakterize olup; bu merkezde
foliktiler hticreler azalir, dendritik retikulum hticre-
leri ise artar. interfollikiler kapiller proliferasyon
ve hiyalen materyal depolanmasi olur. Plazmasel-
Itler tipte ise; hiperplastik germinal merkez vardir.
interfoliktiler zon mattir plazma hticreleri, genis
folikdiller ve az vaskdiler stroma ile karakterizedir.

Hiyalen vaskdiler tip plazmaselltiler tipe gére 10 kat
daha sik gordlir; genellikle mediastende lokalize
(%52 ) olup, boyun, aksilla, retroperitoneal bélge,
mezenter ve pelvis yerlesimli de olabilmektedir
(1,6,8). Hiyalen vaskdiler tip ¢ogunlukla asempto-
matik seyreder. Ancak bazen lenf nodu basisina
bagl olarak agri gelisebilir. Hastamizda ise belirgin
bir klinik bulgu yoktu. Akut bronsit klinigi ile basvu-
ran hastada rutin ¢ekilen PA akciger filminde lez-
yon farkedildi. Hiyalen vaskliler tipin 6zelligine uy-
gun olarak lezyon mediastende idi. Plazmaselltiler
tip ise daha seyrek gortiltir; multisentrik formu da-
ha siktir. Hiyalen tipin aksine ates, halsizlik, kilo
kaybi gortlebilir. Anemi, |6kopeni, hipoalblimine-
mi, poliklonal hipergamaglobultinemi saptanabilir.
Akut inflamatuar yanitin klinik gdstergeleri ile bir-
likte oldugu icin plazmaselliler tipin hastaligin da-
ha erken ve aktif bir evresi oldugu ; hiyalen vasku-
ler tipin daha ge¢ dénemi oldugu éne suirtiimdistdir
(6). Hastamizda anemi, trombositopeni, sediman-
tasyon hizi ylkselmesi gibi sistemik tutulumu du-
stindUirecek laboratuvar bulgulari yoktu.

Resim 2. Toraks BT'de punktat kalsifikasyon ice-
ren sag hiler kitle.
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Castleman hastaligi diger mediastinal kitle yapan
otoimmtin ve neoplastik hastaliklardan ayirt edil-
melidir. Folikuler lenfoma, kaposi sarkomu, AIDS
ve POEMS Castleman hastaligini en cok taklit
eden hastaliklardir (2). Kesin tani icin histopatolo-
jik tani gereklidir. Ayirici tanidaki zorluklardan do-
layr genellikle hastalara torakotomi planlanir. An-
cak iyi vaskularize olan bir lezyon oldugu icin ope-
rasyon sirasinda asiri kanama olabilir. Bunu dnle-
mek icin operasyon éncesinde embolizasyon 6ne-
rilmektedir (7).

Malign dejenerasyon plazmaselltiler alt grubun
multisentrik formunda oldukga sik olup, tedavide
sadece kemoterapi dnerilmekle birlikte, steroid ile
birlikte radyoterapi de verilebilmektedir. Ancak te-
daviye yanit farkl olarak bildirilmistir (7). Bu ne-
denle prognoz da degisken ve genellikle kétidur;
ortalama yasam suresi 26 aydir (1,2). Malignite
gelisme riski nedeniyle sik takip énerilmektedir (4).
Hiyalen vaskdiler tipin tedavisinde ise ilk secenek
komplet rezeksiyondur. Cerrahiye yanit oldukga iyi
olup, 5 yillik yasam stiresi %100 ddr. Hiyalen vas-
kdler tipin unifokal tipinde nadir de olsa malignite
gelisme olasiligi vardir (1,2,5,7). Tam rezeke edile-
meyen veya rezeksiyona uygun olmayan olgularda
tek basina radyoterapi veya radyoterapi ile birlikte
steroid tedavisi 6nerilmekte olup, bu tedavi ile iyi
sonug bildirilen calismalar da mevcuttur. Radyote-
rapi kitlenin boyutlarinda ve hematolojik anormal-
liklerin dtizelmesinde sinirli etkiye sahiptir (6). OI-
gumuzda mediastende ¢ok sayida lenf nodu olma-
si nedeniyle komplet rezeksiyon yapilamadi. Rad-
yoterapi énerildi, ancak hasta kabul etmedi. Ope-
rasyondan sonraki 3,6 ve 9. aylarda yapilan kont-
rol toraks tomografilerinde kitlede ve lenf nodla-
rinda anlamli bir degisiklik saptanmadi.

Sonug olarak; Castleman hastaligi, ¢zellikle hiya-
len vaskdiler tipi, asemptomatik seyretmesi ve rast-
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lantisal olarak akciger filminde saptanmasi nede-
niyle ayirici tanisi zor olan bir hastaliktir. Bu ytiz-
den mediastinal kitlesi olan olgularda herhangi bir
semptom veya bulgu yok ise Castleman hastaligi
akla gelmelidir. Bu hastalarda hem taninin konma-
si, hem de tedavisi icin torakotomi énerilmektedir.
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