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Özet

Castleman hastal›¤› reaktif lenf nodu hiperplazisine neden
olan, benign özellikte, etyolojisi bilinmeyen, nadir görülen bir
hastal›kt›r. Histolojik olarak hyalen vasküler, plazma hücreli ve
mikst tip olmak üzere üç tipi mevcuttur. Genellikle mediasten-
de lenf nodu hiperplazisi fleklinde görülürken, boyunda soliter
tutulum nadirdir. Hyalen vasküler tipte kitlenin tam olarak ç›ka-
r›lmas› ile tam tedavi sa¤lan›rken multisentrik plazma hücreli
tipte mortalite oran› yüksektir. Otuz alt› yafl›ndaki bayan hasta-
da boyun sol tarafta fikse olmayan, soliter kitle saptand›. Kitle-
nin tam rezeksiyonu sonras› yap›lan histopatolojik incelemede
hyalen vasküler Castleman hastal›¤› tan›s› kondu. Yaklafl›k bir
y›ld›r takip alt›nda bulunan hastada herhangi bir komplikasyon
ve nüks saptanmad›. 

Anahtar Sözcükler: Hyalen vasküler, Castleman hastal›¤›, his-
toloji.
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Girifl
Mediasten lenf nodu tümörü, dev lenf nodu hi-

perplazisi veya anjiyofoliküler lenf nodu hiperpla-

zisi olarak da adland›r›lan Castleman hastal›¤›, ilk

olarak 1956 y›l›nda germinal merkez ve kapiller

proliferasyon içeren mediasten lenf nodu hiperpla-

zisi olarak tan›mlanm›flt›r. Bugüne kadar etyolojik

olarak hamartomatöz lenfoid orijin ve enfeksiyona

hiperplastik cevap suçlanmakla beraber doku-kül-

tür çal›flmalar› sonucunda kesin bir etyolojik faktör

gösterilememifltir.1

Tan› ancak histolojik olarak konulabilmektedir.2

Histolojik olarak, vasküler hyalen, plazma hücreli

ve mikst olmak üzere üç tipi bulunmaktad›r.3 Hya-

len vasküler tip merkezde hyalinize damar ve endo-
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Hyaline Vascular Castleman’s Disease: A Case Report

Castleman’s disease is a rare lymphoproliferative disorder that
has a benign character and has no etiological factor. Three his-
tological types have been described; hyaline vascular, plasma
cell and mixed type. Usually it seems lymph node hyperplasia
in mediastinum and rare solitary involvement of the neck. In
hyaline vascular type total resection of the mass cure the dis-
ease but in multicentric type mortality rate is high. We report
a 36-year-old woman with non-fixated solitary mass located in
left cervical region. After total resection of the mass, made his-
tological research and found hyaline vascular type Castleman’s
disease. There are no complication or recurrence of the dis-
ease after one-year observation. 
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tel proliferasyonundan yap›l› küçük germinal mer-

kez ve bunlar› konsantrik olarak çevreleyen lenfosit-

lerden oluflan lenfoid foliküller, interfoliküler alanda

damar proliferasyonu ile birlikte de¤iflik oranlarda

plazma hücreleri ve immunoblastlar ile karakterize

iken plazma hücreli tipte interfoliküler alanda diffuz

plazma hücre infiltrasyonu ve germinal merkezleri

belirgin lenfoid foliküller gözlenmektedir.

Klinik olarak ise soliter ve multisentrik olarak s›-

n›flanmaktad›r. Mediasten %71 oranla en s›k tutulan

bölge iken, tüm vakalar›n sadece %14’ünde boyun

tutulumu bulunmaktad›r.4 Hyalen vasküler tip di¤er

tiplere göre daha s›k gözlenmekte ve genellikle

asemptomatik olarak seyretmekte iken, plazma

hücreli tip genellikle multisentrik olup, hyalen vas-

küler tipe göre daha agresif seyir göstermektedir.5

Multisenrik plazma hücreli tip ile Human Herpes

Virus 8 aras›nda kuvvetli bir iliflki mevcuttur ve bu

tipde HHV 8 ile iliflkili Kaposi sarkomu ve ekstra-

nodal B hücreli lenfoma geliflme riski artmaktad›r.6

Çal›flmam›zda, servikal bölgeden eksize edilen

ve histopatolojik de¤erlendirmesi sonucu hyalen

vasküler Castleman hastal›¤› (HVCH) tan›s› konan

bir olgu sunuldu.

Olgu
Otuz alt› yafl›ndaki bir bayan hasta, boyun sol

tarafta 6 y›ld›r giderek büyüyen kitle yak›nmas› ile

Kulak Burun Bo¤az poliklini¤imize baflvurdu. Kitle-

den daha önce ince i¤ne aspirasyon biyopsisi (‹‹-

AB) al›nm›fl, ancak benign karakterli olmakla birlik-

te tam olarak tan›n›n konulamamas› üzerine insiz-

yonel biyopsi yap›lm›fl. Biyopsi materyalinin histo-

lojik inceleme sonucu; reaktif kuvvetli folikül ve

parakortikal hiperplazi gelmesi üzerine hastaya tü-

berküloz tan›s› ile anti-tüberküloz tedavisi düzen-

lenmifl. Ancak anti-tüberküloz tedavisine ra¤men

boyun sol taraftaki kitle gerilememifl.

Klinik muayenede sol sternokleidomastoid kas

medialinde ve üst 1/3 bölümünde 6x6 cm büyüklü-

¤ünde fikse olmayan, çevre dokulardan ay›rt edile-

bilen, orta sertlikte kitle palpe edildi. Hastan›n di-

¤er endoskopik KBB muayenesi, hemogram ve ge-

nifl biyokimya sonuçlar› normal olarak saptand›.

Boyun doppler ultrasonografisinde; karotis bi-

furkasyonu hizas›nda, a. carotis communis ve v. ju-

gularis interna lateralinde bafllay›p afla¤› do¤ru kra-

niokaudal uzan›m› yaklafl›k 6 cm, transaksiyel çap›

3 cm olan lobule, düzgün kontürlü, hipoekoik, he-

terojen eko yap›s›nda v. jugularis interna ile yak›n

komfluluk gösteren solid kitle saptand›. Boyun

BT’sinde; C2-C6 vertebra aras›nda uzanan, sol ster-

nokleidomastoid kas medial komflulu¤nda, sol ka-

rotid arter ve juguler ven posterolateral komflulu-

¤unda ve sol paraspinöz kas grubu lateral komflu-

lu¤unda invazyon göstermeyen, düzgün ve keskin

kontürlü 4x3x7 cm boyutlar›nda öncelikle para-

ganglioma ve vasküler schwannoma düflünülen so-

lid kitle saptand› (fiekil 1). Preoperatif yap›lan angi-

ografide kitlenin sol a. carotis externa’n›n dal› olan

a. occipitalis’in muskuler dallar›nca beslendi¤inin

saptanmas› üzerine 500-700 mikron partikülle em-

bolizasyon yap›ld›.

Kitle total olarak eksize edilerek histopatolojik

incelemeye al›nd›. Makroskopik olarak 7.5x5.5x3

cm boyutunda, kapsüllü, kesit yüzeyi pembe-kahve-

renkli kitlenin (fiekil 2) mikroskobik incelemesinde;

lenf dü¤ümü korteksinde ortas›nda hyalinize damar

ve endotel proliferasyonu bulunan küçük lenfoid

folikül merkezleri ve bunlar çevresinde konsantrik

yerleflimli lenfositlerden oluflan lenfoid foliküllerle

birlikte interfoliküler alanda damarlanmada art›fl ve
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fiekil 1. Radyolojik olarak, servikal BT’de 30x40x70 mm boyutlar›n-
da, homojen natürde, kontrast tutulumu gösteren vasküler
karakterde kitlenin (k) görünümü.
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damar duvarlar›nda hyalinizasyon gözlendi (fiekil

3). Olgu bu bulgularla HVCH olarak tan›mland›. 

Bat›n ve toraks BT’sinde multisentrisite ya da

baflka bir patoloji saptanmad›.

Tart›flma
‹lk olarak 1956 y›l›nda Benjamin Castleman tara-

f›nda ‘Timomaya benzeyen lenf nodu hiperplazisi’

bafll›¤›yla mediastinal kitlesi olan 13 olgu yay›nlan-

d›. Günümüzde Castleman hastal›¤› olarak adland›-

r›lan bu hastal›k, daha önce hamartomatöz ve enf-

lamatuar kökenli oldu¤u düflünülerek anjiyomatöz

lenf nodu hiperplazisi, lenfoid hamartom ve dev

lenf nodu hiperplazisi fleklinde de adland›r›lm›flt›r.

Her iki cinste eflit s›kl›kta görülürken daha çok genç

eriflkinlerde gözlenmektedir.5

Patogenezde son çal›flmalarda B hücresi prolife-

rasyonunu sa¤layan IL-6 sorumlu tutulmaktad›r.7

Multisentrik olgularda Kaposi sarkomu ile ilgili olan

HHV-8 belirlenmifltir ve virüsün IL-6 ve angiojenik

faktör serbestleflmesini sa¤lad›¤› düflünülmektedir.5,8

Castleman hastal›¤›nda %71 tutulum s›kl›¤› ile ilk

s›rada toraks gelmektedir. Di¤er tutulan bölgeler ise;

boyun, pelvis, aksilla, retroperitoneal bölge ve kas

dokusudur.5 Boyun ikinci en s›k tutulan bölgedir.

Boyun tutulma s›kl›¤› tüm vakalar›n %14’ünü

olufltururken olgumuzda oldu¤u gibi boyunda kit-

lenin tek klinik bulgu olmas› nadirdir. Servikal böl-

gedeki Castleman hastal›¤› olgumuzda oldu¤u gibi

ço¤unlukla hyalen vasküler tiptir.9 Orta hattan daha

çok lateral bölgede sternokleidomastoid kas›n me-

dialinde yerleflir. Bafl-boyun bölgesinde ayr›ca pa-

rotis bezi, a¤›z taban›, submandibuler bez, larenks,

damak ve parafarengeal bofllukda görülebilir.9,10

Boyun tutulumunda boyun çevre dokular› ile histo-

patolojik yap›s›n›n kar›flmas›ndan dolay› tan› koy-

mak zordur. Bundan dolay› tan› koymak için mul-

tipl biyopsi ve histopatolojik incelemeler gerekebi-

lir.11 Görüntüleme yöntemleri kitlenin lokalizasyo-

nu ve s›n›rlar› hakk›nda bilgi verse de kesin tan› an-

cak histopatolojik olarak ko1nmaktad›r.12 Olgumuz-

da servikal doppler ultrasonografi, servikal BT, ‹‹-

AB, insizyonel biyopsi uygulanmas›na ra¤men ke-

sin tan› ancak tam olarak ç›kar›lan kitlenin histopa-

tolojik incelenmesi ile konulmufltu.

Hyalen vasküler tip tüm Castleman hastalar›n›n

%90’›n› oluflturmaktad›r ve genelde asemptomatik-

tir. Trakeobronflial bas›ya ba¤l› öksürük, dispne,

disfaji, hemoptizi, gö¤üs a¤r›s›, solunum yolu en-

feksiyonlar› ve s›rt a¤r›s› gibi nonspesifik semptom-

lar gözlenebilir.4 Atefl, kilo kayb›, zay›flama, perife-

ral nöropati gibi sistemik semptomlar daha çok

multisenrik tipte gözlenmektedir ve bu tipin %90’n›-

n› plazma hücreli Castleman hastal›¤› oluflturmakta-

‹nci E ve ark.
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fiekil  2. Ameliyat s›ras›nda kitlenin (k) görünümü.

fiekil  3. Histolojik olarak, hyalinize damar içeren küçük germinal
merkez ve bunu konsantrik olarak çevreleyen lenfositler
gözlenmektedir (HE x 200).
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d›r.4 Multisentrik formda hipergammaglobulinemi,

hipoalbuminemi, artm›fl sedimantasyon, artm›fl CRP

ve demir eksikli¤i anemisi gözlenebilir.13 Olgumu-

zun kan say›m› ve genifl biyokimyas› do¤al iken

herhangi bir sistemik semptomu yoktu.

Görüntüleme yöntemleri Castleman hastal›¤›n›n

tan›s›nda yetersiz kalmaktad›r. Ancak MRI’da T2

a¤rl›kl› görüntülerde stellat hipointensite ve BT’de

artm›fl vaskülarite, mikrokalsifikasyon ve fibrozisin

olmas› Castleman hastal›¤›n› akla getirmelidir.8,9 Ol-

gumuzun cervikal BT sonucunda ilk olarak para-

ganglioma ve shwannoma düflünülmüfl ve hastaya

preoperatif anjiografi ve embolizasyon yap›lm›flt›.

Multisentrik Castleman hastal›¤›nda polinöropa-

ti, organomegali, monoklonal protein, deri de¤iflik-

likleri (POEMS) gibi klinik bulgular›n tamam› veya

birkaç› bulunabilir. Bunun yan›nda multisentrik

Castleman hastal›¤› ile birlikte oftalmik bozukluklar

(lakrimal gland tutulumu, optik sinir hasar›), pemfi-

gus vulgaris ve amiloidoz bildirilmifltir.7,14

Prognoz lezyonun lokalizasyonu ve multisentrik

olmas›na göre farkl›l›k göstermektedir. Lokalize ol-

gularda tam rezeksiyon ve radyoterapi ile tam teda-

vi sa¤lanmaktad›r. Ancak multisentrik olgularda

tam iyileflme oran› düflüktür. Moon çal›flmas›nda

lenfoma ve septik olaylara ba¤l› olarak %50’den

fazla oranda mortalite bildirmifltir.15 Ayr›ca multi-

senrik olgularda mortalite oran›n› art›ran renal ve

pulmoner komplikasyonlar, Kaposi sarkomu, bü-

yük hücreli lenfoma geliflimi bildirilmektedir.7 Orta-

lama yaflam süresi 29 ay olup, olgular›n %26’s› bir

y›l içerisinde yaflam›n› yitirmektedir.16 Olgumuz

yaklafl›k bir y›ld›r takipli olup, herhangi bir komp-

likasyon ve nüks saptanmam›flt›r.

Tedavide soliter formda cerrahi rezeksiyon yeter-

li iken multisentrik olgularda ancak multidisipliner

yaklafl›mla tedavi sa¤lanabilir.2 Tam ç›kar›lamayan

soliter olgularda tekrarlama riski mevcuttur.8 Multi-

sentrik olgularda cerrahiye ek olarak kemoterapi,

radyoterapi, interferon-alfa, steroid ve retinoik asit

denenmelidir.5,7 Steroid ve retinoik asit tedavisinden

oldukça baflar›l› sonuç al›nan olgular bildirilmifltir.5

Castleman hastal›¤› ender görülmesi, makrosko-

pik olarak metastatik boyun kitlelerini ve histolojik

olarak lenfomay› taklit edebilmesi ve malign dönü-

flüm riski olmas› nedeniyle önemlidir. Hasta non-

spesifik semptomlarla bafl-boyun cerrah›n›n karfl›s›-

na gelebilir. Çok s›k görülmemesine ra¤men bo-

yunda kitle flikayeti ile gelen olgularda Castleman

hastal›¤› ay›r›c› tan›da düflünülmelidir.
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