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Hyalen Vaskiiler Castleman Hastaligi: Olgu Sunumu

E. Inci, A. Mamak, L. Derekoyli, M.G. Giiveng, H. Cansiz, H. Ak

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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Ozet

Castleman hastaligi reaktif lenf nodu hiperplazisine neden
olan, benign ozellikte, etyolojisi bilinmeyen, nadir gorllen bir
hastaliktir. Histolojik olarak hyalen vaskdler, plazma hiicreli ve
mikst tip olmak Uzere Ug¢ tipi mevcuttur. Genellikle mediasten-
de lenf nodu hiperplazisi seklinde gérilirken, boyunda soliter
tutulum nadirdir. Hyalen vaskdler tipte kitlenin tam olarak ¢ika-
rilmasi ile tam tedavi saglanirken multisentrik plazma hucreli
tipte mortalite orani yiksektir. Otuz alti yasindaki bayan hasta-
da boyun sol tarafta fikse olmayan, soliter kitle saptandi. Kitle-
nin tam rezeksiyonu sonrasi yapilan histopatolojik incelemede
hyalen vaskdiler Castleman hastaligi tanisi kondu. Yaklasik bir
yildir takip altinda bulunan hastada herhangi bir komplikasyon
ve nlks saptanmadi.

Anahtar Sézciikler: Hyalen vaskiler, Castleman hastalidi, his-
toloji.
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Giris

Mediasten lenf nodu timort, dev lenf nodu hi-
perplazisi veya anjiyofolikiler lenf nodu hiperpla-
zisi olarak da adlandirilan Castleman hastaligs, ilk
olarak 1956 yilinda germinal merkez ve kapiller
proliferasyon iceren mediasten lenf nodu hiperpla-
zisi olarak tanimlanmistir. Bugline kadar etyolojik
olarak hamartomat6z lenfoid orijin ve enfeksiyona
hiperplastik cevap suglanmakla beraber doku-kiil-
tir ¢calismalart sonucunda kesin bir etyolojik faktor
gOsterilememistir. !

Tani ancak histolojik olarak konulabilmektedir.2
Histolojik olarak, vaskiler hyalen, plazma hucreli
ve mikst olmak tizere ¢ tipi bulunmaktadir.3 Hya-
len vaskdler tip merkezde hyalinize damar ve endo-
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tel proliferasyonundan yapili kiiciik germinal mer-
kez ve bunlart konsantrik olarak ¢evreleyen lenfosit-
lerden olusan lenfoid folikuller, interfolikiiler alanda
damar proliferasyonu ile birlikte degisik oranlarda
plazma hiicreleri ve immunoblastlar ile karakterize
iken plazma hiicreli tipte interfolikiler alanda diffuz
plazma hicre infiltrasyonu ve germinal merkezleri
belirgin lenfoid folikiiller gozlenmektedir.

Klinik olarak ise soliter ve multisentrik olarak si-
niflanmaktadir. Mediasten %71 oranla en sik tutulan
bolge iken, tim vakalarin sadece %14’tinde boyun
tutulumu bulunmaktadir.4 Hyalen vaskdler tip diger
tiplere gore daha sik gozlenmekte ve genellikle
asemptomatik olarak seyretmekte iken, plazma
hiicreli tip genellikle multisentrik olup, hyalen vas-
kiler tipe gore daha agresif seyir gostermektedir.s
Multisenrik plazma htcreli tip ile Human Herpes
Virus 8 arasinda kuvvetli bir iliski mevcuttur ve bu
tipde HHV 8 ile iliskili Kaposi sarkomu ve ekstra-
nodal B hiicreli lenfoma gelisme riski artmaktadir.6

Calismamizda, servikal bolgeden eksize edilen
ve histopatolojik degerlendirmesi sonucu hyalen
vaskiler Castleman hastaligt (HVCH) tanist konan
bir olgu sunuldu.

Olgu

Otuz alt yasindaki bir bayan hasta, boyun sol
tarafta 6 yildir giderek biiyliyen kitle yakinmasi ile
Kulak Burun Bogaz poliklinigimize basvurdu. Kitle-
den daha o6nce ince igne aspirasyon biyopsisi (iI-
AB) alinmis, ancak benign karakterli olmakla birlik-
te tam olarak taninin konulamamasi Gzerine insiz-
yonel biyopsi yapilmis. Biyopsi materyalinin histo-
lojik inceleme sonucu; reaktif kuvvetli folikil ve
parakortikal hiperplazi gelmesi tizerine hastaya ti-
berkiiloz tanist ile anti-tiberkiloz tedavisi dizen-
lenmis. Ancak anti-tiberkiloz tedavisine ragmen
boyun sol taraftaki kitle gerilememis.

Klinik muayenede sol sternokleidomastoid kas
medialinde ve st 1/3 bélimiinde 6x6 cm buyukli-
glinde fikse olmayan, cevre dokulardan ayirt edile-
bilen, orta sertlikte kitle palpe edildi. Hastanin di-
ger endoskopik KBB muayenesi, hemogram ve ge-
nis biyokimya sonuclart normal olarak saptandi.

Boyun doppler ultrasonografisinde; karotis bi-
furkasyonu hizasinda, a. carotis communis ve v. ju-
gularis interna lateralinde baslayip asagt dogru kra-
niokaudal uzanimi yaklasik 6 cm, transaksiyel ¢apt
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3 cm olan lobule, diizgiin konttirlti, hipoekoik, he-
terojen eko yapisinda v. jugularis interna ile yakin
komsuluk gosteren solid kitle saptandi. Boyun
BT’sinde; C2-C6 vertebra arasinda uzanan, sol ster-
nokleidomastoid kas medial komsulugnda, sol ka-
rotid arter ve juguler ven posterolateral komsulu-
gunda ve sol paraspinoz kas grubu lateral komsu-
lugunda invazyon gostermeyen, dizgiin ve keskin
kontirli 4x3x7 cm boyutlarinda oncelikle para-
ganglioma ve vaskiiler schwannoma dustntilen so-
lid kitle saptandi (Sekil 1). Preoperatif yapilan angi-
ografide kitlenin sol a. carotis externa’nin dalt olan
a. occipitalis’'in muskuler dallarinca beslendiginin
saptanmast tzerine 500-700 mikron partiktlle em-
bolizasyon yapild.

sekil 1.

Radyolojik olarak, servikal BT'de 30x40x70 mm boyutlarin-
da, homojen natiirde, kontrast tutulumu gosteren vaskuler
karakterde kitlenin () gorinima.

Kitle total olarak eksize edilerek histopatolojik
incelemeye alindi. Makroskopik olarak 7.5x5.5x3
cm boyutunda, kapstillt, kesit ytizeyi pembe-kahve-
renkli kitlenin (Sekil 2) mikroskobik incelemesinde;
lenf diigimi korteksinde ortasinda hyalinize damar
ve endotel proliferasyonu bulunan kii¢ik lenfoid
folikiil merkezleri ve bunlar ¢evresinde konsantrik
yerlesimli lenfositlerden olusan lenfoid folikiillerle
birlikte interfolikiler alanda damarlanmada artis ve
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inci E ve ark.

Sekil 2. Ameliyat sirasinda kitlenin (%) gorinima.

damar duvarlarinda hyalinizasyon gozlendi (Sekil
3). Olgu bu bulgularla HVCH olarak tanimlandi.

Batin ve toraks BT’sinde multisentrisite ya da
baska bir patoloji saptanmadi.

Sekil 3. Histolojik olarak, hyalinize damar igeren kigik germinal
merkez ve bunu konsantrik olarak cevreleyen lenfositler
gbzlenmektedir (HE x 200).

Tartisma

Ik olarak 1956 yilinda Benjamin Castleman tara-
finda ‘Timomaya benzeyen lenf nodu hiperplazisi’
basligiyla mediastinal kitlesi olan 13 olgu yayinlan-
di. Ginumizde Castleman hastaligi olarak adlandi-
rilan bu hastalik, daha 6nce hamartomatdz ve enf-
lamatuar kokenli oldugu disiintilerek anjiyomatoz
lenf nodu hiperplazisi, lenfoid hamartom ve dev
lenf nodu hiperplazisi seklinde de adlandirilmistir.
Her iki cinste esit siklikta gortlirken daha ¢ok geng
erigskinlerde gozlenmektedir.s

Patogenezde son calismalarda B hucresi prolife-
rasyonunu saglayan IL-6 sorumlu tutulmaktadir.”
Multisentrik olgularda Kaposi sarkomu ile ilgili olan
HHV-8 belirlenmistir ve viriisiin IL-6 ve angiojenik
faktor serbestlesmesini sagladig: distintlmektedir.5s

Castleman hastaliginda %71 tutulum sikligs ile ilk
strada toraks gelmektedir. Diger tutulan bolgeler ise;
boyun, pelvis, aksilla, retroperitoneal bolge ve kas
dokusudur.> Boyun ikinci en sik tutulan bolgedir.

Boyun tutulma sikligi tim vakalarn %147Unu
olustururken olgumuzda oldugu gibi boyunda kit-
lenin tek klinik bulgu olmasi nadirdir. Servikal bol-
gedeki Castleman hastaligi olgumuzda oldugu gibi
cogunlukla hyalen vaskiiler tiptir.” Orta hattan daha
cok lateral bolgede sternokleidomastoid kasin me-
dialinde yerlesir. Bas-boyun bolgesinde ayrica pa-
rotis bezi, agiz tabani, submandibuler bez, larenks,
damak ve parafarengeal boslukda gorilebilir.910
Boyun tutulumunda boyun cevre dokulari ile histo-
patolojik yapisinin karismasindan dolay: tant koy-
mak zordur. Bundan dolay1 tant koymak icin mul-
tipl biyopsi ve histopatolojik incelemeler gerekebi-
lir.11 Gortintiileme yontemleri kitlenin lokalizasyo-
nu ve sinurlart hakkinda bilgi verse de kesin tant an-
cak histopatolojik olarak kolnmaktadir.22 Olgumuz-
da servikal doppler ultrasonografi, servikal BT, Ii-
AB, insizyonel biyopsi uygulanmasina ragmen ke-
sin tant ancak tam olarak c¢ikarilan kitlenin histopa-
tolojik incelenmesi ile konulmustu.

Hyalen vaskiiler tip tim Castleman hastalarinin
%9011 olusturmaktadir ve genelde asemptomatik-
tir. Trakeobronsial bastya bagli oksurik, dispne,
disfaji, hemoptizi, gogis agrisi, solunum yolu en-
feksiyonlari ve sirt agrist gibi nonspesifik semptom-
lar gozlenebilir.4 Ates, kilo kaybi, zayiflama, perife-
ral noropati gibi sistemik semptomlar daha cok
multisenrik tipte gozlenmektedir ve bu tipin %90 n1-
n1 plazma hticreli Castleman hastaligi olusturmakta-
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dir4 Multisentrik formda hipergammaglobulinemi,
hipoalbuminemi, artmis sedimantasyon, artmis CRP
ve demir eksikligi anemisi gdzlenebilir.’3 Olgumu-
zun kan saymmi ve genis biyokimyas: dogal iken
herhangi bir sistemik semptomu yoktu.

Gorluntileme yontemleri Castleman hastaliginin
tanisinda yetersiz kalmaktadir. Ancak MRI'da T2
agrlikli gortntilerde stellat hipointensite ve BT’de
artnus vaskilarite, mikrokalsifikasyon ve fibrozisin
olmasi Castleman hastaligini akla getirmelidir.8? Ol-
gumuzun cervikal BT sonucunda ilk olarak para-
ganglioma ve shwannoma dustntlmis ve hastaya
preoperatif anjiografi ve embolizasyon yapilmuisti.

Multisentrik Castleman hastaliginda polindropa-
ti, organomegali, monoklonal protein, deri degisik-
likleri (POEMS) gibi klinik bulgularin tamami veya
birkac¢t bulunabilir. Bunun yaninda multisentrik
Castleman hastalig: ile birlikte oftalmik bozukluklar
(lakrimal gland tutulumu, optik sinir hasary), pemfi-
gus vulgaris ve amiloidoz bildirilmistir.7.14

Prognoz lezyonun lokalizasyonu ve multisentrik
olmasina gore farklilik gostermektedir. Lokalize ol-
gularda tam rezeksiyon ve radyoterapi ile tam teda-
vi saglanmaktadir. Ancak multisentrik olgularda
tam iyilesme orani disuktir. Moon calismasinda
lenfoma ve septik olaylara bagli olarak %50'den
fazla oranda mortalite bildirmistir.’> Ayrica multi-
senrik olgularda mortalite oranint artiran renal ve
pulmoner komplikasyonlar, Kaposi sarkomu, bi-
yuk hicreli lenfoma gelisimi bildirilmektedir.” Orta-
lama yasam siiresi 29 ay olup, olgularin %26’s1 bir
yil icerisinde yasamini vyitirmektedir.16 Olgumuz
yaklasik bir yildir takipli olup, herhangi bir komp-
likasyon ve niiks saptanmamustir.

Tedavide soliter formda cerrahi rezeksiyon yeter-
li iken multisentrik olgularda ancak multidisipliner
yaklasimla tedavi saglanabilir.2 Tam cikarilamayan
soliter olgularda tekrarlama riski mevcuttur.s Multi-
sentrik olgularda cerrahiye ek olarak kemoterapi,
radyoterapi, interferon-alfa, steroid ve retinoik asit
denenmelidir.57 Steroid ve retinoik asit tedavisinden
oldukca basarili sonug alinan olgular bildirilmistir.>

Castleman hastalig1 ender gorilmesi, makrosko-
pik olarak metastatik boyun kitlelerini ve histolojik

olarak lenfomayt taklit edebilmesi ve malign dont-
stim riski olmasi nedeniyle 6nemlidir. Hasta non-
spesifik semptomlarla bas-boyun cerrahinin karsisi-
na gelebilir. Cok sik gorilmemesine ragmen bo-
yunda kitle sikayeti ile gelen olgularda Castleman
hastaligi ayirict tanida distntlmelidir.
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