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Kronik servikal lenfadenopati ile seyreden Castleman

Hastalig1: Olgu sunumu

S. B. Celik, O. Topal, H. Kiyia1

Castleman’s Disease in a patient with chronic cervical lymph-
adenopathy: A case report

Castleman’s disease (CD) is an uncommon benign disease that
causes progressive lymph node hyperplasia in various localiza-
tions. Although it is most commonly characterized by medi-
astinal mass, isolated cervical lymphadenopathy is seen about
6% of the patients. In this study a 16 years old female with
complaint of a progressively enlarging right sided neck mass is
presented. About 3x3 ¢cm diameter round, semi-fixed and rub-
bery dense mass was observed in the physical examination. We
excised the mass totally and histopathological examination of
the excisional biopsy specimen revealed the diagnosis of CD. Al-
though CD is an uncommon cause of cervical lyphadenopathy,
it must be considered in differential diagnosis of the patients
with recurrent or chronic persistent lymphadenopathy.
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Ozet

Castleman Hastaligi, vicutta cesitli yerlesimlerde izlenebilen
ve ilerleyici benign lenf nodu hiperplazileriyle giden ender bir
hastaliktir. Siklikla mediasten tutulumuyla karakterize olan has-
talikta, boyun tutulumu yaklasik olarak %6 oranindadir. Bu ma-
kelede 16 yasinda, boyun sag tarafinda yaklasik 1 yildir giderek
biylyen kitle yakinmasiyla basvuran bir olgu sunuldu. Fizik
muayenede boyun sag tarafinda yaklasik 3x3 cm boyutlarinda
lastik kivaminda ve yari fikse kitle saptandi. Tani ve tedavi amacli
yapilan lenf nodu eksizyonel biyopsisinde Castleman Hastaligi
tanisi konuldu. Ender gortlmekle birlikte boyunda tekrarlayan
veya uzun sdredir olan lenfadenopatilerin ayirici tanisinda bu
hastalik da akilda tutulmalidir.

Anahtar Sozciikler: Castleman hastaligi, lenfadenopati, boyun.

Turk Otolarengoloji Arsivi, 2011; 49(1):18-21

Giris

Castleman hastaligi (CH) benign lenf nodu hiperpla-
zileriyle giden, ender bir hastaliktir. Anjiofolliktiler lenf
nodu hiperplazisi, dev lenf nodu hiperplazisi, lenfoid
hemartoma ve benign dev lenfoma gibi bircok sekilde
isimlendirilmektedir. Histopatolojik olarak hyalen vas-
kiler, plazma hicreli ve mikst tip olmak tzere 3 ayn
gruba ayrilir. En sik lokalize hyalen vaskiler tip (%72)
gorulir. Diger histopatolojik tipler daha ender olmakla
birlikte, daha agresiftirler. Klinik olarak ise lokalize ve
cok odakl: sekillerde gortilebilir. Lokalize formda tek bir
lenf nodu veya lenf zinciri tutulabilir.!

Hyalen vaskiler tipte histopatolojik olarak, lenf no-
dunda c¢ok sayida kiiciik, orta boy germinal follikller,
hyalinize kapiller proliferasyonlar ve konsantrik olarak
yerleserek “mantle zone” bolimiinti olusturan lenfosit-
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ler bulunur. Interfollikiiler bosluklarda damarlanma ar-
tist dikkati ceker. Plazma hiicreli olusumda ise; plazma
hiicreleri interfolliktler bosluklarda yogun olarak bulu-
nur ve germinal merkezleri konsantrik olarak cevreler,
damarlanma artist pek gézlenmez.!

Castleman hastaligi boyun kitleleri icerisinde ender
gorulir. Klinik ve histopatojik tani siklikla bening len-
fadenopatilerle karistirlldigindan, tanida zaman zaman
giicliikler dogmaktadir.™ Bu nedenlerle yazimizda,
hyalen vaskdler tip CH tanist konulan bir hastamiz tar-
tisilmis ve bu ender izlenen hastaliga dikkat cekmek
amaclanmustir,

Olgu Sunumu

On alt1 yasinda bayan hasta 2010 subat ayinda, boyun
sag tarafinda bir yildir giderek buytiyen kitle nedeniyle
klinigimize basvurdu. Ayni yakinmalarla baska bir merke-
ze basvuran hastaya en son 1 ay dnce olmak tizere bir¢ok
defa ve cesitli antibiyoterapiler verilmis. Son 1 aydir ise
kitlede biraz daha buytime ve 6zellikle boyun hareketle-
riyle artan agrt olusmus. Klinik sorgulamasinda herhan-
gi bir sistemik yakinma (kilo kaybi, ates, gece terlemesi
vs) saptanmadi. Fizik muayenede bas-boyun mukozal
patolojisi izlenmeyen hastada, boyun sag taraf 3. diizey-
de sternokleidomastoid kas ¢n kenartyla sinirli yaklasik
3x3 cm boyutlarinda, yuvarlak sekilli ve dizgiin sinirly,
yari fikse, lastik kivamunda kitle izlendi. Boyun magnetik
rezonans (MRD (Resim 1, 2) gortintiilemede, boyun sag
posterior servikal zincir yerlesimli 46x32x18 mm boyu-
tunda, homojen kontrastlanma gosteren, reaktif lenf nodu
ile uyumlu goériiniim rapor edildi. Ince igne aspirasyon
biyopsisinde ise sitolojik atipi saptanmadi ve lenfoid doku
elemanlart izlendi. Hastaya tani ve tedavi amacli yapilan
eksizyonel biyopside; lenf nodunda germinal merkezleri
sonmus lenfoid folikiillerin korteks ve medullada yaygin
dagilim gosterdigi, bir kisminin merkezinde hyalen du-
varlt damarlar icerdigi izlendi. Histopatolojik bulgularin
hyalen vaskiiler tip CH ile uyumlu oldugu rapor edildi
(Resim 3). Olgumuzda preoperatif cektirilen posteroante-
rior ve lateral akciger grafileri dogal olarak izlendiginden
ve hastamizin ek sistemik yakinmalart olmadigindan, me-
diastinal tutulum dustintilmedi. Yine son kontroli pos-
toperatif birinci yilda yapilan hastamizda bolgesel ntkse
veya sistemik tutulum bulgularina rastlanilmadi.

Tartisma

Castleman hastaligi ilk olarak 1956 yilinda Castle-
man tarafinca tanimlanmis, ender servikal lenfade-

nopati nedenlerindendir. Fizyopatolojisi halen netlik
kazanmayan hastaligin etyolojisi viral uyaran uzerin-
de yogunlasmistir. Ates, lenfadenopati gibi sistemik
semptomlar ve kronik viral enfeksiyonlarla iliskili lenf

nodu 6zelliklerini iceren histopatolojik goriiniimler vi-

Boyun MRI koronal plan. Isaretli alan lenfanedopatiyi
gostermektedir.

Resim 1.

Resim 2.

Boyun MRI aksiyel plan. isaretli alan lenfanedopatiyi
gostermektedir.
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Lenf nodu foliktler merkezinde hyalen duvarli vaskuler
proliferasyon. H&E boyasi, 100x buyutme.

Resim 3.

ral sebepleri distindirmektedir. EBV ve Human Her-
pes Virus-8 (HHV-8) su¢lanan ajanlar arasindadir. HIV
enfeksiyonunun yogunlagsmasindan sonra da hastaligin
sikliginda artis izlenmistir. Bu durumda, CH siklikla cok
odakli olarak seyretmektedir ve HHV-8'in de patoge-
nezde 6nemli rol oynadigt saptanmustir. Histopatolojide
damarlanma artis1 dikkat cekmektedir. Vasktler epitel-
yal growth faktor (VEGF) ve lenfoproliferatif 6zellik-
leriyle interlokin-6 (IL-6) patogenezde suclanmaktadir.
Hastaligin gelisim asamalari net olarak bilinmemekte-
dir. Ancak baslangicta lenf nodunun mantle zonundaki
B hiicrelerinden IL-6 iretildigi, IL-6 ve VEGFnin lokal
artisinin da CH’a karakteristik B hiicre proliferasyonu
ve damarlanma artisint sagladigt distiniilmektedir. Uya-
ran faktor cogunlukla HHV-8 iken, hentliz bilinmeyen
endojen ve eksojen faktorlerin de etkili oldugu di-
stntilmektedir. Cok odakli hastalardaysa, asir1 antikor
uretimi veya yaygin HHV-8 enfeksiyonu nedeniyle do-
lagtmdaki IL-6 ve uyarilmis B hiicrelerin semptomlar-
dan sorumlu oldugu sanilmaktadir.!

En stk mediastinal yerlesimli olan CH’da boyun tutu-
lumu %6 oraninda goriilmektedir.*? Boyun tutulumu en
sik sternokleidomastoid kas derininde ve arka sinirin-
da solid kitle seklinde izlenirken, bazen de mediastinal
kitlenin boyuna uzanimi seklindedir.” Boyun orta hat
yerlesimi veya parotis, submandibuler bez ve parafaren-
geal bolge yerlesimi ender de olsa goriilebilir.3¢7

Lokalize CH’da klinik ve laboratuar bulgularin
nonspesifik olmasi ve gériintiileme yontemlerinin tani-
sal ipuclari tasimamast nedeniyle tan1 koymak cok zor-

dur.* Ince igne aspirasyon biyopsileriyle hastaligi tani-
mak zordur ve gerek klinik gerekse histopatojik tani
siklikla bening lenfadenopatilerle karistirlmaktadir.'
Taninin esast hastaliktan stiphelenmektir. Lenf nodu
ozellikleri baska hastaliklarla 6zellikle de reaktif len-
fadenopatilerle karistigindan, tant cogunlukla multiple
acik biyopsiler ile konulmaktadir. Hastamizda ise lenf
nodunun total eksizyonuyla, tani tek seferde konula-
bilmistir. Ancak daha 6énceden yayinladigimiz ve yine
klinigimizde tant konulan bir hastada ise CH tanisi an-
cak multiple biyopsilerle mtimkiin olmustur.® Lokalize
olgularda oOnerilen tedavi yaklasimi cerrahi eksizyon
ve aralikli takiptir. Ancak eksizyonu tam mumkiin ol-
mayan olgularda postoperatif radyoterapi de baslana-
bilmektedir.? Genis hasta serilerinin olmamasi, hastali-
gin genc yasta izlenmesi ve benign karakterde olmasi
ve olast komplikasyonlart nedeniyle radyoterapi kara-
rinda titiz davranimalidir.

Plazma hiicreli CH, hyalen vaskdler tipe nazaran ¢ok
odakli ve daha agresif seyreder. Genellikle ileri yaslar-
da izlenirken, HIV porzitif olgularda genc¢ yasta da izle-
nebilir. Gece terlemeleri, ates, kilo kaybi gibi sistemik
semptomlar eslik eder. Trombositopeni, anemi, hipo-
albiiminemi ve hipergamaglobulinemi siklikla izlenir.
Pansitopeni ve multiple organ yetmezlikleri, Kaposi sar-
komu gortilebilir. Bu hastalarda non-Hodgkin lenfoma
gorilme insidanst da anlamlt olarak yuksektir® ve orta-
lama sag kalim 14-30 ay arasindadir.”

Castleman hastalig: ile ilgili hentiz bilinmeyen pek
cok nokta vardir. Ozellikle HHV-8'in hastaliktaki rolii ve
bu virts ile enfekte olan insanlarin neden sadece kiiciik
bir kisminda hastaligin gelistigi merak konusudur. Yine
HHV-8 ile enfekte olmayan olgularda hastalig1 baslatan
etmenler, lokalize-cok odakli olusunda belirleyici me-
kanizmalar, rekirrens ve malign transformasyonlarin
sebepleri bilinmemektedir.

Sonug olarak, CH lokalize formda iyi, cok odakli
tipte ise kotii prognozlu olabilen bir hastaliktr. Tlerle-
yici benign lenf nodu hiperplazileriyle giden lokalize
form daha sik olmakla birlikte, servikal lenfadenopa-
tiler icerisinde ender gorilmektedir. Hastali§in tani-
st Oncelikle sipheden gecmektedir. Tan: icin tek ve
konglomere lenf nodlar: total olarak, multiple lenfa-
denopatili olgularda ise, gerekirse tekrarlayan biyop-
silerle, en buyuk lenf nodu eksize edilerek patolojiye
gonderilmelidir.
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