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Background and Observation.- 26 year old male patient admitted to outpatient clinics of Hepatology
department because of the complaints of hiccups, malaise, and decreased exercise tolerance. HBsAg
had been positive for about eleven years. Physical examination revealed hepatosplenomegaly and a
suspected mass at the right inferior gantrant of the abdomen. In the computed tomography in addition
to hepatosplenomegaly, a mass of 70x60x40 mm in dimension was noticed at the root of the
mesentery and a decision for laparotomy was made. The histopathology of the mass extracted was
documented as Castleman's disease of plasma cell variant. Two years later, he was doing well.
Physical examination was unremarkable, and complete blood counts, biochemical and radiologic
examinations were within normal limits. Literature is reviewed because of this case.
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Castleman hastaligi, sik goriilmeyen etyolojisi bilinmeyen morfolojik ve klinik olarak
heterojen lenfoproliferatif bir hastaliktir.' Keller ve ark hiyalin vaskiiler tip (HV) ve plazma
hiicreli tip (PH) olmak tizere iki klinikopatolojik varyant tanimlamislardir.” PH formu daha az
goriilmekte olup lokalize selim ve sistemik manifestasyonlart olan agresif sekli
tanimlanmustir.®* HV ve PH tip i¢in farkli patogenezler ileri siiriilmektedir. HV tip igin
hamartamat6z, PH tip i¢in inflamatuvar patogenez diistiniilmektedir.*

HV tipte karakteristik lezyon folikiillerde dendritik hiicrelerin anormal proliferasyonudur.®®
Immunsiipresyonda veya Hodgkin hastaligi kamtlanmis lenf diigiimlerinde HV tipinde
folikiiler gelisimler olabilmektedir.”®

PH tip ise birgok laboratuvar anormallikleri ile birlikte olabilir; ates, anemi,
hipergamaglobulinemi siklikla PH tip hastalara eslik edebilir ancak lezyonun alinmasi ile
geriler.*** Lenf diigiimlerinde de poliklonal plazma hiicreleri vardir.” Burada klinik 6zellikleri
NHL ve kronik karaciger hastaligi diisiindiiren, PH tip Castleman hastalig1 tanisindan sonra
tiim semptomlar1 gerileyen ve iki yil sonraki kontroliinde herhangi bir yakinmasi olmayan bir
olgu sunulmakta ve literatlir gozden gegirilmektedir.

OLGU

26 yasinda erkek hasta Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Hepatoloji Bilim Dal1 poliklinigine hickirik, halsizlik ve ¢cabuk
yorulma yakinmalar1 ile miiracaat etti.

Sorgusunda 11 yil once karin agrist ile gittigi bagka bir hastanede HBsAg (+) kronik aktif hepatit tanisi
konuldugu, yaklasik 1,5 yildir aralikli olarak devam eden ve tedaviye direngli higkiriginin bulundugu 6grenildi.
Soygeg¢misinde annede Tip II diabet disinda bir 6zellik saptanmadi.



Fizik muayenede solukluk vardi. Arter basinci 100/60mmHg, nabiz 84/dak idi. Karaciger kot kavsini 2 cm, dalak
6 cm geciyordu. Karm sag alt kadranda agrisiz, mobil bir kitle palpe edildi. Diger sistem muayenelerinde bir
ozellik saptanmadi.

Laboratuvar incelemelerinde; eritrosit sedimentasyon hizi 140 mm/saat, Hct: %22, Hb: 5.4gr/dl, Lokosit:
8000/mm? (formiil dagilimi normal), trombosit: 797000/mm?, alkali fosfataz 356U (45-132), albumin 2,89 gr/dl,
glob: 6,17 gr/dl (gamaglobulin: %4,17), serum demir ve demir baglama kapasitesi diisik bulundu. Idrar
muayenesi ve serum iire, kreatinin, transaminaz, bilirubin, gamma GT ve LDH diizeyleri normal sinirlardaydi.
HBsAg (+), antiHBc (+), anti-HBe (+),HBV DNA (-) (PCR yontemi ile), anti-HDV (-),anti HCV (-), anti HIV (-
) endoskopisinde hafif kayma tipi hiatus hernisi diginda bir 6zellik gozlenmedi. Bilgisayarli tomografide
hepatosplenomegali yanisira mezenter kdkiinde 70x60x40 mm boyutlarinda kitle saptand1 (Sekil 1).
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Sekil 1. Mezenter kokiinde jejunoileal anslar1 anteriora  Sekil 2. interfolikiiler alanda yogun plazma hiicre
deplase eden 7x6x4 cm boyutlarinda kitle (BT goriimiimii)  infiltrasyonu (HE X 400)

Lenfoma 6n tanisi ile diagnostik laparatomi yapilmasina karar verildi. Laparatomide karaciger ylizeyi diizgiin ve
normal goriiniimdeydi. Biyopsi alindi. Dalak biiyiiktii. Mezenter kokiinden kitle ¢ikarildi. Karaciger biyopsisinde
minimal hepatit bulgulan mevcuttu. Kitle 7x5x4 cm boyutlarinda kesit yiizii yiizeyden hafifce kabaran pembe
sar1 renkli elastik kivamli ve kapsiillii idi. Histopatolojik incelenmede kii¢iik biiylitmede her alana dagilmis
folikiiller mevcuttu. Bunlarin germinal merkezleri genis olup diizenli koronalar1 vardi. Interfolikiiler alanda
yogun plazma hiicre infiltrasyonu mevcuttu (Sekil 2). Gerek germinal merkezlerde gerekse perivaskiiler baglayan
ve yer yer yogunlagan homojen madde birikimi goriildii. Bu madde PAS(+) olup (Sekil 3) Kongo kirmizisi ile
kongofili vermedi (amiloidnegatif) (Sekil 4).Immunhistokimyasal olarak plazma hiicreleri kappa (Sekil 5a) ve
lambda (Sekil 5b) hafif zincirleri ile poliklonal boyanma gosterdi. Bulgular Castleman hastalig1 (plazma hiicreli
tip) ile uygunluk gosteriyordu.

O S N
¥ ) ':"_8" S 1. . P
o (T4 K o Fiq:

& (1] g1
A e 0% 18 &=
| %‘B =, Pan ¢ Sekil 3. Germinal merkezlerde perivaskiiler bagslayan yer yer
< ‘5 a®’ ,k‘ ) .. yogunlagan homojen madde birikim PAS (+) boyanma o0zelligi
°~ » .‘0 3 QA .
%0 3" - Pl ;‘ a -': ®.' oosteriyordu (PAS X 400)

. - @ \ Fm G

y &y * ® 5 6\.% o 8
o' / o B3 ,:0, “i. “‘. = o
© o ‘. ] ‘ £ b 3 .. c_‘



Sekil 5a. Immunohistokimyasal olarak plazma hiicreleri kappa hafif
¥ zincirleri ile poliklonal boyanma gosterdi (X 1000)

Taburcu edildikten sonra kontrole gelmeyen hastaya ancak iki yil sonra ulasildi. Genel durumu iyiydi ve
tamamen yakinmasizdi; fizik muayenede bir 6zellik yoktu. Tam kan sayimi, biyokimyasal ve radyolojik
incelemeler normal sinirlardaydi. Kontrol tomografisinde patolojik bir bulgu elde edilmedi.

TARTISMA

HBsAg (+) hepatosplenomegalisi  olan, biyokimyasinda hipoalbuminemi  ve
hipergamaglobulinemiye rastlanan geng erigkin hasta, bagka bir hastanede kronik aktif hepatit
tanis1 almisti. Ancak kronik karaciger hastaliginin periferik bulgularina rastlanilamadig: gibi
aminotransferazlart normal sinirlarda, hemograminda anemi ve trombositoz vardi. Muayenede
ele gelen kitle, yliksek eritrosit sedimentasyon hizi, kronik hastalik anemisine uyar kan
tablosu ile lenfoma diisiiniilerek hastanin tanisal amagli laparotomisine karar verildi. Cikarilan
kitlenin Castleman hastaliginin plazma hiicreli (PH) varyant1 gelmesi sonucunda tan1 konmus
oldu. Literatirde HBsAg ile Castleman hastaliginin birlikteligine rastlanmamistir. Ancak
hepatit B tagiyiciliginin yiiksek oldugu tilkemizde bu durumu simdilik gézardi etmekteyiz.

Castleman hastaligina ilk kez 1920 de dikkat ¢ekilmis ancak klinikopatolojik olarak 1956 da
Castleman ve ark tarafindan "mediastende timomay1 andiran dev lenf diigiimii hiperplazisi"
seklinde tanimlanmistir.* Hastaligin hiyalen vaskiiler tipi (HV) cerrahi eksizyon ile tedavi
edilebilir ancak opere edildikten 7 ay sonra ayni bolgede (sag aksiller) niiks gdsteren 6
yasinda bir kiz ¢ocugu da bildirilmistir.>** PH tipi ise hastamizda da oldugu gibi anemi ve
hipergamaglobulinemi gibi laboratuvar anormallikleri ile beraber olabilir. Sistemik



belirtilerden karaciger ve dalak biiyilikliigiiniin kitle ¢ikarildiktan iki yil sonra kaybolmas: da
literatiirle uyumludur.>**® Kontrol tomografisinde mezenter kokiinde niikseden bir kitleye
rastlanilmadi.

Kitlenin histopatolojik incelemesinde yogun plazma hiicre infiltrasyonu vardi. Schlosnagle ve
ark. da dev lenf diigiimii hiperplazisinden kaynaklanan bir plazmasitoma bildirmislerdir.*
Mezenterik dev lenf diigiimiiniin tutuldugu olgular amiloide bagli olan veya olmayan nefrotik
sendromla da birlikte olabilirler.** Ancak bizim hastamizin proteiniirisi olmadig: gibi ¢ikarilan
kitle Kongo kirmizist ile boyanmiyordu.

Castleman hastaliginin genellikle PH tipinin, Guillian Barre periferal noropatisi ile birlikte
olabilecegi yazilmaktadir.* Noropatini birlikte oldugu vakalarda %88 oraninda
hepatosplenomegali bildirilmektedir.” Hastamizda néropati yoktu. Karaciger iki cm ve dalak
da alti cm olmak iizere, kosta yayini gegmekteydi.

Altmisalti yasinda olup progresif kas giicsiizliigli ve parestezi ile basvuran, Hodgkin
hastaligina ikincil Guillian Barre sendromu ile izlenen, retroperitoneal kitleden alinan biyopsi
materyalinin histolojik incelemesinde ise "Mikst selliiler tip Hodgkin" ve "interfolikiiler
anjiofolikiiler hiperplazi" (Castleman hastalig1) patolojisi sergileyen bir hasta bildirilmistir.*
Castleman hastalig1 malign lenfoma ile birlikte olabilir. Bu, hemen daima B tipi non-Hodgkin
lenfomadir.® Chan ve ark tarafindan Hodgkin olarak tedavi gorme Oykiisii olup PH tipi
Castleman tanis1 konan bir vaka yaymlamislardir.”* 1979'da Castleman hastalig1 tanisi alan 56
yasinda beyaz bir erkekte 1985'de Hodgkin hastaligi gelistigi de bildirilmistir.'” Chan ve
ark.'nin biri mezenterde dev lenf diiglimi hiperplazisi olan amiloidoz ve nefrotik sendrom ile
basvuran, digeri 6ncesinde Hodgkin hastasi olarak tedavi gormiis, herikisi de PH tip olan iki
Castleman olgusu vardir.”® Patolojik materyelimiz bu yiizden amiloidoz ve Hodgkin agisindan
da degerlendirilmis olup kongo kirmizisi ile kongofili vermedigi anlasilmis, Reed-Sternbeg
hiicresine rastlanmamistir. AIDS'den sorumlu ajan HIV-1, generalize Castleman hastaligina
yolagabilmektedir.”® Ancak homoseksiiel erkek ve diger AIDS riskleri olan hastalarin lenf
diglimii biopsilerindeki anjiofolikiiler degisiklikler slipheyle karsilanmali ve Kaposi
sarkomuna ait deliller dikkatle arastirilmalidir.’® AIDS'de adenopatinin ayiric1 tanisinda
Kaposi sarkomu da vardir. Lenfadenopatik Kaposi sarkomunda, Castleman PH varyantina
benzeyen degisiklikler gorilmiistiir.”®*® Non-Hodgkin lenfomaya eslik eden Castleman
olgularinda ise lenfoma siklikla B hiicreli tiptedir. Hastamizda HIV negatif idi. Ayrica
periferik lenf adenomegali yoktu. Halen Castleman hastaliginin otoimmun bir hastalik,
immun yetersizlik hastaligi, ya da otonom lenfoproliferatif bir bozukluk olup olmadigi
tartigmalidir. Sistemik bulgularla seyreden PH tipi olgularda %?20-30 oraninda artmis
malignite riski vardir.?°

OZET

26 yasinda erkek hasta Hepatoloji Bilim Dali'na higkirik, halsizlik ve cabuk yorulma
yakinmalar1 ile miiracaat etti. Yaklasik onbir yildir HBsAg pozitifti. Fizik muayenesinde,
hepatosplenomegali ve karin sag alt kadranda silipheli kitle palpe edildi. Bilgisayarl
tomografide (BT), hepatosplenomegalinin yanisira mezenter kokiinde 70x60x40 mm
boyutlarinda kitle saptandi ve laparotomiye karar verildi. Cikarilan kitlenin histopatolojik
incelemesinde Castleman hastalig1 (plazma hiicreli tip) saptand:. iki yil sonra yakinmasizdi.
Fizik muayenede bir 6zellik yoktu ve tam kan sayimi, biyokimyasal ve radyolojik incelemeler
normal sinirlardaydi. Bu olgu nedeniyle literatiir bilgileri gozden gegirildi.
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