
Özet

Castleman hastalýðý etyolojisi tam olarak bilinmeyen lenfoproliferatif bir hastalýktýr. Bu yazýda boyunda soliter
kitle oluþturmuþ klinik olarak malign neoplazmý taklit eden pediatrik Castleman hastalýðý sunuldu.
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Abstract

Castleman’s  disease:  A  case  report
Castleman disease is a lymphoproliferative   disorder  that its etiology is not known exactly. In this case report,
pediatric Castleman disease clinicaly imitating malign neoplasm and which has developed a solid mass in
neck is presented.
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OOllgguu
20 aylýk bir kýz cocuðu boyun sað tarafta þiþlik
nedeniyle hastaneye getirildi.Yapýlan fizik muayen-
esinde sað supraklavikular bölgede yaklaþýk  3x3cm
boyutunda düzgün sýnýrlý sert solid lobüle mobil lastik
kývamýnda  kitle tespit edildi. Dört aydan beri yavaþ
büyüdüðü öðrenildi. Rutin laboratuvar tetkikleri ve
akciðer grafisi normaldi. Boyunda kitle dýþýnda hiçbir
fizik muayene bulgusu yoktu. Baþka bir hastalýkla bir-
likteliði de tespit edilmedi.
Kitle cerrahi olarak eksize edildi. Üniversitemizin
patoloji anabilimdalýna gönderilen  kitlenin
makroskopik incelemesinde; iki adet; büyüðü
3x2x1.8cm, küçüðü 1.5x1.2x1cm ölçülerinde üzeri
kapsüllü lenf nodülü yapýsýnda dokular görüldü.
Dokularýn kesit yüzlerinin hipertrofik lenf nodülü
özelliðinde olduðu izlendi. Parafin bloklarýn H?E
boyalý kesitleri mikroskopik incelendiðinde; lenfoid
doku içerisine daðýlmýþ hem kortikal hem medüller
alanda çok sayýda lenf follikülleri izlendi.
Folliküllerin ortalarýnda anormal germinal merke-
zlerde  hyalinizasyon ve belirgin vasküler proliferasy-
on görüldü. Follikül periferinde mantle zona uyan
alanda onion skin görünümünde konsantrik lenfosit
dizelenmesi görüldü (Resim1). Bu özelliklerle olgu
Castleman hastalýðý olarak tanýmlandý.

TTaarrttýýþþmmaa
Castleman hastalýðý, boyunda oluþan kitlelerin nadir
bir sebebidir (1,2). Keller ve arkadaþlarý 81 hastanýn
sadece %5'inde (%5.88) boyun bölgesinde lokalize
olduðunu ve bunlarýn hepsininde olgumuzda olduðu
gibi hyalin vasküler tipde olduðunu bildirmiþtir (3).
Etyolojisi tam olarak bilinmemektedir. Etyopato-

genezinde genellikle immün sistem bozukluðu
sorumlu tutulmaktadýr. Kimura ve arkadaþlarý
Castleman hastalýðýnýn antijenik situmulasyona  anor-
mal immün cevapla oluþan atipik bir lenfoid hiper-
plazi olabileceðini bildirmiþlerdir (4). Sistemik lupus
eritematozus, behçet hastalýðý gibi otoimmün
hastalýklarla, Kaposi sarkomu gibi bazý tümörlerle
birlikteliði tanýmlanmýþtýr.
Klasik formda Castleman hastalýðý yani dev lenf nodu
hiperplazisi genellikle soliterdir. Ancak daha nadir
olarak multisentrik olabilir (1, 2, 5 - 8).
Klinik olarak soliter ve multisentrik olmak üzere iki
farklý formda görülür. Soliter tip; yaygýn olarak medi-
astende yerleþen bir kitle þeklinde görülür. Fakat
daha nadiren boyun, aksilla, mezenter, retroperiton,
retropankreasda da lokalize olabilir (6). Hastalarýn
yaþ ortalamasý cocukluk çaðý ile yedinci dekad arasýn-
da deðiþir. Pediatrik literatürde bu güne kadar 76 vaka
tanýmlanmýþtýr. Ortalama yaþlarý 2 ay ile 17 yaþ
arasýnda deðiþmektedir. Soliter tipte olan vakalarda
herhangi bir klinik semptom görülmezken multisen-
trik olan vakalarda tabloya sistemik belirtiler eþlik
etmektedir (1).
Multisentrik tip yada sistemik tip; jeneralize
lenfadenopatilerle birliktedir. Bazen hastalýk POEMS
sendromu ile birliktelik gösterir (polinöropati,
organomegali, endokrinopati, M proteini, deri
deðiþiklikleri) (1,2,6,8-10).
Makroskopik olarak genellikle düzgün sýnýrlý oval
sert, yaklaþýk 3-8 cm çapýnda bir kitledir(2). 
Histopatolojik olarak; hyalin vasküler tip (anjiofol-
liküler tip) ve plazma hücreli tip olmak üzere iki tipe
ayrýlýr. En çok hyalin vasküler tip görülür(1,2,5).
Hyalin vasküler tipte; lenfoid doku içerisine daðýlmýþ
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büyük folliküller vardýr. Folliküllerin anormal germi-
nal merkezlerinde hyalinizasyon ve belirgin vasküler
proliferasyon vardýr. Folliküllerin periferinde onion
skin yada lolipop görünümünde sýký konsantrik
lenfosit dizilimi vardýr. Ýnterfolliküler stromada plaz-
mositoid monositler, immünoblastlar, eosinofillerve
plazma hücrelerinin karýþýmý ile birlikte çok sayýda
postkapiller venül tipinde hiperplastik damarlar belir-
gindir(1,5,6).

Plazma hücreli tipte; interfolliküler stromada
diffüz plazma hücre proliferasyonu ile karakterlidir.
Folliküllerdeki hyalin vasküler deðiþiklikler belli
belirsiz ya da yoktur. Ýmmünohistokimyasal olarak
normal lenf nodu ile uyumlu olup; B hücreleri CD20
ve CD79a ile, T hücreleri CD3 veCD45RO ile pozitif
boyanma gösterir (1, 2, 7).

Castleman hastalýðýnýn tanýsýnda problem baþ
boyun bölgesine yerleþen diðer neoplazmlarý taklit
etmesinden kaynaklanýr. Kitlenin eksize edilerek
histopatolojik incelenmesi tanýyý kesinleþtirir (2,5).

Castleman hastalýðýnýn prognozu genellikle
iyidir. Çok ender olarak eþlik edebilen sekonder sis-
temik hastalýklar veya ayný anda lenfoma,kaposi

sarkomu lenfoma gibi sistemik malignite geliþimin-
den dolayý mortalite görülebilir.
Castleman hastalýðýnýn tedavisi lezyonun total olarak
çýkarýlmasý ve hastanýn düzenli aralýklarla izlenme-
sidir. Olgumuzda total eksizyondan sonra 9 aylýk
izlemde tekrarlama gözlenmemiþtir.
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Resim  1  :    Follikülün santralinde aþýrý halinize vasküler pro-
liferasyon, çevresinde onion skin görünümünde konsantrik
lenfosit dizelenmesi(200XHE).
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