Dr. Engin DURSUN, Dr. Hakan CINCIK, Dr. Engin CEKIN ve Ark. KBB-Forum ==\
Boyun Yerlesimli Hyalin Vaskiiler Tip Castleman Hastaligi: Iki Olgu 2007;6(1) \ WL ©
www.KBB-Forum.net

OLGU SUNUSU

BOYUN YERLESIMLI HIYALIN VASKULER TiP
CASTLEMAN HASTALIGI: iKi OLGU

Dr. Engin DURSUN', Dr. Hakan CINCIK', Dr. Abdullah HAHOLU? Dr. Engin CEKIN', Dr. Salim

DOGRU', Dr. Atila GUNGOR!

'GATA Haydarpasa Egitim Hastanesi, Kulak Burun Bogaz Klinigi, Istanbul, Tiirkiye
’GATA Haydarpasa Egitim Hastanesi, Patoloji Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

OZET

Castleman hastalig1, nedeni kesin bilinmeyen lenfoproliferatif bir hastaliktir. En sik mediastinal lenf nodlarmi tutmasma ragmen
servikal bolge, retroperitoneal, aksiller ve diger lenf nodu bélgeleri de tutulabilmektedir. Yazimizda boyunda soliter kitle ile kendini gosteren
hiyalin vaskiiler tip Castleman Hastalig1 olan iki hasta literatiir esliginde sunuldu. Her iki olguda baska patoloji saptanmad: ve kitlelerin ince
igne aspirasyon biyopsileri de benign 6zellikte bulundu. Malignite riski nedeniyle her iki kitle total olarak ¢ikarildi, Histopatolojik
incelemelerde hiyalin vaskiiler tip Castleman Hastalig1 tanis1 kondu ve iki senelik takipte niiks gbzlenmedi.

Anahtar Sozciikler: Castleman hastaligi, hiyalin vaskiiler, lenfoid hipertrofi, boyun kitlesi

HYALINE VASCULAR TYPE CASTLEMAN'S DISEASE OF THE NECK: TWO CASES

SUMMARY

Castleman's disease is a lymphoproliferative disorder which have unknown etiology. It can involve mostly mediastinal lymph nodes
however the disease can be seen in cervical, retroperitoneal, axillary and other lymph node regions. In this article two patients with hyaline
vascular type Castleman's disease presenting with solitary neck mass were discussed and literatures were reviewed. There was not any other
pathology and FNAB showed non malignant. Two masses were excised totally for the risk of malignancy. Histopathologic examination
revealed hyalin vasculer type Castleman's disease. Two years follow up showed no recurrence.
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GIRIS

Castleman hastaligi ya da diger adiyla ' Boyun muayenesinde'; 'so'l §ewikal bolgede
“anjiofolikiiler lenf nodu hiperplazisi” az goriilen ciltte IS Ve .renk degisikligi ~ olusturmayan
lenfoproliferatif bir hastaliktir'. Etyolojisi tam olarak sternokleidomastoid (SI_(M) kgsm a.ltmda ve 1/3 orta
anlagilamamis olan hastaligin hiyalin vaskiiler ve kisimda diizgiin yiizeyli, mobil, lastik kivaminda 3x3
plazma hiicreli olmak iizere iki histopatolojik tipi,’ cm ebadinda k1t'1e tespit edildi. Diger ﬁZlk muayene
lokalize ve sistemik olarak iki klinik tipi tarif ve panendoskopi bulgulart normaldi. Aile Sykiisii ve
edilmisti’. En sik olarak mediastinumda, ikinci 0z gegmisi dzellik tasimiyordu.
siklikta boyunda bulunmasina ragmen karin, aksilla, Tam kan, periferik yayma, rutin biyokimya,
inguinal bolge ve diger lenf nodu bolgelerinde de eritrosit  sedimentasyon hizi, kanama-pihtilagsma
bulunabilir*. Hastaligin klinik belirtileri ve tedavi zamani, tiiberkiiloz deri testi, immiinolojik testleri,
sekli lokalize veya sistemik olma durumuna gore tiroid fonksiyon testleri ve tiroid sintigrafisinde
degisir. Lokalize formu daha iyi seyirli iken sistemik patoloji saptanmadi.

formlar1 6ldiiriicii olabilir. ) L .
Boyun spiral bilgisayarli tomografisinde;

Yazimizda kendini boyunda soliter kitle solda SKM kas posteriorunda biiyiikligi 2,5 cm
olarak gdsteren hiyalin wvaskiiler tip Castleman capinda olan lenfadenomegali goriildii. Cevre
hastalig1 tanisiyla tedavi edilen iki olgu literatiir dokular, agiz i¢i yapilari, nazofarenks, hipofarenks
esliginde sunuldu. olusumlari, parotis ve tiroid glandi dogal

OLGU SUNUSU yapisindaydi.

OLGU 1 Ince igne aspirasyon biyopsileri malignite

o ) o yoniinden negatif olmasina ragmen primerin tespit

Yirmi sekiz yaginda erkek hasta, iki yildir edilmemesi tlizerine kesin tani ic¢in genel anestezi
boyun sol tarafinda diizelmeyen sislik sikayeti ile altinda sol servikal bolgedeki kitle total olarak
klinigimize miiracaat etti. cikarildi.
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daha ¢ok postkapiller veniillerden olusan hiperplastik
endotel ile doseli ¢ok sayida vaskiiler yapilar ve
hiyalinize germinal merkez ve kiiciik uniform
lenfositlerin konsantrik tabakalari ile olusan tipik
"hedef tahtasi" goriiniimii mevcuttu. Histopatolojik
tan1 anjiofolikiiler lenf nodu hiperplazisi (Castleman
hastalig1) olarak rapor edildi(Resim 2,3).

-‘__;:ﬁa.-_r el

Resim 1. Kollajenize germinal merkez ve ona giden arterioliin
olusturdugu karakteristik "lolipop folikiil" manzarasi.( HE.x100)

Resim 2. Sayica artmis lenfoid follikiiller ile bunlarin arasinda
daha ¢ok postkapiller veniillerden olusan hiperplastik endotel ile
doseli cok sayida vaskiiler yapilar.( HE.x100)

Postoperatif =~ doneminde  herhangi  bir
komplikasyon olusmadi. Diger wviicut bolgeleri
sistemik Castleman hastalig1 acisindan tarandi ve
patolojik  goriiniimde lenf nodunun olmadig:
gozlendi. Ilk sene, iicer aylik kontrollere ¢agrildi.
Takiplerde niiks gézlenmedi.

OLGU 2

Yirmi yasinda erkek hasta, bir yildir devam
eden boynun sol tarafinda siglik sikayeti ile miiracaat
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etti. Boyun muayenesinde sol posterior bolgede
sternokleidomastoid (SKM) kasin 1/3 iist kisminda,
kasin altina dogru uzanim gosteren diizgiin yiizeyli,
hareketli, lastik kivaminda 3x2 cm ebadinda kitle
palpe edildi. Aile oykiisii ve 6z gecmisi Ozellik
tasimiyordu. Panendoskopik muayenesi ve diger
sistem bulgulart normaldi. Laboratuvar testlerinde
patoloji saptanmadi.

Boyun ultrasonografik incelemesinde; sol
posterior alanda 3x1,8 cm'lik diizglin kontiirli ovoid
sekilli homojen parankim ekosuna sahip hipoekoik
lenf noduyla uyumlu kitle tespit edildi. Boyun spiral
bilgisayarli tomografisinde; solda posterior servikal
zincirde 3x2 c¢cm ebadinda yogun kontrast fiksasyonu
olan kitle gozlendi (Resim 4). Ince igne aspirasyon
biopsi (IIAB) ve nazofarinks punch biyopsisinde
patoloji tespit edilmedi.

T

Resim 3. Hiyalinize germinal merkez ve kiigiik uniform
lenfositlerin konsantrik tabakalari ile olusan tipik "hedef tahtast"
goriiniimii. ( HE.x100)

Resim 4. Kontrastlh Boyun BT'de; solda posterior servikal
zincirde 3x2 cm ¢apli kontrast tutan ¢evre dokulardan ayrilabilen
kitle.
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Kitle olas1 malignite nedeniyle total olarak
cikarild1 ve patolojik inceleme sonrasi anjiofolikiiler
lenf nodu hiperplazisi olarak rapor edildi. Tiim viicut
incelendi, bagka patolojik lenfadenopati saptanmadi.
ilk sene, tiger aylik kontrollere c¢agrildi. Bir sene
sonunda rekiirrens gozlenmemesi {izerine hastaya
senelik takip Onerildi.

TARTISMA

Hastalik ilk olarak 1956 yilinda Castleman
tarafindan timomaya benzeyen, lokalize mediastinal
lenf nodu hiperplazisi ismiyle tanimlanmistir'. Her
iki cinste de esit olarak goriiliir. Geng yaslarda daha
stk goriilmesine ragmen her yasta olabilir’.

Gangopadhyay ve ark. arastirmalarinda
mediastinal tutulumu % 71 ile en sik, boyun
tutulumunu % 14 ile ikinci siklikta oldugunu
bildirmislerdir’. Kooper ve ark. ise bas boyun
bolgesinin tutulumunu %6 olarak rapor etmislerdir®.
Lenf nodlart disginda viicutta akciger, pankreas,
meme, adrenal gland, kas gibi bircok dokuda da
tutulum olabilir®.

Bas  boyun  bolgesindeki  Castleman
hastaliginin biiyiik ¢cogunlugu hiyalin vaskiiler tiptir
ve genelde laterale yerlesir’. Bas boyun bolgesinde
lenfoid dokular disinda tiikriik bezleri, larinks,
damak, parafaringeal bolge de tutulabilir™®. Her iki
olgumuzda da lezyon servikal bolgede lateral
yerlesimli izole kitle seklinde ve patolojik olarak
hiyalin vaskiiler tip Castleman hastalig1 idi.

Enfeksiyon, enflamatuvar reaksiyon ve
hamartamat6z gelisim suglanmasina ragmen etyoloji
tam olarak bilinmemektedir. Ancak interlokin-6'nin
(IL-6) hastaligin olusmasinda sorumlu oldugu ve anti
IL-6 antikor tedavisinin basarili oldugu rapor
edilmistir™. insan Herpes Virus-8 in lenfoid
dokularda enflamatuvar olay1 tetikleyerek rol
alabilecegi de diisiiniilmektedir''. Plazma hiicreli
varyantta hastaliga cesitli sistemik semptomlar eslik
eder. Immiin sistem, hematopoez ve akut faz
reaktanlar iizerine ¢esitli etkiler gosteren bir sitokin
olan IL-6 bu sistemik semptomlarin ortaya
ctkmasinda kilit rolii oldugu bildirilmistir. Lenfoid
kitlenin g¢ikarilmasi sonrasi IL-6 seviyelerinde diisme
ile iliskili olarak semptomlar ortadan kalkar'*.

Hastaligin klinik sekli lokalize veya sistemik
olma durumuna gore degismektedir. Lokalize formlar
genelde geng ve saglikli hastalarda goriilir ve
yakinmalar kitlenin ¢evre dokulara basi etkisiyle
ortaya c¢ikar. Sistemik hastalikta anemi, artmis
eritrosit sedimentasyon hizi, poliklonal
hipergamaglobulinemi, hipoalbuminemi ve
trombositopeni goriilebilir. Klinik tabloya ates,
asteni, kilo  kaybi, yaygin lenfadenopati,
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hepatosplenomegali, periferik 6dem, renal fonksiyon
kaybi, polindropati eklenebilir''. Bizim olgularimizda

temel yakinma Dboyunda kitleydi. Sistemik
semptomlar1 yoktu. Laboratuvar bulgular1 normaldi.
Keller ve arkadaslar1 1972'de hiyalin

vaskiiler ve plazma hiicreli olmak {izere iki patolojik
tipi tamimladilar. Plazma hiicreli tipin histopatolojik
incelemesinde interfolikiiler alanda yaygin plazma
hiicre infiltrasyonu ile birlikte germinal merkezleri
belirgin  lenfoid  folikiiller = gOrliniim  tespit
edilmektedir. Hiyalin vaskiiler tipte sayica artmig
lenfoid follikiiller ile bunlarin arasinda daha c¢ok
postkapiller veniillerden olusan hiperplastik endotel
ile doseli cok sayida vaskiiler yapilar, hiyalinize
germinal merkez ve kiiciik {iniform lenfositlerin
konsantrik tabakalari ile olusan tipik "hedef tahtas1"
goriiniimil, kollajenize germinal merkez ve ona giden
arterioliin olusturdugu karakteristik "lolipop folikiil"
manzarasi goriiniimi mevcuttur’. Bizim
olgularimizin her ikisi de hiyalin vaskiiler tipte olup
histopatolojik bulgularimiz literatiirlerle uyumludur.

Hiyalin  vaskiiler tip tiim Castleman
olgularinin % 90'm1 olusturur ve bu patoloji
genellikle lokalize hastalik olarak karsimiza
cikmaktadir. Bas boyun bolgesindeki Castleman
hastaliginin da biiyiik ¢ogunlugu hiyalin vaskiiler
tipti. Hiyalin vaskiiler tipte klinik genellikle
asemptomatik kitle seklindedir. Cevre dokularda
yaptig1 basiya bagli semptomlar olusturur ya da tek
basina boyun kitlesi seklinde bulgu verir. Ates, asteni,
kilo kaybi, noropati gibi semptomlarla ortaya ¢ikan
multisentrik tip % 90 plazma hiicreli Castleman
hastaligidir’.

Hastaligm tanisinda kullanilan radyolojik
yontemlerde bulgular non-spesifiktir. Ultrasonografik
inceleme kitlenin biiyiikliigii ve yapist hakkinda bilgi
verir. Ileri tetkik olarak bilgisayarli tomografi (BT)
ve manyetik rezonans gorlintiilemeden (MRG)
faydalanilabilir.  Bulgular  Castleman hastalig1
acisindan spesifik olmamasia ragmen ayirici tanida
degerli bilgiler verir. BT'de artmis vaskiilarite,
mikrokalsifikasyon, artmig fibroz tespit edilebilir.
MRG bulgulart non-spesifiktir ve kitlenin ¢evre
dokulardan iyi bir sekilde aynldig1 gozlenir.
Incelemede doku icinde aga¢ gériiniimii olusturan
vaskiiler fibrotik veya kalsifikasyona bagli lineer
hipodens sinyaller almabilir’. Anjiografik incelemede
hipervaskiiler kitle ve kapiller fazda dens ve homojen
flas akim gozlenir'.

Lokalize Castleman hastaliginin tedavisi
kitlenin tam olarak c¢ikarilmasidir. Bu sekilde
cikarilan lezyonlarm uzun siireli takiplerinde
rekiirrens olmadig1 gozlenmistir*®. iki yillik takipte
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her iki olgumuzda niiks gozlenmedi. Sistemik
hastalikta tam bir tedavi yoktur. Steroid tedavisi,
immiinsupresif tedavi, kemoterapi ve radyoterapi

kullanilmasina ragmen kesin bir tedavi yontemi tarif
edilmemistir*"".

Sonu¢ olarak Castleman hastaligt nadir
goriilmesine ragmen bas boyun kitlelerinin ayirici
tanisinda  diisliniilmelidir. Ciinkii lokalize formlar
cerrahi eksizyonla basariyla tedavi edilmesine
ragmen multisentrik formlar 6ldiiriicii olabilir.
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