
SUMMARY

Castleman Disease

Castleman disease is a rare lymphoproliferative disease with
typical systemic manifestations and spesific histopathological
findings. Accurate diagnosis can be maintained only by
demonstration of typical histopathological findings with exci-
sional biopsy of involved lymph node. 

In this study we presented a 40 years old male patient with a
history of progressively growing servical mass on the left side
of the neck who had Castleman disease diagnosed by an exci-
sional biopsy.
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OLGU

40 yafl›nda, erkek hasta. Yaklafl›k iki y›l önce boynunun sol
taraf›nda ortaya ç›kan ve giderek büyüyen flifllik ile klini¤i-
mize bafl vurdu. Özgeçmifl, soygeçmifl, al›flkanl›klar› ve genel
vücud fonksiyonlar› aç›s›ndan bir özellik yoktu. Genel sistem
sorgulamas›nda bir patolojiye rastlanmad›. Yap›lan K.B.B
muayenesinde, sol sternokleidomastoid kas 1/3 orta bölü-
münün medialinde orta sertlikte, multipl olarak ele gelen lenf
nodu paketi mevcuttu. Otoskopik, anterior rinoskopik, indirekt
larengoskopik, orofarenks ve nazofarenks muayenesinde bir
özellik yoktu. Di¤er sistem muayeneleri do¤ald›.

Hastadan hemogram, rutin biyokimya, PPD, sedimentasyon,
kitlenin ince i¤ne aspirasyon biyopsisi ve servikal BT istendi.
Hemogram›nda; Hb 10.4 gr/dl, Htc % 37, lökosit 7650, MCV
82.2 fl, MCH 29.2 pg, MCHC 35.6 g/dl idi. Periferik yay-
mas›nda eritrosit morfolojisi normaldi, granüler seri da¤›l›-
m›nda bir patoloji yoktu. ESR 1 saatlik 45 mm, 2 saatlik 90
mm idi. Biyokimyasal olarak ise total proteinin 9.2 gr/dl, al-
buminin 3.4 g/dl ve globulinin 5.8 g/dl olmas› d›fl›nda pato-
loji yoktu. ‹nce i¤ne aspirasyon biyopsi sonucu flüpheli lezyon
gelmesi üzerine hastaya insizyonel biopsi yap›ld›. 

Patoloji sonucu; hiyalin vasküler tip Castleman hastal›¤›
olarak geldi. Protein elektroforezinde albumin azalm›fl, IgG

artm›flt›. IgG’nin G1 subgrubundaki yükselifl belirgindi. Se-
rum demir düzeyi düflmüfl, total demir ba¤lama kapasitesi nor-
maldi. Romatolojik belirleyiciler ve PPD negatif idi. T‹T’inde
özellik saptanmad›. Bat›n US ve toraks BT’de bir patoloji
tespit edilmedi. 

Bu tetkikler sonucu hiyalin vasküler tip Castleman hastal›¤›
tan›s› koydu¤umuz hastan›n 2 ay sonundaki kontrolünde bo-
yun kitlesinde bir büyüme tespit edilmedi. Yap›lan rutin tet-
kiklerinde tüm de¤erler normal s›n›rlarda bulundu. IgG’si ise
2650 mg/dl’den 780mg/dl’ye düflmüfltü. 6. aydaki kontrolünde
boyunda palpe edilebilen bir kitle tespit edilemedi.  

TARTIfiMA

Castleman hastal›¤› ilk defa 1956’da patolojik olarak
kapiller proliferasyon ve endotelyal hiperplazi ile birlik-
telik gösteren lenf nodu hiperplazi formu olarak
tan›mlanan nadir görülen lenfoproliferatif bir hastal›kt›r
(1). Daha sonra di¤er araflt›rmac›lar, aralarda plazma
hücre tabakalar›n›n oldu¤u germinal merkez hiperpla-
zisi ile karakterize olan benzer tipte lezyonlar› tan›m-
lam›fllard›r (2). Heriki antite de bugün angiofoliküler
lenf nodu hiperpazisi (Castleman hastal›¤›) kategori-
zasyonunda tan›mlan›r. Bu patoloji, reaktif lenf nodu
lezyonlar› ve histopatolojik olarak malign lenfomalar-
dan farkl› angioimmünoblastik lenfadenopati, transplant
lenfoproliferasyon, poliklonal immünoblastik prolife-
rasyon ve angiofoliküler lenf nodu hiperplazisi (Castle-
man hastal›¤›)’n›n yerald›¤› atipik lenfoproliferatif lez-
yonlar s›n›f›nda yer al›r (3).

Bugün hastal›¤›n hiyalin vasküler ve plazma hücreli tip
fleklinde 2 farkl› histolojik formu tan›mlanmaktad›r. Ay-
n› zamanda, klinik görünüflünü göre de bening lokalize
tip ve multisentrik ya da sistemik varyasyon olmak üze-
re iki tipi belirlenmifltir. Ço¤u lokalize Castleman lez-
yonlar› mediastinal yerleflimlidir ve bizim hastam›z›n
sahip oldu¤u gibi hiyalin vasküler tiptedir. Aksine, bir
çok dissemine lenfopraliferatif, plazma hücreli tip
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patolojisine sahiptir (4,5) hastal›¤›n patogenezinde B
hücrelerinde üretilen ve IgG yap›m›n› indükleyen B
hücre diferansiasyon faktörünün (BCDF) rol oynad›¤›
saptanm›flt›r (6). Kapiller proliferatif lezyonlar hiyalin
vasküler tip olarak dizayn edilen izole mediastinel
lenfadenopatide tipik olarak görülürken; bol plazma
hücreleri ile germinal hiperplastik lezyon plazma hücre-
li tipin karakteristi¤idir (Resim 1). Genellikle 30 yafl
hastal›¤›d›r .

Plazma hücrelerinin klinik tablosu multisentrik lenfade-
nopati ve konstitüsyonel flikayetler, spesifik anormal
laboratuvar bulgular›, infeksiyon ve sekonder malignan-
silerin artm›fl s›kl›¤›ndan dolay› kötü prognoz ile birlik-
telik gösteren multisistem hastal›¤› ile karakterizedir (2).
Son y›llarda hastal›¤›n bu tipinin hem HIV (+) hem de
HIV (-) olgularda HHV8 ile birliktelik gösterdi¤i olgu-
lar bildirilmifltir. Ancak, hala HIV ve multisentrik
Castleman hastal›¤›n›n do¤al hikayesi bilinmemektedir.
Normal insanlara bakt›¤›m›zda % 90 hiyalin vasküler
tip, % 10 plazma hücreli tip görülürken HIV (+) hasta-
larda plazma hücreli tipin oran› % 50’yi bulmaktad›r (7).
Multisentrik hastal›k tüm olgular›n sadece yaklafl›k %
10`unu oluflturur. Hiyalin vasküler histolojili olgular›n
% 3-18 gibi ufak bir yüzdesinde sistemik manifestas-
yonlar görülebilir (8).

Hastal›k vulva, akci¤er, perikard, timus, larinks gibi
ekstranodal dokudan da köken olabilir (9). Özellikle
abdominal ve mediastinal bölgeyi tutar (10,11). Castle-
man hastal›¤›n›n tan›s›, sadece tutulan lenf nodunun
tipik patolojik özelliklerine göre düflünülebilir (3,5) ve
bulgular da nonspesifiktir. Ayn› zamanda kesin patolo-
jik yorum aç›k biyopsiyi gerektirir; çünkü aspirasyon-
biyopsisi ile lenfomadan kesin ay›r›m›n› yapmak müm-

kün de¤ildir. Postoperatif olarak klinik ve laboratuvar
bulgular›nda dramatik düzelme tan› koydurucudur (10).
Multifokal lenfadenopati, hepatosplenomegali, hiperga-
maglobulinemi, anemi, artm›fl sedimentasyon h›z› pro-
teinüri, monoklonal IgG art›fl› ile kutanöz ve nörolojik
bulgular› içeren klinik özellikler de tan›da destekleyi-
cidir. Hastalar halsizlik, atefl, solukluk ve gece terlemesi
gibi konstutisyonel semptomlardan da flikayetçi olabilir-
ler (3,5,12). Yine, infeksiyonlar ve non-Hodgkin lenfoma
ve kaposi sarkomu gibi sekonder malignitelerde artm›fl
s›kl›klar bildirilmifltir (3,12,13).

Hiyalin vasküler tipin en yayg›n radyolojik bulgusu,
hastam›zda servikal nodda kendini gösterdi¤i gibi, fokal
nodal genifllemedir (14). Bu lezyonlarda kalsifikasyonlar
izlenebilir (14,15). Dinamik infüzyon BT’sinde kontrast
art›fl› yayg›n olarak görülürken, multisentrik hastal›¤›n
tipik plazma hücreli tipi ise daha az vaskülerdir veya
hafif geniflleme vard›r; geniflleme gösteren izole plazma
hücreli lezyonlar da bildirilmifltir (16,17).

Akustik gölgelenmelerle birlikte görülebilen fokal hi-
perekoik alanlar›n oldu¤u kalsifiye olgular›n d›fl›nda
lezyonlar›n ultrasonografik de¤erlendirilmesinde homo-
jen hipoekoik kitleler idantifiye edilir (15,17). Ancak,
genifllemifl germinal merkezler ve non kalsifiye lezyon-
lar da hiperekoik fokuslar›n oldu¤u baz› örneklerde
vard›r (14).

Ay›r›c› tan› da oldukça genifl bir hastal›k bir grubu yer
al›r. Bunlar; infektif (tuberkuloz), inflamatuar (sarkoi-
doz), neoplastik (renal hücreli karsinom, papiller tiroid
karsinom ve kaposi sarkomu) ve lenfoproliferatif (anjio-
immünoblastik lenfadenopati) patolojler olabilir (18).
Castleman hastal›¤›nda görülen multisentrik lenfade-
nopati, bizim de hastam›z› interne ederken düflündü-
¤ümüz ön tan›m›z gibi, s›kl›kla lenfomay› düflündürür.
Kontrastl› BT ve renkli doppler tetkiki bu tan›y› elimine
etmede yard›mc› olacakt›r.

1990 y›l›nda Feerstone taraf›ndan Aberdeen Royal
Infirmity Radyoloji Departman›nda ele al›nm›fl adölasan
ça¤›nda nedeni bulunamayan anemi, anormal karaci¤er
fonksiyon testleri ile prezante olan bir olgu bildiril-
mifltir. Bu olguda tan›, ancak bat›n US’sinde adrenal
kitlenin varl›¤› saptand›ktan ve patolojik inceleme ya-
p›ld›ktan sonra kan›tlanabilmifltir. Castleman hastal›¤›
oldu¤u saptanan hastan›n cerrahi eksizyondan sonraki
klinik ve laboratuvar›ndaki tüm patolojilerin düzeldi¤i

Resim 1. Hyalin vasküler tip Castleman histopatolojik görünümü.
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gözlenmifltir (19). Ayn› y›l içinde Rais ve ark. taraf›ndan
yay›mlanan bir bildiride, jeneralize bozukluklar ile seyre-
den bir hastada nodal ve hepatik tutulumun varl›¤› sap-
tanm›flt›r. Bu lezyonlar›n histopatolojik incelemesi yap›l-
d›¤›nda, sistemik anjiofoliküler lenfoid hiperplazi tan›s›
konmufltur. Bu histopatolojik bulgular, belirgin diffuz
plazmositoz, germinal merkezlerin dominans›, kan da-
marlar›n›n ve fibroz dokunun reaktif proliferasyonu ola-
rak bildirilmifltir (20).

Sonuç olarak; boyun kitlesi ile klini¤imize baflvuran ol-
gumuzda proliferatif anemi ve IgG yüksekli¤inin varl›¤›
ve cerrahi sonras› klinik ve laboratuvar iyileflmenin göz-
lenmesi ile literatürle uyumlu olarak bulunmufltur.
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