Cocuk Cerrahisi Dergisi 31(1):24-26, 2017
doi:10.5222/JTAPS.2017.024

Olgu

Tek-bolgeli Castleman hastaligi: Olgu sunumu
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Castleman hastaligi (anjiyofolikiiler lenfoid hiperplazi,
dev lenf nodiilii hiperplazisi), nedeni tam aydinlatilamamis
ender bir hastaliktir. Tedavide hastaligin klinik ve histo-
lojik sekli belirleyicidir. Bu ¢alismada, sag koltuk altinda
kitle nedeniyle on yasinda ameliyat edilen ancak kitlenin
tam olarak ¢ikarilamadigi tek-bolgeli, hiyalin vaskiiler tip
Castleman Hastaligi saptanan bir olgu sunulmusg, hastali-
gin ozellikleri ve tedavi yontemleri literatiir bilgileri is1gin-
da tartisilmigtir.

Anahtar kelimeler: Tek-bilgeli Castleman Hastaligi,
cocuk, tedavi

Abstract
Single-region Castleman’s disease: Case report

Castleman Disease (angiofollicular lymph node hyperpla-
sia, giant lymph node hyperplasia) is a rarely seen condi-
tion with incompletely understood etiology. Predominantly
clinical and histological findings determine the choice of
treatment. In this case we present a 10-year old patient
(single-region, hyaline vascular type Castleman Disease)
with a tumour in the right axillary region which had an ope-
ration but the tumour has not been totally excised. In this
paper the properties of the disease and treatment modaliti-
es have been discussed with review of the literature.

Keywords: Single-region Castleman’s Disease, childhood,
treatment

Giris

Timomaya benzeyen sinirli mediastinal lenf nodiilii
hiperplazisi bulunan bir grup hasta ilk kez 1956’da
Castleman ve ark. ¢V tarafindan bildirilmistir. Ardin-
dan ¢ok sayida benzer olgu “dev lenf nodiilii hiperp-
lazisi”, “lenf nodiilii hamartomu” gibi degisik bas-
liklar altinda yayinlanmigtir *-». Nedeni tam olarak
aydinlatilamamig olan Castleman hastaliginda (CH)
hamartomatoz gelisim veya bozulmus immiinolojik
islevin tek tek ya da birlikte etkili olabilecegi diisii-
niilmekte, antijen uyarimma anormal immun yanit
sonucu gelisen olagandisi bir lenfoid hiperplazi oldu-
§u da One siiriilmektedir .

Caligmada ¢ocuklarda ender goriilen, tek-bolgeli, hya-
lin vaskiiler tipli bir CH olgusunda kazanilan sinirl de-
neyim literatlirdeki veriler 1s181nda tartigilmistir.
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Olgu sunumu

On yagsindaki kiz hasta bir yil 6nce fark edilen sag
koltuk altinda siglik yakinmasiyla getirildi; kitlenin
nelik mediastinal Manyetik Rezonans (MR) incele-
mede, sag koltuk alt1 cukurlugunda en biiyiikleri 2-3
cm olan, paketler olusturan, T1 hipo ve T2 hiperin-
tens biiytimiig lenf nodiilleri goriildii (Resim 1). La-
boratuar incelemelerinde 6zellik saptanmadi.

Kitlenin koltuk altinda arter ve vene yakin komgulugu
nedeniyle perkiitan girigsim tercih edilmedi. Ameliyat-
ta koyu kahverengi renkli, sinirlari ¢cevre dokulardan
-ozellikle gogiis duvarindaki kaslardan- tam olarak
ayirt edilemeyen, koltuk alti arter ve venine yakin
komguluktaki kitlenin tam olarak ¢ikarilmasi olasi
olmadigindan, kitleden 3x2x1,5 cm boyutlarinda bir
ornek alindi. Histopatolojik inceleme sonucunda hya-
lin vaskiiler tip CH saptandi (Resim 2, 3).

Baglangigtan itibaren yakinmasi bulunmayan olgu-
nun herhangi bir tedavi uygulanmadan izlenmesine
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Resim 2. Regresse germinal merkezler ve belirgin kapiller da-
mar proliferasyonu (HEX20).

karar verilerek aile bilgilendirildi. Hasta alt1 ayda bir
ultrasonografi ve yilda bir kez MR gortiintiileme ile
izlendi (Resim 4). Gecen ii¢ yilda hastada kitlenin
boyutlarinda artig ve basiya bagl hicbir yakinma ve
bulgu gozlenmedi.

Tartisma

Hemen her yas grubunda ortaya ¢ikabilen CH ender
goriiliir ve bildirilen en kii¢iik hasta iki ayliktir ©.
Kadin ve erkeklerde goriilme siklig1 yasa bagl fark-
lilik gostermektedir ©. Hastalik viicutta lenf nodiilii
bulunan herhangi bir yerden gelisebilir. Klinikte tek
anatomik bolge tutulumu “tek-bolgeli”, birden fazla
anatomik bolge tutulumu ise “gok-bolgeli” tip olarak
adlandirilir. Ik kez 1978 de bildirilen cok-bolgeli CH,
klinik ve laboratuvar bulgulariyla daha ¢ok yaygin bir
hastalik seklinde seyretmesiyle tek-bolgeli hastalik-
tan belirgin sekilde farklidir ve kesin belirlenmis bir
tedavi semas1 yoktur @79,

CH’nin histopatolojik olarak hyalin vaskiiler, plaz-
ma hiicreli ve karigik olmak {izere li¢ ayri tipi vardir.

R o Car o SR
Resim 3. Germinal merkezlerdeki folikiiler dendritik hiicre ag:
ve interfolikiiler alandaki dendritik hiicre artis1 (CD23X20).

Resim 4. Hastanin takibinin iiciincii yihndaki kontrol MR go-
riintiileme.

Hyalin vaskiiler tipte lenfoid dokuda anormal germi-
nal merkezlerde damar artisiyla birlikte, hyalinizas-
yonun oldugu biiyiik folikiiller belirginken, plazma
hiicreli tipte folikiillerde hyalin vaskiiler degisiklikler
ya hi¢ yok ya da ¢ok az olup, folikiil arast stromada
plazma hiicresi artisi hakimdir. Karigik tipte ise iki
tipin bulgulari bir arada goriiliir .

Daha sik rastlanan tek-bolgeli CH, en sik bulundugu
mediasten diginda boyun, koltuk alti1, karin i¢i, kasik
yerlesimli olabilir. En sik goriilen histopatolojik tip
olan hyalin vaskiiler tip CH, olgumuzda da oldugu
gibi, cogunlukla klinik bulgu vermez, laboratuvar in-
celemelerinde degisiklige yol agmaz .

Hastaligin her iki seklinde de lenfoma ve Kaposi sar-
komu geligen olgular bildirilmigtir ©. Hyalin vaskii-
ler ve plazma hiicreli tipler arasindaki histopatolojik
farkliliklar nedeniyle hastaligin degisik sekillerinin
gelisim mekanizmalarinin farkli olabilecegini diisii-
nen aragtirmacilar vardir . Cok-bolgeli CH’da in-
san herpes viriisii 8 ve insan immun yetersizlik viriisii
pozitif olgularin varlif1 etyopatogenezde asir1 viral
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uyarimi akla getirmig, hayvan modellerinde ve klinik
caligmalarda interlokin-6 artisinin CH ile yakin ilis-
kisi gosterilmigtir *''». Akut yangisal yanitin klinik
gostergeleriyle birlikte seyrettigi i¢in plazma hiicreli
tipin gercekte hastaligin daha erken ve aktif bir done-
mini, hyalin vaskiiler tipin ise daha ge¢ bir donemini
yansittig1 da 6ne siiriilmektedir V.

Tek-bolgeli CH’da tam cerrahi ¢ikarma, hem hya-
lin vaskiiler hem de plazma hiicreli tipte ¢ogunluk-
la tedavi saglar 1319, Olgularm %90’dan fazlasinin
tam cerrahi ¢ikarmayla tedavi edildigi, cok-bolgeli
CH’lilerde ise kemoterapi ve/veya radyoterapi gere-
kebilecegi bildirilmistir ‘». Radyoterapi ve kemotera-
pinin tam iyilesme saglamasalar da tedaviye yardimci
olduklart kabul edilmektedir 461

Herhangi bir tedavi uygulanmadan tamamen gerile-
yen ya da klinik bulgu gostermeden kalan olgularin
varligi, hyalin vaskiiler tip CH’ nin hamartomatoz bir
lezyon olarak kabul edilmesi, hastaligin ¢ocuklarda
daha selim seyretmesi nedenleriyle hastamizda her-
hangi bir tedavi uygulanmadan izleme karar1 veril-
migtir ®*37. Bu yaklagimda unutulmamasi gereken
noktalarin baginda cerrahi sonrasi niiks goriilebilme-
si, biiyliyen/niikseden kitleye bagli basi bulgular1 ve
cok ender olarak bile olsa lenfoma ile sarkom gelise-
bilme olasilig1 gelmektedir.

Sonug olarak, cocuklarda cerrahi ile tam ¢ikarilama-
yan CH, hyalin vaskiiler tipse ve yerlesimi nedeniyle
yasamsal organlari bastya ugratmiyorsa bagka bir te-
davi uygulanmadan izleme alinabilmektedir.
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