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Castleman hastalifn ilk kez 1956 yiinda tamimlanmig ve etyopatogenezi he-
niiz tam olarak agiklanamamig olan benign lenfoproliferatif bir bozukiuktur. En sik
mediastende goriliirse de lenfoid doku bulunan herhangi bir organda karsilagmak
olasidir. Olgular genellikle soliterdir. Histolojik olarak hyalen vaskiiler ya da plaz-
ma hiicreli subtiplere aynlir. Son yillarda, daha ¢ok plazma hiicreli tipinde, multi-
sentrik, multisistemik tutulumunda goriildiifii yayinlannugtir. Bizim olgumuz sol
akciger lingulasinda soliter, hyalen vaskiiler tip Castleman hastaligidir. Ender gorii-
len bu hastalign, yine ender bir lokalizasyonu, son yaywinlar ile birlikte sunulacaktir.

SUMMARY
Soliter, Hyaler Vascular Type Castleman Disease in Left Lenglingula

Solitary vascular hyalinized variant Castleman’s disease is a benign lenfo-
proliferative disorder which first described by Castleman in 1956. Its pathogenesis is
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not clear. Mediastinum is the most usual site of involvement, but any other lenfoid
structures or organs can be effected.

Cases in general are solitary, and histologically hyalin vascular and plasma
cell subvariations are seen. Recently plasma cell type with multisentric multisyste-
mic involvements have been published.

Our case, was located on the left lung lingula and was a solitary hyalin vas-

cular type Castleman’s disease. We’ll give a full detail of this rare disease and its
rare localization, with recent publication.

GIRIS

Castleman hastahig 1956 yilinda Castleman tarafindan angiofollikiiler hi-
perplazi ve intrafollikiiler kapiller proliferasyonu ile karakterli lokalize mediasti-
nal lenf nodiilii bityiimesi olarak tammlanmistir!2, Castleman’in tanimladig ol-
gularda kapiller proliferasyon ve damar duvarlarinda hyalinizasyon belirgindir.
Bunu izleyen yillarda bu hastabiin gerek histolojik gerekse klinik ozelliklerine
katkilarda bulunan yaymlar yapilmigtir. 1969 yilinda Flendrig ve Schillings bu
hastalifin morfolojik bir varyant1 olan, hiperplastik lenfoid folikiiller ve bol plaz-
ma hiicresi ile karakterli plazma hiicreli tipini tammlamlslarduz. Yine aym
aragtiricilar Castlemanin tanimladig hyalen vaskiiler tip ile kendi tanimladiklan
plazma hiicreli tip arasinda, bol plazma hiicresi ve hyalen vaskiiler follikiillerden
olugan intermedier gekillerin bulundugunu saptamuglardir. Bunun iizerine Keller
bu iki histolojik tipin, aym hastalifin gelisiminin farkli safhalarindaki varyantlar
oldugunu ileri siirmiigtiirZ,

ilk kez 1972 yilinda Keller ve daha sonra degisik arastirmacilar bu hasta-
Iigin sadece mediastene simrhi olmadigini, mediasten disi lenf nodiillerinde ve
hatta lenf nodiili diginda 6rnegin timus, larenks, vulva, akciger, perikardium ve
dura’da yerlesebildigini gostermiglerdir?-’.

Daha sonra ise ilk kez 1980 yilinda Bertoli ve daha sonra diger arastirma-
cilar bu hastalifin siklikla fatal olan multisentrik varyantin1 tanimlamuglardir. Bu
sekli kaynaklarda, yaygin lenfadenopatili, multisistem tutulumlu, immunite bo-

zuklugu gosteren ve malign timdr insidensi (dzellikle kaposi sarkomu ve lenfoma
insidensi) yitksek olan bir sendrom olarak tanmitilmigtir1 482,

OLGU

13 yasinda kiz gocugu, iki ay dnce baglayan sirt agrisi ve yiiksek ateg ya-
kinmalarina, son 20 giindiir kusma, ishal, yiiksek atese bagh havale eklenmesi
iizerine hastanemize basvurmustur. Gogiis radyograminda sol akciger iist lobu-
nun orta kisimlarinda keskin kenarl yuvarlak bir kitlenin goriilmesi iizerine kist
hidatik veya akciger tiimorii 6n tamisiyla gogiis hastaliklan klinigine tetkik ve te-
davi amaciyla yatrilmigtir (Resim: 1), Hastanin 6z ve soy gegmisinde bir ozellik
bulunmanmus, sistemik muayenelerinde bagka bir patoloji saptanmamugtir. Hasta-
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nede yattifs sirada yapilan tetkiklerinde 16kosit: 4600, eritrosit: 3700, sedimantas-
yon: 1/2 saatte 20, 1 saatte 40, Albumin: 3,9, Total protein: 7,8, Ates 37°C olarak
bulunmugtur. Yine aym on tamlarla Gogiis ve Kalp Damar Cerrahisi Kliniginde
ameliyat edilen hastanin sol akciger lingulasinda fissur iginde, bir adet 5x4x4 cm
boyutlarinda kanamaya yatkin, sert, keskin sinirh, kapsiillii kitle goriilmiig, kitle
cevre dokulardan ayrilarak total olarak gikanlmugtir. Kitlenin gikarilmasindan
sonra hastanin biitiin yakinmalan kaybolmugtur.

Resim: 1
Sol akciger iist lobun orta kisimlannda keskin kenarll kitle

BULGULAR

Patoloji Anabilim Dalina gonderilen materyal 4x3x3 cm boyutlarinda gri
kahverengi renkte kapsiillii, yuvarlak bir kitledir. Kesit yapildiginda, kesit yiizeyi-
nin kitlenin merkezinde genig bir alanda gri renkte, bu alanin gevresinde ise gri
kahverengi renkte oldugu gozlendi. Degisik yerlerinden alinan kesitler Hematok-
silen Eosin ile boyandi. Mikroskobik incelemede kapsiillii, ortasinda genig hyali-
nizasyon alani bulunan lenfoid bir doku goézlendi. Dokudaki lenfositlerde atipik
degisiklik yoktu. Olugturduklan lenfoid follikiillerin hem ortasinda hem de ara-
larinda kapiller damar proliferasyonu, damar duvarlarinda hyalinizasyon mevcut-
tu (Resim: 2). Follikiillerin ortasinda genellikle birden fazla kapiller damar gorii-
liiyordu. Lenfositler damarlar ¢evresinde konsantrik bir sekilde dizilmigti. Doku-
da germinal merkez ve lenfoid siniis izlenmedi (Resim: 3). Bu goriintiisii ile hya-
len vaskiiler tip anjiofollikiiler hiperplazi (Castleman hastalif) tams1 konuldu.
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Resim: 2
Olguda baz follikiil merkezlerinde goriilen kalin ve hyalinize duvarl
damarlar (H.E., 10x40/0,70)

Resim: 3

Lenfoid dokuda folikiiller arasinda siniizoidal yapimin olmamasi, bunun
yaninda belirgin damar proliferasyonunun bulunugu (H.E., 10x25/0,65)
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TARTISMA

Castleman hastabifinin tanimlandif giinden bu yana klinik ve histopatolo-
jik ozellikleri bakimindan ¢ok iyi aragtirilmig, konuyla ilgili bilgiler hayli genisle-
mis olmasina kargin etyopatogenezi hala bilinmemektedir. ilk tanimlandiginda
benign lenfoid hiperplazi oldugu kabul edilmis ve daha sonralari benign lenfoma
(Castleman lenfomasi) olarak da tanimlayan arastiricilar olmustur. Ancak Cast-
leman lenfomasi olarak tanimlayan aragtiricilarin olgularinin tiimii benign scyirli-
dir. Neoplastik bir olay oldugunu yansitan histopatolojik goriintiileri yoktur. Bu
nedenle lenforetikiller dokudan gelisen malign timérleri tanimlayan lenfoma
deyiminin bu olgularda kullamlmamas: gereklidir’. Lenfoid bir hematom oldugu
diisiiniilmiigse de daha gok bilinmeyen antijenlere karg: bir immiin reaksiyon so-
nucu gelisen lenfoid hiperplazi oldugu iizerinde durulmaktadir. Hyalen-vaskiiler
degisikliklerde damar duvarlarindaki birikimin, fibrin ve immiin kompleks igeren
amorf eozinofilik bir madde oldugu diigiiniilmektedir. Sistemik seklinin de anor-
mal bir hiperimmiin yamtla iliskili oldugu iizerinde durulmaktadir®.

Keller ve arkadaglan etyolojide, biiyiik olasihkla enfeksiyoz orijinli kronik
bir iltihabin rol oynadigimi diisiinmiislerdir. Plazma hiicreli multisentrik sistemik
tipindeki klinik bulgular; ates, terleme, kronik anemi, lokositoz, trombositoz,
splenomegali, plazmositéz ve multisentrik lenfadenopati bu diigiinceyi destek-
lemektedir?,

Son yillarda yapilan galismalardan birinde Lowenthal! Castleman hasta-
Liginin morfolojik ozelliklerini tagiyan gencralize lenfodenopatili bir hastada,
AIDS’in etyolojik ajan olarak saptanan "Human Imminodeficiency virus'
(HIV)’i pozitif olarak saptanmigtir. Bu nedenle, Castleman hastalifinin histopa-
tolojik dzelliklerini tagiyan biitiin lenfodenopati olgularinda dzellikle multisentrik
ve sistemik belirtiler varsa Human Immunodeficiency Virus igin serolojik testle-
rin uygulanmasim ve dikkatli bir anamnez alinmasini énermigtir®.

Lokalize Castleman hastaliginda hastalarin  yaglari  2-28 arasinda
degismekte olup, ortalama yag 23’diir. % 70’inin 30 yagin altinda oldugu bilin-
mektedir. Soliter olgularin % 70’i mediastende lokalizedir’. En sik én ve arka
mediasten, daha sonra pulmoner hilustadir. Mediasten diginda boyun (6zellikle
on trigon), abdomen (mezenter ve retroperitoneal doku), axiller ve inguinal bol-
geler gelmektedir. Ayrica timus, larenks, vulva, akciger, perikard ve leptome-
ninkste ekstranodal tutulumlarimin oldugu da bildirilmigtir?*,

Soliter olgularda kitle genellikle asemptomatiktir ve komsu yapilar iize-
rine baz: belirtileri verinceye kadar farkedilmez. Rutin radyogramlarda tesadii-
fen kargilagilr. Ancak bazi olgularda hafif ates, gece terlemesi, gdgiis agrisi, hal-
sizlik gibi nonspesifik yakinmalar1 bulunulabilir®. CT’de solid, komsu organlara
invazyonu olmayan bazen kalsifiye kitle goriintiisii vardir®,
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Makroskopik gorintiisii ortalama 6 ¢cm gapta (bazen 16 cm ye kadar
ulasabilen), kapsiille iyi sinirlanmug, kesit yiizeyi nekroz ve kistik degisiklik gos-
termeyen, bazen kalsifiye olabilen solid bir kitle geklindedir?469,

Histopatolojik goriintiisii ok tipiktir. Hyalen vaskiiler tipte en belirgin
ozellik lenfoid dokuda, gok sayida kan damar: bulunmasidir, Damarlar follikiille-
rin iginde ve aralarinda, duvarlar: kahu, seliler ve hyalinizedir. Her lenfoid foli-
kiil bir veya daha fazla damar icerir. Damarlar konsantrik sekilde dizilmis lenfo-
sitlerle cevrilmistir. Folikiil sayilan ve yakinhklan degismekle birlikte boyutlar:
basit reaktif hiperplazidekilerden genellikle daha kiigiiktiir. Germinal merkezler
ve isi:jni'lzoidler ¢ok ender olarak yer yer izlenebilir, genellikle de kaybolmuslar-
chr -,

Plazma hiicreli tipinde hiperplastik folikilller ve bunlarin arasinda bol
plazma hiicresi bulunmaktadir’. Her iki tipin 6zelliklerini tasiyan intermedier
tipler de saptanm1§ur2.

Bu histopatolojik goriintileri ile hyalen vaskiiler tip, basit reaktif hiper-
plaziden, plazma hiicreli tip lenfoplazmositik lenfomadan ayirtedilmelidir. Birin-
cide normal lenf nodiilii yapisinin 6zellikle siniislerin yoklugu, ikincide hiicreler-
de atipinin bulunmayis1 ayiric1 taida yardimer olur®,

Castleman hastalifinda olgulama % 90’1 soliter, % 10’u sistemiktir. Hyalen
vaskiiler tipte sistemik bulgular genellikle gorillemez. Daha ¢ok plazma hiicreli
tipi sistemik bulgularda bir aradadur. Sistemik seklinde multisentrik tutulumdan
basgka ates, tericme, anemi, lokositoz, trombositoz, hiperglobiilinemi, hipoalbu-
minemi kemik iliginde bol plazma hiicresi, splenomegali bulunmaktadir23, Ay-
rica sistemik olgularda kaposi sarkomu, ekstromediiller plazmositoma ve immii-
noblastik lenfosarkoma gelistigi saptanmugtir! 24, Sistemik olgularn bir kisminda
amiloidoz, nefrotik sendrom ve pulmoner komplikasyonlarla yagamlarim yitir-
mektedirl?,

Hem soliter, hem de sistemik Castleman hastalifn cerrahi girigimle kitle-
nin gikarilmas: ile tedavi edilir’?8, Sistemik bulgularda kitlenin gikarilmasindan
sonra kaybolmaktadir!. Ayrica soliter lezyonlarda radyoterapinin, sistemik olgu-
larda kortikoterapi ve sistemik kemoterapinin faydali oldugunu bildiren yayinlar
meveuttur?,

SONUC

Castleman hastalif, tammlandif giinden bu yana gogu aragtiricinin ilgisini
¢ekerek her yoniiyle daha detayh bir gekilde aragtinlmig ve hédld aragtinlmakta
olan ender bir hastabktir. Etyopatogenezi heniiz bilinmemekle birlikte ¢ok iyi ta-
mmlanmus, kendine 6zgii histopatolojik bir goriintiisii vardir. Bu nedenle kesin
tanis1 sadece histopatolojik olarak konulmaktadir. Bizim olgumuz bu hastalifin
akcigerde yerlesen, soliter, hyalen vaskiller tipine drnek teskil etmektedir. Isik
mikroskobu altinda inceledifimiz histopatolojik goriintiisii bu tipin tum ozellik-
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lerini tagimakta olup, farkh olarak kaynaklarda tamimlanmayan kitlenin santra-
linde ekstravaskiiler genig hyalinizasyon alani igermektedir. Bu nedenle olgumu-
zun seyrek gorillen bu hastaligin vaskiller hyalen tipine uygun, fakat lokalizasyo-
nu ve santraldeki yaygin hyalinizasyonu ile ilging oldugu kamsina vardik.
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