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OZET: Bu yazida, anjiofollikiiler lenf ddgimi hiperplazisi (Castleman hastalidi) olan bir hasta bildirildi. 32 yagindaki kadin hasta 6 aydir mevcut olan ates, halsizlik ve terle-
me gibi sistemik semptomlan nedeni ile kiinigimize yatinidi. Laboratuar tetkikleri ile refrakter demir eksikligi anemisi ve yiiksek eritrosit sedimantasyon hizi tespit
edildi. Bilgisayarli tomografik tetkikler ile retroperitoneal kitle gdsterildi. Eksploratris laparatomi yapildi ve kitle total olarak gikanidi. Histopatolojik tetkik sonuglari
plazma hiicreli anjiofollikdler lenf diigiimd hiperplazisi oldugunu ortaya koydu. Cerrahi girisimden sonra hastanin klinik ve laboratuar bulgulan tamamen diizeldi.

SUMMARY: A case of angiofollicular lymph node hyperplasia (Castleman's disease). In this report, a patient with angiofollicular lymph node hyperplasia (Castleman's di-
sease) described. A 32 year old female admitted to the hospital with a 6 months history of systemic symptoms as fever, malaise and sweats. Laboratory studies re-
vealed refractory iron deficiency anemia and an elevated eritrocyte sedimantation rate. Computed tomograpy scan showed retroperitoneal masses. Exploratris lapa-
ratomy performed and retroperitoneal masses removed totally. The results of histopathological study showed angiofollicular lymph node hyperplasia, plasma cell va-
riant. After surgery, the patient clinically improved and laboratory values became entirely normal.

GIRIS

Anijiofolliktler lenf digim hiperplazisi (Castleman has-
tali@) etyolojisi bilinmeyen ve genig sistemik semptom
spektrumu clan bir hastaliktir (1,4,5). llk kez 1956'da Cast-
leman ve arkadaslan tarafindan timomaya benzer mediasti-
nal kitleleri olan 13 vakalik bir seri bildirilmistir (2,4). Daha
sonra mediastinal yerlesim diginda gesitli nodal ve ekstra-
nodal yerlesim gosteren vakalar oldugu tespit edilmistir (4).
Hastalarin gogu asemptomatik oldugu igin benign kabul edi-
len bir durumdur (4,6).

Klinik ve patolojik bulgularina gore, sik gorilen hyalin
vaskiler tip ve daha az goérilen plazma hicreli tip halinde
iki grup olarak siniflandirilabilir. ilki cogu kez asemptomatik
bir kitle olarak tesadiifen tespit edilirken, ikincisi ates, ane-
mi, bilyime ve gelisme geriligi gibi sistemik semptomlaria
kendini gosterir (3,4).

Bu yazida Castleman hastaligi tespit edilen bir kadin
hastanin klinik ve laboratuar bulgulari degerlendirildi, klinik
seyri ozetlendi.

VAKA

32 yasinda, kadin hasta Ekim 1988'de halsizlik, gabuk
yorulma, terleme, ates sikayetleri ile klinigimize bagvurdu.
Sikayetlerinin 6 aydir mevcut oldugunu ifade eden hastanin
2 aylik oral demir tedavisine cevap vermeyen anemisi oldu-
gu 6grenildi. Soluk gériinim diginda fizik muayene bulgular
normal bulundu. Laboratuar tetkiklerinde eritrosit sediman-
tasyon hizi: 98 mm/st, Hb: 6.8 g/dl, Hect: % 21, I6kosit%
6620/mm3, trombosit: 680000/mm3, periferik formiilde par-
cali % 56, lenfosit % 34, eozinofil % 2, monosit % 8, anizo-
sitoz, mikrositoz, hipokromi, poikilositoz saptandi. MCV:
40 fl, MCH: 15.8 pg, retikiilosit: % 0.5, serum demiri: 10
mikrogram/dl, total demir baglama kapasitesi: 245 mikrog-
ram/dl, kemik iligi: hiicreden zengin, megakaryosit bol, M/
E, 60/9, atipik hicre (-), direkt Coombs testi (-), rutin idrar
tetkiki normal, fibrinojen: 954 mg/dl, total protein: 7.6 g/dl,
albiimin: 3 g/dl, protein elektroforezinde poliklonal gamopa-
ti saptandi. Akciger grafisi, eklem grafileri, mide-duodenum
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radyolojik tetkiki normal, hemoglobin elektroforezi normal,
ferritin 10 ng/ml (normali 11-120), kemik iliginde demir boya-
si (-), kreatinin: 0.8 mg/dl, LDH: 95'G olarak bulundu.

1 aylik oral demir tedavisi uygulanan hastada bu tedavi-
ye cevap alinamayinca parenteral demir tedavisine gegildi.
7. gunde retikilosit krizi (% 7.1) oldu. Hct, tedavinin 22. gu-
niinde % 30'a kadar ylkseldi, ancak hastanin sedimantas-
yonu takip sirasinda 100 mm/st civarinda seyretti. Bu ara-
da tetkikleri strdirilen hastanin batin ultrasonogrofik tetki-
kinde ve batin bilgisayarl tomografik tetkikinde batin iginde
1 ve 5 cm. gapinda 2 adet paraaortik lenfadenomegali oldu-
gu saptandi.

Hastaya lenfoma 6n tanisi ile eksploratris laparatomi
yapildi. Porta hepatise komsuluk gdsteren 5x5 cm. ¢apinda
paket yapmis ve sag paraaortik 2x2 cm. gapinda lenfade-
nomegali saptanarak her ikisi de total olarak¢ ikanldi, bu
arada karaciger biopsisi yapildi. Histopatolojik tetkik sonu-
cu karacigerde periportal mononikleer hicre infiltrasyonu,
ganglionlarda anijiofollikiler hiperplazi olarak degerlendiril-
di. Mevcut hastaligin plazma hiicreli tipe uygunluk gdsterdi-
gi belirlendi (Resim 1 ve 2).

Laparatomiden 1 ay sonra sikayeti kalmayan hastanin
yapilan tetkiklerinde Hb: 12.8 g/dl, Hct: % 40, sedimantas-
yon: 22 mm/st, MCV: 70 fl olarak bulundu. Sikayetsiz izle-
nen hasta 1 yil sonra normal bir dogum yapti. Hastamiz 4
yildir sikayetsiz olaraki zlenmekte olup, laboratuar tetkikle-
ri normal sinirlar iginde seyretmektedir.

TARTISMA

Anjiofollikiler lenf digumi hiperplazisi ilk kez 1954 ve
1956'da timomaya benzer lokalize mediastinal lenf dGgami
hiperplazisi adi altinda Castleman ve arkadaslar tarafindan
bildirilmigtir (1,2,4,5) Daha sonra Keller ve arkadaslar tara-
findan hyalin vaskiler tip ve plazma hicreli tip seklinde iki
klinikopatolojik sekli tamimlanmigtir (2,5,7). Hyalin vaski' 'r
tip daha sik oranda (% 91) gérilir, mikroskopik olarak belir-
gin vaskiler proliferasyon ve hyalin...asyon ile karakterize-
dir. Plazma hicreli tip daha az (% 9) oranda goriilir, vaski-
ler proliferasyonun daha az oldugu bu tipte interfolikller
alanlarda olgun plazma hicreleri yer almaktadir (3,5,7).
Hyalin vaskdler tipin % 30'unda histopatolojik olarak plaz-
ma hicreli tipin bazi 6zelliklerini tagiyan kigik alanlar gori-
lebilir. Bu grup mikst tip olarak da adlandirilabilir (5,6). Para-
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rina yol agabilir. 2. klinik tablo
ise ates, anemi, kilo kaybi ve hi-
pergamaglobulinemi ile birlikte-
dir. Anemi hipokrom, mikrositer
olup, serum demiri disik bulu-
nur. Demir tedavisine iyi cevap
alinmaz. Eritrosit sedimantas-
yon hizinda artig, trombositoz,
hipergamaglobulinemi sik bildiri-
len bulgulardir. Amiloidoz, nefro-
tik sendrom, trombositopeni,
myastenia gravis, periferik no-
ropati, eroziv stomatit ve kera-
tit, trombotik trombositopenik
purpura ve myelofibroz gibi kli-
nik tablolarin da hastaliga eslik
ettigi bildirilmistir (2,5). Hasta-
mizda da ilave olarak trombosi-
toz mevcuttu. Oral demir tedavi-
si-ile anemi dizeltilemedi, pa-
renteral demir tedavisine ise
kismen cevap alindi.

Bardwick ve arkadaslan bu
hastalikta gorilen polinéropatili
plazma hiicre diskrazisi, orga-
nomegali, endokrinopati, M pro-

Resim 1: Ortasinda endoteli prolifere damar cevresinde konsantrik dizilim tein ve deri degisikliklerini bir kli-
gosteren lenfoid hiicreler (H+E) (310 kez biiyiitiilmiistiir). nik antite (POEMS) olarak orta-
ya koymuslardir {2).

fin kesitlerden hazirlanan lenfoid hiicrelerin immunolojik ka- 1981'de Garcia-San Miguel ve arkadaslan mikst tip
rakteri, sitoplazmik IgG olusturan hiicrelerin poliklonal bir Castleman hastaligi olan bir hastada dalak ve timéral kitle-
popilasyonu géstermesidir. IgG hem interfolikiiler alanda, de (1), 1982'de Bonneau plazma hiicreli Castleman hastali-
hem de bazen atipik folikliler merkezlerdeki plazma hiicre- g1 olan bir hastada karaciger, dalak ve timéral kitlede ami-
leri iginde yer alir (3). loid biriktigini gdstermislerdir (1). Tamor ¢ikarilinca amiloid

Ates, anemi ve hipergamaglobulinemi gibi sistemik bul- geriledigi icin amiloidoz bu hastaliga baglanmistir (1). Has-

gular daha ¢ok plazma hicreli ti-
pe eslik eder (1,2). Hastamizda
da bu bulgulann varoldugu goz-
lendi.

Castleman hastaligi genellik-
le selim bir seyir gdsterdigi igin
daha gok bir reaktif lezyon ola-
rak kabul edilir (1,3,5,6). Ancak
bazi vakalarda lezyonlarin ma-
lign potansiyeli oldugu distnil-
mektedir (1).

Castleman hastaliginin klinik
ve patolojik spektrumu ¢ok ge-
nistir (1,3). Sedimantasyon hi-
zinda artig, anemi, serum demir
dizeyinde dusuklik, hiperga-
maglobulinemi, ¢gocuk hastalar-
da bliyiime gecikmesi oldugu bil-
dirilmigtir (1). Hastamizda da an-
emi, yliksek sedimantasyon hi-
zi, serum demir duzeyinde
disuklik, hipergamaglobulinemi
saptanmisgtir.

Klinik tablo genellikle iki se-
kilde olabilir. 1. grupta hastalarin
blyik kismi yer almaktadir. Bu
hastalarda tesadifen asempto-
matik bir mediastinal kitle radyo-
lojik olarak tespit edilmektedir. \Resim 2: Ayni yapinin giimiisleme yontemi ile goriiniimii (310 kez
Bu kitle nadiren basi semptomla- ‘biyiitiillmiigtiir).
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tamizda amiloidoz distindirecek klinik ve laboratuar bulgu-
su mevcut degildi.

Castleman hastaligi cocuklarda nadir gérilir. Pediatrik
hasta grubunda niks bildirilmemistir (5).

Castleman hastaliginda kemik iliginde disfonksiyon
meydana getiren mekanizma kesin olarak bilinmemektedir.
Burgert ve arkadaslari bu hastalarda bir antieritropoetik
faktdrin varoldugunu gostermislerdir, ancak bu faktér kim-
yasal olarak identifiye edilememistir (2). Belki de Harris ve
arkadaslan tarafindan bildirildigi gibi, plazmositoid T hiicre-
lerinin varhigi bu hipotetik maddenin salinimi ile ilgili olabilir
(2).

Hyalin vaskiiler tipte damarlanmanin artmig olmasi ne-
deni ile lezyon bilgisayarlr tomografik tetkikte iyi géralir (5).

Castleman hastaliginda prognozu belirleyen kesin labo-
ratuar testleri olmadigi igin uygun tedavi yaklagimini tayin
etmek zordur (4). Bu hastalikta akut faz proteinlerinde bir
artis saptanmistir. Akut faz proteinlerinin biosentezini di-
zenleyen interleukin 6'nin serum diizeyi ile klinik semptom-
lar arasinda yakin bir iligki vardir (7).

Castleman hastaliginda lenf digima biyimesi, lenfoid
sistemin malign timdrlerine benzeyebilir. Bu nedenle hem
tam hem de tedavi amaciyla bu ganglionlarin cerrahi rezek-
siyonu gerekmektedir (3,5,6). Anormal ganglionlar gikarildi-
g1 zaman genellikle semptomlar tamamen diizelir (3,5).
Hyalin vaskiiler tipte damarlanma artmig oldugu igin cerrahi
girisim sirasinda kanama riski gézéniinde tutulmalidir. Plaz-
ma hucreli tip daha az damarlidir (5).

Tedavi i¢in tam rezeksiyon gereklidir, ancak hayati or-
ganlara komsuluk nedeni ile bazen yapilamayabilir (5).
Semptomatik, ¢cikarilamayan bir lezyon varsa uygun gori-
len tedavi sekli radyoterapidir (6). Bu hastalikta radyotera-
pinin basarisi sinirhdir. Ancak hem lokalize, hem de muilti-

sentrik hastaligi olan eriskinlerde radyoterapi ie iyi cevaplar
elde edildigi bildiriimektedir (4).

Steroid tedavi sinirli bir basari sansi ile bazi erigkin has-
talarda kullanilabilir (4).

Hastamizda tani amaci ile yapilan eksploratris laparato-
mide lezyonlarin total gikariimasini takiben tam remisyon
saglanmistir. Bu nedenle lenfoid bir malignite distinilerek
eksploratris laparatomiye verilen hastalarda mimkin ola-
bildigi kadar tam rezeksiyon yapilmasi gerekmektedir. Boy-
lece Castleman hastaligi tanisi konabilecek hastalar igin
ayni zamanda tedavi girigimi de yapilmis olacaktir.
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