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Hyalen Vascular Castleman Disease in Neck: A Case Report
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OZET

Castleman Hastalig1 (anjiofolikiiler lenf nodu hiperplazisi), benign karakterde, etiyolojisi bilinmeyen, nadir goriilen bir hastaliktir. Genellikle mediastinel
lenfodenopati ile kendini gosterir, nadiren diger lenf nodu gruplarini da tutulabilir. Boyunda yerlesimi %10'dan daha az bir orandadir. Castleman hastali-
gmin lenfomadan ayirici tanisinin yapilmasi énemlidir. Farklr histolojik tipleri bulunan Castleman hastaliginin tedavisi klinik yerlesimine gére degismek-
tedir ve multisentrik vakalarin mortalite ile sonuglanabilecegi unutulmamalidir. Kirkyedi yasinda erkek hasta klinigimize boynun sag tarafinda multilobiile
dev kitle ile bagvurdu. Yaklasik 3 yildir olan boyun kitlesi son zamanlarda hizli bitylime gostermesi iizerine doktora basvurdugunu belirten hastanin klinik
ve radyolojik incelemesi lenfoma ile uyumluydu. Yapilan ince igne aspirasyon sitoloji sonucunun benign lenfoid hiperplazi olmasi nedeniyle lenf nodu bi-
yopsisi planlandi. Kitle posterior ve lateral boyun planlarini tutmus konglomere lenfadenopati olarak izlendi. Patolojik inceleme ile hiyalen vaskiiler Cast-
leman hastaligi tanis1 konan hastanin sistemik taramalarinda ek patolojisi yoktu. Boyun kitleleri ayirici tanisinda benign ancak davranist malign olabilen
Castleman hastaliginin mutlaka hatirlanmasi gerektigi diistincesi ile bu vaka tedavisi ve literatiir esliginde sunulmustur.
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ABSTRACT

Castleman disease (angiofollicular lymph node hyperplasia) is an uncommon benign lymphoproliferative disease with unknown etiology. It is most com-
monly seen in the mediastinum. It is an uncommon cause of a neck mass; the disease was located in the neck in only 10% of the cases reported in the li-
terature. It must be evaluated for misdiagnosis with lymphoma. It has different histologic subtypes in which the treatment varies; it must be remembered
that multicentric cases can be mortal. A definitive diagnosis necessitates tissue biopsy. We present a case of a 47-year-old man who admitted with a huge
multilobulated swelling in the right side of his neck. The mass showed a rapid growth in 3 years. The patient's clinical and radiological examination was
compatible with lymphoma. Since the result of fine needle aspiration cytology was benign lymphoid hyperplasia, an open lymph node biopsy was sche-
duled. The mass occupied both posterior and lateral neck planes. The subsequent pathologic diagnosis was hyaline vascular Castleman's disease. The pa-
tient did not have any systemic pathology. In the differential diagnosis of neck masses, which are benign lesions but have a malignant behavior, the
Castleman disease must always be remembered; therefore we presented this case with accompanying literature.
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GiRiS

njiofolikiiler lenf nodu hiperplazisi, mediasten
Alenf nodu tiimori, lenfoid hamartom, benign

lenfoma, follikiiler lenforetikiiloma ve dev lenf
nodu hiperplazisi olarak da adlandirilan Castleman has-
talig1 ilk olarak 1956 yilinda, germinal merkez ve ka-
piller proliferasyon iceren mediasten lenf nodu
hiperplazisi olarak tanimlanmigtir.! Etiyolojisi tam ola-
rak bilinmemekle birlikte enfeksiyona hiperplastik ce-
vap ve hamartomatdz lenfoid orijin suglanmigtir.> Tani
histolojik olarak konur.? Histolojik olarak atipik lenfop-
roliferatif hastaliklar igerisinde siniflanir ve hiyalen vas-
kiiler, plazma hiicreli ve mikst olmak {izere {ii¢
histopatolojik tipi,* lokalize ve sistemik olarak iki kli-
nik tipi tarif edilmistir.’ En sik olarak mediastinumda,
ikinci siklikta boyunda bulunmasina ragmen karin, ak-
silla, inguinal bolge ve diger lenf nodu bolgelerinde de
bulunabilir. Hastaligin klinik belirtileri ve tedavi sekli
lokalize veya sistemik olma durumuna gore degisir. Lo-
kalize formu daha iyi seyirli iken sistemik formlar 61-
diiriicii olabilir. Histolojik olarak benign olmasina
ragmen malign davranisi olabilen ve mortalite ile so-
nuglanabilen Castleman hastaligi boyun kitleleri ayirict
tanisinda unutulmamalidir.

Yazimizda kendini boyunda soliter multilobule dev
kitle olarak gosteren hiyalen vaskiiler tip Castleman has-
talig1 tanistyla tedavi edilen olgu literatur esliginde su-
nuldu.

OLGU SUNUMU

47 yasindaki erkek hastada 3 yildir boynun sag ta-
rafinda iyilesmeyen kitle sikayeti ile bagsvurdu. Muaye-
nesinde boyun sag 6n ve arka zincir boyunca uzanan,
palpasyonla mobil, lastik kivaminda multilobule dev
kitle mevcuttu. Diger fizik muayene bulgulart normaldi.
Aile dykiisii ve 6z gegmisi ozellik tasimiyordu. Tam
kan, periferik yayma, rutin biyokimya, eritrosit sedi-
mantasyon hizi, kanama-pihtilasma zamani, tiiberkiiloz
deri testi, immiinolojik testleri, tiroid fonksiyon testleri
normal sinirlarda olarak degerlendirildi. Boyun ultraso-
nografisinde (USG) sag servikal 6n zincirde en biiytigi
63x40 mm olan, sag supraklavikular 16kalizasyonda ise
18x14 mm boyutlarinda hipoekoik, solid multiple lenf
nodlart mevcuttu. Boyun bilgisayarli tomografisinde
(BT) de sag servikal zincirde ve submandibuler bdlge-
de en biiyiigii 5x4 cm olan multiple LAP izlenmistir
(Resim 1). Daha 6nce dis merkezde yapilan ince igne

Resim 1. Preoperatif boyun BT.

aspirasyon biyopsileri reaktif lenfoid hiperplazi olarak
gelen hastaya sag posterolateral boyun diseksiyonu ya-
pild1. Kitlenin tam rezeksiyonu sonrasi yapilan histopa-
tolojik incelemede hiyalen vaskiiler Castleman hastaligi
tanis1 kondu (Resim 2,3,4). Patoloji preperatlarinda len-
foid doku i¢inde dev folikiillerin goriilmesi, vaskiiler
proliferasyon ve hyalinizasyonun izlenmesi ve interfo-
likiiler plazma hiicrelerinin goriilmesi Castleman hasta-
lig1 ile uyumlu olarak degerlendirildi. Postoperatif
doneminde herhangi bir komplikasyon olugmadi. Diger
viicut bolgeleri sistemik Castleman hastalig1 agisindan
toraks BT ve Abdominal USG ile tarandi ve patolojik
goriiniimde lenf nodunun olmadig1 gézlendi. Kontrol
boyun BT incelemesinde (Resim 5) herhangi bir kitle
lezyonu olmayan hasta 2 yildir hastaliksiz takip edil-
mektedir.

Resim 2. Lenfoid dokuda dev folikiiller (Hematoksilen-Eozin)x100.
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Resim 3. Vaskiler proliferasyon ve hiyalinizasyon (Hematoksilen-
Eozin)x200.

TARTISMA

Hastalik ilk olarak 1956 yilinda Castleman ta-
rafindan timomaya benzeyen, lokalize mediastinal
lenf nodu hiperplazisi ismiyle tanimlanmistir.! Gan-
gopadhyay ve ark.® arastirmalarinda mediastinal tu-
tulumu %71 ile en sik, boyun tutulumunu %14 ile
ikinei siklikta oldugunu bildirmislerdir. Bas boyun
bolgesindeki Castleman hastaliginin biiyiik gogunlu-
gu hiyalen vaskiiler tiptir ve genelde laterale yerle-
sir.” Bas boyun bdlgesinde lenfoid dokular diginda
tiikiiriik bezleri, larinks, damak, parafaringeal bolge
de tutulum olabilir.” Olgumuzda da lezyon servikal
bolgede lateral yerlesimli izole kitle seklinde ve pa-
tolojik olarak hiyalen vaskiiler tip Castleman hasta-
l1g1 idi.

Her yasta vaka bildirilmis olan Castleman hastali-
gmin etyoloji tam olarak bilinmemektedir.® Enfeksiyon,
enflamatuar reaksiyon ve hamartomat6z gelisim suglan-
makta ve insan Herpes Virus-8 in lenfoid dokularda en-
flamatuar olay1 tetikleyerek rol alabilecegi de
diisiiniilmektedir.’ Interlokin-6’nmn (IL-6) hastaligin
olusmasinda sorumlu oldugu ve anti IL-6 antikor teda-
visinin basarili oldugu rapor edilmistir.*

Resim 4. interfolikiiler plazma hiicreleri (Hematoksilen-Eozin)x400.

Resim 5. Postoperatif boyun BT.
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Sistemik lupus, Behget hastaligi gibi otoimmiin
hastaliklarla ve Kaposi sarkomu, lenfoma gibi maligni-
telerle birlikteligi gosterilmistir.!® Hastaligin klinik sek-
li lokalize veya sistemik olma durumuna gore
degismektedir. Lokalize formlar genelde gen¢ ve sag-
likl1 hastalarda goriiliir ve ¢evre dokularda yaptigi basi-
ya bagli semptomlar olusturur ya da tek basina boyun
kitlesi seklinde bulgu verir. Sistemik hastalikta anemi,
artmis eritrosit sedimantasyon hizi, poliklonal hiperga-
maglobulinemi, hipoalbuminemi ve trombositopeni go-
rilebilir. Klinik tabloya ates, asteni, kilo kaybi, yaygin
lenfadenopati, hepatosplenomegali, periferik 6dem, re-
nal fonksiyon kayb1, polindropati eklenebilir.!! Bizim
olgumuzda temel yakinma boyunda kitleydi. Sistemik
semptomlart yoktu. Laboratuar bulgulart normaldi.

Hiyalen vaskiiler tip tim Castleman olgularmin
%90’1n1 olusturur ve bu patoloji genellikle lokalize has-
talik olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Bag boyun bdlge-
sindeki Castleman hastaliginin da biiyiik ¢cogunlugu

hiyalen vaskiiler tiptir. Hiyalen vaskiiler tipte klinik ge-
nellikle asemptomatik kitle seklindedir. Ates, asteni, ki-
lo kaybi, noropati gibi semptomlarla ortaya ¢ikan
multisentrik tip %90 plazma hiicreli Castleman hastali-
gidir. Lokalize Castleman hastaliginin tedavisi kitlenin
tam olarak ¢ikarilmasidir. Bu sekilde ¢ikarilan lezyon-
larin uzun siireli takiplerinde rekiirrens olmadig1 goz-
lenmistir.> Niks kitlenin tam ¢ikarilamamasina bagl
olusabilir. 1ki yillik takipte olgumuzda niiks gdzlenme-
di. Sistemik hastalikta tam bir tedavi yoktur. Steroid te-
davisi, immiinsupresif tedavi, kemoterapi ve radyoterapi
kullanilmasina ragmen etkinligi gosterilmis kesin bir te-
davi yontemi tarif edilmemistir.*

Sonug olarak Castleman hastalig1 nadir goriilmesi-
ne ragmen bas boyun kitlelerinin ayirici tanisinda diisii-
niilmelidir. Clinkii lokalize formlar cerrahi eksizyonla
basariyla tedavi edilmesine ragmen multisentrik formla-
rin mortalitesi eslik eden lenfoma, Kaposi sarkomu gi-
bi malignitelere bagli olarak yiiksek olabilir.
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