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Ozet Abstract

Boyun kitlelerinin nadir bir nedeni olan Castleman
hastaligt (CH), klinik, laboratuvar ve goriintiileme
bulgularina hakim olunsa bile tanisi zor konulan bir
hastaliktir. Bu olgu sunumunda, schwannomaya benzeyen
Castleman hastalig1 olan bir hastay1 sunduk. 38 yasinda
kadin hasta, boynun sag tarafinda kitle nedeniyle

basvurdu. Fizik muayenesinde sag supraklavikiiler
bolgede palpabl kitle saptandi. BT ve MR
goriintiilemelerinde  supraklavikiiler — bolgeden  {ist

mediastene uzanan, vaskiiler yapilar1 genigleten, lobiile,
kontrast tutan, difiizyon kisith kitle lezyonu goriildii.
Schwannoma ©On tamsiyla Kkitle eksizyonu yapildi.
Histopatolojik inceleme sonucu hiyalin vaskiiler tip CH
olarak bildirildi. Alt1 aylik takipte niiks izlenmedi. Boyun
kitlelerinin ayirici tanisinda CH diisiiniilmelidir.

Castleman disease (CD), which is a rare cause of neck
masses, is difficult to diagnose even when clinical
findings, laboratory and imaging findings are
mastered. In this case, we presented a patient with
Castleman disease resembling a schwannoma. A
38-year-old female patient applied due to a mass on
the right side of the neck. Physical examination
revealed a palpable mass in the right supraclavicular
region. CT and MR imaging revealed a lobulated,
contrast-enhancing, diffusion-restricted mass lesion
extended from the supraclavicular region to the upper
mediastinum, expanding the vascular structures. Mass
excision was performed with the preliminary diagnosis
of schwannoma. The histopathological examination
was reported as hyaline vascular type CD. No

recurrence was observed during six months follow-up.
CD should be considered in the differential diagnosis
of neck masses.

Anahtar Kkelimeler: Castleman hastaligi, boyunda kitle Keywords: Castleman disease, neck mass
schwannoma schwannoma
Giris

Castleman hastaligt B lenfositlerin ve plazma hiicrelerinin proliferasyonuna neden olan bozulmus immiin
regiilasyonun bir sonucu olarak ortaya cikmaktadir [1,3,4]. Unilokiile ve multilokiile olmak iizere iki alt tipi
mevcuttur [3,4]. Unilokiile form genellikle asemptomatiktir. Lokalize, yavas biiyiiyebilen soliter bir kitle olarak
bulgu verebilir. Multilokiile form birden fazla bdlgeyi tutabilen ve B semptomlarinin (ates, istemsiz kilo kaybu,
gece terlemesi) da goriilebildigi bir tabloyla karsimiza ¢ikar [1,3].

Herhangi bir cinsiyet veya 1k istiinliigii belirtilmemigtir [2,5]. Genellikle 30 yas altinda gelisir [1,4]. Vakalarin
%60'dan fazlas1 mediastende goriiliir. Bag ve boyun, %14 oranla en sik tutulan ikinci bdlgedir. Bunlarin yaklagik
%85'1 boyunda bulunur ve genellikle sternokleidomastoid (SKM) kasinin altinda goriiliir [1,6,7,9,10].Castleman
hastaligi tanisi lenfadenopati yapan diger sebeplerin ekartasyonu ve lenf nodu biyopsisinde hastaligin spesifik
bulgularin varligi ile konulmaktadir [1,3,5].Castleman hastaliginin tedavisi kitlenin cerrahi olarak ¢ikartilmasidir.
Unilokiile formda %95 ‘in iizerinde sagkalim mevcuttur [2]. Multilokiile tutulumun oldugu vakalarda ilave
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tedaviler gerekir.

Bu olgu sunumunda schwannoma ile karigan bir CH olgusunu sunmay1 amagladik.

Olgu Sunumu

Otuz sekiz yasinda kadin hasta klini§imize boynunun sag tarafinda 8 aydir olan ve gittik¢e biiyiiyen kitle sikayeti
ile bagvurdu. Hastamin fizik muayenesinde sag supraklavikuler bolgede mobil, sert kivamlh kitle palpe edildi.
Hastanin endoskopik muayenesinde nazofarenksi ve larengeal yapilar1 dogal goriiniimdeydi. Diger KBB sistem
muayeneleri dogal olarak degerlendirildi. Laboratuar bulgular1 hemoglobin diisiikliigii (hgb: 10.1 g/dL) disinda
normaldi. Kontrastli bilgisayarli tomografide lezyonun sag supraklavikuler bolgeden iist mediastene uzandigi,
karotis arter ve juguler veni ekspanse ettigi goriildii. (Sekil 1).

Ok kitleyi gostermektedir.

Kontrasth magnetik rezonans goriintiilemede ise tomografiye ek olarak kitlenin lobiile formda oldugu, kontrast
tuttugu ve difiizyonda kisithilik gosterdigi goriildii (Sekil 2).

Sekil 2 : Ust mediastinal alandan retrotrakeal alana uzanan lobiile kontiirlii kitle lezyon. Sol, aksiyal MRG kesit.
Sag, koronal MRG kesit.

Schwannom 6n tanist ile hastaya kitle eksizyonu yapildi (Sekil 3). Postoperatif herhangi bir komplikasyon olmadi.
Kitlenin postoperatif histopatolojisi hyalen vaskiiler tip Castleman hastalig1 olarak raporlandi.Hastanin 6 aylik
takibinde rekiirrens saptanmadi.
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Sekil 3 : Ust mediastinal alandan retrotrakeal alana uzanan lobiile kontiirlii kitle lezyon. Sol, aksiyal MRG kesit.
Sag, koronal MRG kesit.

Tartisma

Castleman hastalig1 nadir goriilen, klinik ve laboratuar bulgulariyla tanis1 net konulamayan, siiphe iizerine yapilacak
ileri tetkik ve patolojik incelemeler ile tanman bir hastaliktir [1,5]. Ik olarak 1956 yilinda Benjamin Castleman
tarafindan tanimlanmistir [2,5]. Herhangi bir cinsiyet veya irk iistiinliigii belirtilmemistir [2,5]. Yag araligi genig
olmasina ragmen, vakamizda oldugu gibi, genellikle 30 yag civarinda gelisir [1,4].

Etiyolojide enfeksiyon, immtin sistem bozuklugu, enflamatuvar reaksiyonlarin rol aldig: diisiiniilmekte olup halen
tam olarak aydinlatilmis degildir [3,8]. EBV, human herpes virus-8 ile interlokin-6 ve vasktiler endotelyal growth
faktor gibi sitokinler su¢lanan ajanlar arasindadir [3,8]. Hastamizda herhangi bir enfeksiyon, inflamasyon, immun
disregiilasyon mevcut degildi.

Vakalarin %60'indan fazlasi mediastende goriiliir; bag ve boyun %14 oranla en sik tutulan ikinci bolgedir
[1,6,7,9,10].Bunlarin yaklagik %85'i boyunda bulunur ve genellikle sternokleidomastoid kasin altinda goriiliir [6,7].
Gec fark edilen bazi hastalarda mediastene uzanan biiyiik kitlelere nadir de olsa rastlanabilir. Bizim olgumuzda ise
kitle literatiirden farkli olarak mediastende yer almamaktaydi, sag supraklavikuler bolgeden baglayip iist
mediastene uzanmakta ve schwannomu andirmakta idi.

Castleman hastaliginin klinik olarak lokalize ve sistemik formu vardir. Unilokiile form genellikle asemptomatiktir
ve olgumuzdaki gibi iyi huylu bir klinik seyir gosterir.[1,2,9,11]. Multilokiile form ise daha agresif seyirlidir.
Sikdyetler mevcut kitlenin ¢evre dokulara basi etkisine bagl olarak ortaya c¢ikar. Genellikle ates, kilo kaybi, gece
terlemesi, yaygin lenfadenopati ve hepatosplenomegali gibi nonspesifik semptomlar gortilmekle birlikte nadiren
POEMS sendromu (polindropati, organomegali, endokrinopati, monoklonal protein, cilt bulgular1) da gortlebilir
[3,7,9,10,11]. Olgumuzda unilokiile tutulum mevcuttu.

Hastalik histopatolojik olarak hiyalin vaskiiler tip, plazmasitik tip ve miks tip olarak simiflandirilir [3,10]. Hyalen
vaskiiler tip en yaygin olan tiptir ve folikiiler hiperplazi ile karakterizedir. Bizim olgumuz da hyalen vaskiiler tip
Castleman hastaligiydi. Plazmasitik tipte Russell cisimcikleri karakteristiktir. Miks tip diger iki alt tipin
birlikteliginin varyasyonlarini igerir[3,10,12]

Laboratuvar bulgularinda yiiksek CRP/ESR, anemi, trombositopeni/trombositoz, hipoalbiiminemi, bdbrek
fonksiyon bozuklugu veya proteiniiri, poliklonal hipergammaglobulinemi goriilebilir [1,2,3,4].Hastaya B
semptomlar1 (ates, kilo kaybi, gece terlemesi, yorgunluk), splenomegali/hepatomegali eslik edebilir. Olgumuzda
hepatomegali ile hemoglobin diisiikliigii varken diger laboratuar degerleri normaldi.

Radyolojik tetkikler nonspesifiktir ancak ayirici tanida 6nemlidir. Kwak ve ark.nin yaptig1 calisma, olgumuzdan
farkli olarak Castleman hastaliginin kontrastli BT taramasinda yogun kontrastlanma gosterebilen hipervaskiiler bir
lezyon olarak ortaya ciktigini belirtmigstir. Yine bu calismada kalsifikasyon ile santral nekrozun nadir goriilen
bulgular oldugu ifade edilmistir [13]. Zhou ve ark.nin yaptig1 calismaya gore Castleman kitlesi BT ile MRG'de
diisiik yogunluklu merkezi bir alan, fissiirlii ve radyal bir patern gosterir [14].MRG'de hedef isareti ve merkezi
diisiik yogunluklu alanin varligi ile karakterizedir [14]. Olgumuzda bu bulgulara rastlanmamustir.
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Castleman hastaligina spesifik klinik, biyokimyasal ya da radyolojik bulgular olmamasi nedeni ile kesin tani
histopatolojiye dayanir[1,3] ve lenf nodu boyutunda progresyon ile lenf nodu biyopsisinde spesifik bulgularin
olmasi gerekmektedir [1,2,4,5].

Ayirict tanida lenfoma, kaposi sarkom, folikiiler dendritik hiicre tiimérleri, paraneoplastik pemfigus, sklerozan
kolanjit/Kuttner tiimorii/retroperitoneal fibrozis/Mikulicz/ otoimmiin pankreatit gibi IgG4 iligkili hastaliklar,
norojenik tiimorler yer alir [2,5,6,7]. Castleman hastalig1 siklikla olgumuzda oldugu gibi bag boyun schwannomlar1
ile karigir. Boyunda tek basina bulunan, yavas biiyliyen kitle ile bulgu veren ve kitlenin boyutuna ve cevre anatomik
yapilara bast yapmasina baglh olarak farkli semptomlara yol acan schwannomdan ayirt etmede radyolojik
goriintiileme onemlidir. Nagano ve ark.lar1 schwannomun karakteristik goriintiileme bulgusunun, histolojik olarak
periferik miksomatoz ve merkezi kollajen6z dokuya karsilik gelen hedef isareti oldugu gostermistir [14]. Ayrica
bir kitleye giren ve ¢ikan bir sinirin tanimlanmasi, periferik sinir kilif1 tiimorii i¢in patognomoniktir [13]. Bu
bulgular Castleman hastaliginda yoktur.

Unikolule Castleman hastalifinda cerrahi ekzisyon kiir saglar. %95 ‘in {lizerinde sagkalim mevcuttur [2]. Bizim
olgumuzda cerrahi eksizyon sonrasi 6 aylik takipte rekiirrens saptanmamaistir. Multilokiile formda kemoterapi, kok
hiicre nakli, immunmodiilator ajanlar tedavi se¢enekleri arasindadir. Tocilizumab, siltuximab gibi anti IL-6 ajanlar;
gansiklovir, foskarnet ve sidofovir gibi HHVS i hedef alan antiviraller; rituksimab, talidomid, bortezomib, anakinra
gibi IL1 antagonistleri; interferon-alfa gibi immiinomodiilatdrler medikal tedavi segeneklerini olusturur [2,5,6,7].

Unilokiile tipte prognoz iyi olmasina ragmen;multilokiile tipte renal, pulmoner komplikasyonlar, septik olaylar ile
Kaposi sarkomu, non-Hodgkin lenfoma gelisim riskinin varligt prognozun koti olmasma yol agmaktadir
[5,7].Bizim olgumuzda hastanin gecirdigi tiip mide operasyonu laboratuar bulgularinin bir kisminda degisiklige yol
acmus olabilir. Anjiografide kitlede vaskiiler komponent goriilmesi iizerine, kitleden preoperatif biyopsi alinmadi.
Olgumuzun 6 aylik takibinde rekiirrens goriilmemistir. Jiang yaptig1 calismada takip ettigi 7 unilokiile Castleman
hastasinin cerrahi sonrasi 2-3 yillik donemde hic rekiirrensin olmadigini gostermistir [15,16].
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Sunum Bilgisi

Bu vaka 6rnegi daha 6nce Adana 21.Video Konferans’ta sozlii olarak sunulmustur.
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