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Castleman hastaligy, lenfoid dokunun benign proliferasyonu ile karakterize, nadir goriilen bir hastaliktir. Genellikle
geng eriskinlerde goriiliir ve asemptomatik seyreder. Hastaligin en yaygin yerlesimi mediasten olsa da retroperiton,
boyun, aksilla ve batinda da gorilebilir. Retroperiton yerlesimli kitlelerin ¢ogu maligndir. Klinik ve radyolojik
olarak Castleman hastaliginin malign timétlerden ayirict tanisinin zor olmast nedeniyle retroperitoneal kitlesi olan
olgularda akla gelmelidir. Stromadan zengin varyant, Castleman hastalhiginin yeni tanimlanan bir alt grubu olup
zaman zaman morfoimmunofenotipik Gzellikleri igsi hiicreli timétlerden ayirict  tanisinin - yapilmasint
gerektirmektedir. 45 yasinda retroperitoneal yerlesimli stromadan zengin varyant hyalen vaskiler tip Castleman
hastalig1 olgusu, bu lokalizasyonda az goriilmesi ve malign hastaliklarla karismast nedeniyle sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Castleman Hastaligi, Stromadan Zengin Hyalen Vaskiiler Tip, Retroperitoneal Timor

Stroma-Rich Variant of Castleman Disease Mimicking Retroperitoneal Malign Tumor: Case
Report

Castleman’s Disease is a rare entity which is characterized by the benign proliferation of lymphoid tissue.
Generally it is asymptomatic and seen in young adults. Mostly it is located in mediastinum but it can also be
seen at neck, axillary, intraabdominal and retroperitoneal locations. Most of the retroperitoneal masses are
malignant. Because of difficulty in differentiate benign Castleman’s Disease from malign tumors clinically and
radiologically, Castleman’s Disease should be remembered in differential diagnosis of retroperitoneal masses. The
stroma rich variant is a new subtype of Castleman’s disease and its morphoimmunophenotypical characteristics
make it necessary to be differentiated from spindle cell tumors. A 45 years old woman with stromal rich variant
hyaline vascular type of Castleman’s Disease with retroperitoneal location is reported due to its rare presence in
this localization and possibility of interference with malignant disease.
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Castleman hastaligt (CH), ilk kez 1956 yilinda
Castleman ve arkadaglari tarafindan "mediastende
timomayr andiran dev lenf digimi hiperplazisi"
seklinde tanimlanmis, nadir goériilen, etiyolojisi tam
olarak bilinmemekle birlikte immiin sistem bozuklugu
sorumlu tutulan lenfoproliferatif bir hastaliktir.!3 Bu
hastalik  ayrica dev  lenf nodu  hiperplazisi,
anjiofollikiiler lenf nodu hiperplazisi, lenf nodu
hamartomu ve follikilller lenforetikuloma olarak da

morfoimmunofenotipik &zellikleri ile igsi hucreli
tumotlerle karisabilmektedir.”-?

OLGU

45 yasinda kadin hasta dért aydir devam eden, son bir
aydir artan sirt ve gogus agrist, bulantt ve kusma
yakinmalari ile bagvurdu. Ultrasonografide (USG), sol
bébrek inferiorunda, sol psoas kasinin anteriorunda
yerlesim gosteren 77x61x38 mm Olcllerinde oval,

bilinir.! CH’nin hyalin vaskiler (HV) ve plazma

hicreli (PH) seklinde iki farkli patolojik tipi
tanimlanmisur.?  HV  tp daha stk gorilir;
asemptomatik  seyreder. En stk mediastende

gorilmekle birlikte retroperitoneal bélgede de nadiren
izlenmektedir.>¢ Stromadan zengin varyant HV tip

CH, klasik varyanta goére daha sik intraabdominal
lokalizasyonda bulunma egilimindedir ve
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duzgiin sinirh, kistik alanlar iceren hipoekojen solid
kitle saptandi. Eksofitik bébrek patolojisi ya da timér
siphesi  ile  yapilan  abdominal  bilgisayarl
tomografisinde (BT) sol bébrek alt pol komsulugunda
yaklastk 6 cm ¢apinda, iginde kistik nekroz alanlar
iceren homojen ve hafif kontrast tutulumu gésteren
solid kitle izlendi. Intestinal timér distinilen kitlenin
medialde sol psoas kast ile iliskisi nedeniyle invazyon
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suphesi bildirildi. Rektosigmoidoskopide herhangi bir
patoloji saptanmadi. Retropetitoneal timér 6n tanist
ile Mart 2005 de kitle eksizyonu yapild:.

Makroskopik olarak 12x8x5 cm Olgilerinde yag
dokusunun kesitinde 8x6x4 cm Olc¢llerinde orta sert
kivamli, pembe-sart renkli, ¢evre yag dokusundan
belirgin sinitla ayrilan solid kitle mevcuttu (Resim 1).

Resim 1. 8x6x4 cm Olcilerinde orta sert kivamly,
pembe-sart renkli, ¢evre yag dokusundan belirgin
sinurla ayrilan solid kitle.

Kitlenin bir ucunda en buyigi 2,5 cm en kiicigi lem
Olcilerinde ¢ok sayida kist, diger ucunda damar
yapilart belirgindi. Mikroskopik incelemede kapsilli
goriniimde lenfoid doku icine dagilan irili ufakli cok
sayida follikiiller izlendi (Resim 2).

Resim 2. Lenfoid doku icine dagilan irili ufaklt ¢ok

sayida follikiller (H&E x100).

Follikil merkezlerinin  ¢ogu  regrese
gorunimde olup bazilarinin ortasinda vaskulatizasyon
ve hyalinizasyon mevcuttu. Follikiller bu  yapilar
cevreleyen konsantrik dizilmis kiiciik lenfositlerden
(sogan zar1 gbrintimil) olugmaktayd: (Resim 3).

germinal
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Resim 3. Follikil germinal merkezlerinde regrese
g6rinim ve ortasindaki damarda hyalinizasyon (H&E

x400).

Interfollikiiller alanlar belirgin olarak genis olup ¢ok
sayida hiperplastik damatlar, bol miktarda plazmosit,
az sayida immunoblast, seyrek eozinofil icermekteydi

I
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Resim 4. Belirgin genislemis interfollikiiller alanda
¢ok sayida hiperplastik damarlar, bol miktarda
plazmosit, az sayida immunoblast, seyrek eozinofiller
(H&E x200).

Immunhistokimyasal olarak diiz kas aktini (SMA) ile
interfollikiller alanda vaskiler ve myoid elemanlardan
olusan proliferasyonun ¢ok yaygin oldugu gorildi
(Resim 5).

Resim 5. SMA ile
vaskiiler ve myoid elemanlardan olugan proliferasyon
(H&E x100).

interfollikiiller alanda yaygin
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S100 ile pozitif boyanan bol miktarda dentritik
retikiiler hiicreler izlendi (Resim 6).

boyanan bol miktarda dentritik retikiler hucreler
(H&E x400).

Stromal komponentte atipi ve mitoz gérilmedi. Cevre
yag dokusunda da endotelle doseli damar yapilarinin
belirgin olarak arttg: izlendi. Olgu makroskopik,
morfolojik ve immunhistokimyasal bulgular birlikte
yorumlandiginda interfollikiiler alanlarda angiomyoid
ve dentritik retikiiler hiicre proliferasyonunun belirgin
oldugu stromal komponentten zengin hyalen vaskiiler
tip angiofollikiller hiperplazi (Castleman hastalig1)
olarak degerlendirildi. 3 yillik takipte niiks saptanmad.

TARTISMA

Keller ve arkadaslari, CH’nin hyalen vaskiler tip (HV)
ve plazma hucreli tip (PH) olmak tzere iki patolojik
tipini tanimlamuglardir. Olgularin %9011 HV  tip,
%10u ise PH tip olusturmaktadir. Klinik olarak ise
soliter (lokalize) ve multisentrik (sistemik) olarak
stniflandirilmaktadir.?

Buytk cogunlugu HV tipten olusan soliter CH (SCH)
olgularinin %70 i mediastende iyi siurlt kitle olarak
gorilmesine ragmen %7 si retroperitoneal ve %2 si
patatenal  bolgede  gorilir#®  Diger  nadir
lokalizasyonlar boyun, pelvis, mezenter ve aksilladir.?
Bu tip c¢ogunlukla asemptomatik seyreder. Ancak,
bazen olgumuzda oldugu gibi buytlik boyutlara ulasan
lenf digimuintn basisina baglt olarak agri gelisebilir.
Geng hastalarda (en stk 20-30 yas alti, ortalama yas
23) gorilen SCH her iki cinste esit oranda gorilir.
Benign seyirli olup kitlenin biyikligi degismeden
yillarca kalabilir ve premalign potansiyel nadirdir.
Tedavisi cerrahi olup total eksisyonla tam iyilesme
saglanir.>50

Castleman  hastaligimin =~ PH  tipi  ise  siklikla
multisentriktir. Soliter tipte herhangi bir klinik
semptom gorilmezken multisentrik (MCH) olgularda
tabloya ates, terleme, halsizlik, kilo kayb1 gibi sistemik
belirtiler eslik etmektedir ve hastaligin seyri kotadir.
Daha ¢ok ileri yaglarda (ortalama yas 56) gérilen
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MCH’ da yaygin lenfadenopati, hepatosplenomegali,
periferal 6dem, plevral effiizyon, polinéropati, anemi,

l6kopeni,  sedimantasyonda  artma,  poliklonal
hipergamaglobulinemi, kemik iligi plasmositozisi,
hipoalbuminemi,  ylkselmis  alkalen  fosfataz

konsantrasyonu gorilebilir. PH tipi olgularda %20-30
oraninda artmus malignite riski vardir. Malignite
gelisme riski nedeniyle yakin takip nerilmektedir.?3->
PH tip CH, histolojik olarak hiperplastik follikiiller ve
interfollikiiler mesafede yogun poliklonal plazma
htcreleri ve Russell cisimcikleri ile karakterizedir.?

Primer retroperitoneal neoplazmlarin yaklasik %80’
maligndir.* CH’nin USG, BT ve manyetik rezonans
gibi tanisal gorintileme yontemlerinde 6zellikleri
spesifik degildir ve grantilomatéz veya neoplastik
olusumlardan ayrilamadigindan genellikle preoperatif
tant olgumuzda oldugu gibi konamamaktadir. CH’ nin
malign hastaliklardan ameliyat sirasinda da ayirict
tanist  olduk¢a zordur. Kitlenin eksize edilerek
histopatolojik  incelenmesi  tantyt  kesinlestirir.+¢
Makroskopik olarak genellikle dizglin sinirli, oval,
sert, yaklastk 3-8 c¢m capinda bir kitledir.>>¢ Mevcut
olguda da kitlenin c¢apt 8 cm olup makroskopik
ozellikleri literattr verileri ile uyumluydu.

HV tip CH, follikiil ve interfollikiiler alanin oranlarina
gore temel olarak klasik varyant, follikiller varyant ve
sttomadan ~ zengin  varyant  olmak  {zere
stniflandirilmaktadir.”

Stromadan zengin varyant HV tip, CH nin yeni
tanimlanan bir antitesidir.” Literatiirde toplam 24 olgu
bildirilmis olup yerlesim yerlerine gore
degerlendirildiginde retroperitoneal bdlgede goriilme
oranlart strastyla %30, %30 ve %067, kadmnlarda
gorilme yizdeleri sirastyla %80, %70 ve %50 ve yas
araliklart 18- 76 dir.™ Klasik varyant HV tip CH nin
mediastende, stromadan zengin varyant HV tip CH
nin ise intraabdominal lokalizasyonda daha stk
gorildigt bildirilmistir.”-? Stromadan zengin varyantta
interfollikiiler (IF) alan olgumuzda oldugu gibi SMA
pozitif angiomyoid htcreler, CD21 ve S100 ile pozitif
boyanan follikiller dentritik hicreler, plazmositoid
monositler, immunoblastlar, eozinofiller ve T
lenfositlerden zengindir.”$

IF alanda gorilen degisik oranlardaki angiomyoid ve
follikiller dentritik hiicre proliferasyonlar:  stromal
malignitelerle karismaktadir.” Angiosarkom, follikil
dentritik retikulum hiicreli sarkomdan ayirimda mitoz,
atipi ve gevre yumusak dokuya invazyonun varlig
onemlidir.”8 Tki olgu disinda® cerrahi eksisyon sonrast
nuks bildirilmemigtir.”8

Olgumuzun klinik, morfolojik ve immiinhistokimyasal
bulgulart literatiirle uyumlu olup mitoz ve atipi
izlenmemistir ve 3 yillik takipte niiks olmamustir.
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CH retroperitoneal yerlesimde goérilebileceginden 6.

retroperitoneal kitlelerin ayirict tanusinda distintlmeli
ve stromadan zengin varyant HV tip CH in damar

timo6rd ve follikiler dentritik hiicreli timér gibi igsi 7.

htcreli maligniteletle katisabilecegi unutulmamalidir.
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