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Case Report

Parafarengeal Yerlesimli Pediatrik Castleman Hastaligi: Olgu Sunumu

Pediatric Parapharyngeal Castleman’s Disease: a Case Report
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OZET

Castleman hastaligi, nedeni ve etyolojisi belli olmayan nadir bir lenfop-
roliferatif hastaliktrr. ki klinik formu vardir. Lokalize form; genellikle yavas
buyuyen kitle seklinde kendini gésterir. Multisentrik form ise, birden fazla
anatomik bdlgeyi tutar. Hastalik en sik mediastinal bolgede yerlesir. Para-
farengeal yerlesim ise cok nadir olup, literatire bakildiginda bizim ulasa-
bildigimiz kadariyla cocukluk caginda toplam bes parafarengeal yerlesimli
Castleman hastaligi vakasi bildirilmistir. Bu yazida, parafarengeal yerlesim-
li Castleman hastaligi tanisi alan, 14 yasinda bir kiz hasta sunulmustur.
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Giris

Castleman hastaligi (CH), nedeni ve etyolojisi belli ol-
mayan lenfoproliferatif bir hastaliktir. iki klinik formu vardir:
genellikle yavas buyiyen kitle seklinde ortaya ¢ikan lokalize
form ve birden fazla anatomik bolgeyi tutan multisentrik form.
Multisentrik formun prognozu daha ciddidir (1-3). Hastaligin
¢ patolojik tipi vardir. Hyalinovaskiiler tip, lenf folikili mer-
kezinde ki¢iik hyalinizasyon ve belirgin interfolikiiler vaskiler
proliferasyon ile karakterizedir. Plazma hucreli tipte ¢ok sayi-
da plazma hcreleri vardir (4, 5). Bazi vakalarda her iki histo-
lojik tipe ait bulgular bir arada olabilir. Bu gruba mikst tip ad\
verilir. Tani patolojik bulgulara ve hastaligin klinik seyrine gore
konur (6, 7). CH en sik olarak mediastinal bdlgede yerlesir.
Parafarengeal yerlesim ¢ok nadirdir olup bu yazida, parafa-
rengeal yerlesimli bir pediatrik CH olgusu sunulmustur.

Olgu Sunumu

On dért yasinda kiz hasta, 6 aydir devam eden yutma zor-
lugu, geceleri horlama, agzi acik uyuma, bogaz agnsi, nefes
almada zorluk ve isitmede azalma yakinmalari ile merkezimize
bagvurdu. Fizik muayenesinde, nazofarenks sag arka duva-
rindan baslayarak, orofarenks ve hipofarenkse ilerleyen hava
sUtununu sag arka tarafta daraltan, glottik pasajin degerlen-
dirilmesini engelleyen Uzeri diizglin mukozayla cevrili kitlesel
lezyon saptandi. Diger sistem muayeneleri dogaldi.

ABSTRACT

Castleman’s disease is a rare lymphoproliferative disorder of unknown ae-
tiology. It has two clinical expressions. The localized form, which usually
presents as a slow growing mass and the multicentric form, where tumoural
involvement is multilocated. Mediastinal involvement is the most common
location of presentation. Parapharyngeal involvement is very rare and, to
our knowledge, five pediatric parapharyngeal Castleman’s disease have
been reported. We describe the case of a 14-year-old female child who
was diagnosed as having parapharyngeal Castleman’s disease.
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Hastanin tam kan sayiminda, Het: %26.5, Hb: 8.8 gr/d|, 16-
kosit: 5600/mm?, trombosit: 320000/mm?3, periferik yaymada,
%44 lenfosit, %56 polimorfniveli [6kosit mevcuttu. Sedimen-
tasyon: 116 mm/saat idi, CRP: 3.14 mg/L, LDH: 386 U/L idi.
Diger biyokimyasal parametreler normal sinirlarda idi. 19G:
1239 mg/dl, IgM: 150 mg/d|, IgA: 123 mg/d|, IgE: 34.6 [U/ml|
idi. interlékin-6 (IL-6): 0.5 pg/ml olarak saptandi. Kizamik vi-
risl, herpes virts (HSV) tip-1 ve 2, rubella, toksoplazma, HIV,
mikoplazma ve klamidya icin serolojik testler negatif idi. He-
patit belirleyicilerinden sadece anti HBs pozitifligi mevcuttu.
Ayrica sitomegalo virtis (CMV) ve Ebstein-Barr virlis (EBV) IgG
pozitiflikleri mevcuttu.

Hastanin bilgisayarli boyun tomografisinde, sinirlar cevre
yumusgak dokulardan ayirt edilemeyen, orofarenksin tamami-
na yakinini doldurup yukarida nazofarenkse uzanan, sag Ro-
senmiiller fossay! oblitere eden, asagida larenkse kadar de-
vam edip hava sltununu sarip kusatarak sag karotid araliga
dogru uzanan hipervaskiiler kitlesel lezyon saptandi (Sekil 1).
Toraks ve abdominal tomografiler normaldi. Kitleden biyopsi
yapildi ve patolojik inceleme sonucunda hyalinovaskiler CH
tanisi konuldu.

Hastaya 2 mg/kg dozunda prednizolon tedavisi baslandi.
Steroid tedavisinin tguincl ayinda kitlede, klinik ve radyolojik
olarak belirgin gerileme oldugu goérildi. Prednizolon tedavisi
azaltilarak 6nce 1 mg/kg dozuna disildi. Takibinde steroid
tedavisine bagl osteopeni gelismesi nedeniyle doz 0.5 mg/
kg'a disuldi. Tedavi birinci yil sonunda doz azaltilarak kesildi.
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Sekil 1. Kontrasth bilgisayarli boyun tomografisinde, sinirlar
cevre yumusak dokulardan ayirt edilemeyen, orofarenksin ta-
mamina yakinini doldurup yukarida nazofarenkse uzanan, sag
Rosenmiiller fossayi oblitere eden, asagida larenkse kadar
devam edip, hava siitununu sarp kusatarak sag karotid ara-
higa dogru uzanan hipervaskiiler kitlesel lezyon gériilmekte

Bir yildir ilagsiz takipte, ara ara horlamasi diginda ek bir yakin-
masi olmayan hastanin mevcut kitlesinde herhangi bir prog-
resyon gbzlenmedi.

Tartisma

Castleman hastaligi, nadir goriilen, nedeni belli olmayan
lenfoproliferatif bir hastaliktir. ik olarak Castleman ve Towne
tarafindan 1954'te tanimlanmigtir (8). Hastalarin yaklasik ya-
nsinda bizim olgumuzda da oldugu gibi yavas bulyiyen kitle
vardir. Bunun yani sira ates, kilo kaybi ve istahsizlik gibi genel
semptomlar olabilir. Daha nadir olarak kitlenin yerlesim yerine
gore, dispne, agn, ishal vs gibi bulgular da gozlenebilir (1).
Pediatrik hastalarin %87'sinde hastalik tek anatomik bdlgeyi
tutar. Lokalize Hastalikta kitle %33 toraksta, %30 abdomende
yerlesir. %30 vakada perifik lenfadenopati vardir (%14 servikal,
%5 aksiller, %2 supraklavikiler). %10'dan daha az bir oranda
hastalik pelviste ve diger organlara yerlesir (1, 9). Bizim hasta-
mizda oldugu gibi parafarengeal yerlesim ise ¢cok nadir olup,
literatlirde simdiye kadar toplam bes pediatrik hastada para-
farengeal yerlesimli CH bildirilmistir (10-14).

Hastalarin laboratuvar bulgularinda, anemi, artmig inflama-
tuar yanit bulgulan (sedimentasyon ve CRP de artis, 16kositoz,
trombositoz), |16kopeni, trombositopeni, hipoalbuminemi ve
hipergammaglobulinemi gériilebilir (1). Ozellikle plazma hiic-
reli tipte IL-6 artisi saptanabilir (1, 15). Olgumuzda laboratuvar
olarak, anemi ve sedimentasyon yuksekligi mevcuttu.

Hastaligin EBV, human herpes viris-8 (HHV-8), toksoplaz-
ma ve mikobakteri enfeksiyonlar ile iligkili oldugu, HIV en-
feksiyonunun yayginlagmasiyla, HIV ile iligkili multisentrik CH
olgularinin gérilmeye baslandigi bilinmektedir (1, 9, 16). An-
cak merkezimizde HHV-8 bakilamamakla birlikte, olgumuzda
bakilabilen viral ve toksoplazma serolojik testleri negatif idi.

Hastaligin Gg patolojik tipi vardir. Hastamizda oldugdu gibi,
hyalinovaskdler tip en sik gérilen tiptir. Parez ve ark. (1), co-
cukluk cadr vakalarinin %54 hyalinovaskdiler tip, %24 plazma
hiicreli tip ve %22 mikst tipte oldugunu bildirmislerdir.

Lokalize hastalikta kitlenin cerrahi olarak cikariimasi veya
radyoterapi tedavi secenekleri arasindadir. Cok nadirde olsa
hastalik kendiliginden gerileyebilir. Radyoterapi agisindan
kontrolli genis hasta calismalari bulunmamaktadir. Radyote-
rapinin uzun dénem olumsuz etkileri ve CH'nin benign yapida
olmasi géz 6nlnde bulunduruldugunda arastirmacilar, cocuk-
luk caginda radyoterapi endikasyonunun iyi planlanmasi ge-
rektigini vurgulamaktadirlar (9, 17). Multisentrik hastalikta ise
tek basgina ya da diger tedavi yaklagimlari ile birlikte (metot-
reksat, intravendz immunoglobulin, interferon ve plazmaferez)
prednizolon kullaniimaktadir (1). Multisentrik formun progno-
zu lokalize forma gére daha kotudur (2, 5, 18). Olgumuzda
hastalik lokalize olmasina ragmen buyiklik ve lokalizasyonu
itibariyle cerrahi olarak ¢ikarilmasi miimkun degildi. Bu neden-
le prednizolon tedavisi baslandi. Steroid tedavisi ile hastanin
kitlesinde klinik olarak belirgin gerileme oldugu gézlendi. Ste-
roid tedavisi kesilmesine ragmen bir yildir kitle de progresyon
g6zlenmedi.

Sonug olarak, CH nadir gérilen, benign lenfoproliferatif
bir hastaliktir. Bununla birlikte, parafarengeal yerlesim bu has-
talikta ¢ok nadir tutulan bir alandir. Simdiye kadar olgumuzla
birlikte 6 pediatrik vakada, parafarengeal yerlesimli CH bildi-
rilmistir.

Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar catismasi bildirmemislerdir.

Kaynaklar

1. Parez N, Bader-Meunier B, Roy CC, Dommergues JP. Pediatric
Castleman Disease: report of seven cases and review of the lit-
erature. Eur J Pediatr 1999;158:631-7. [CrossRef]

2. Frizzera G, Peterson BA, Bayrd ED, Goldman A. A systemic lym-
phoproliferative disorder with morphologic features of Castle-
man'’s disease: clinical findings and clinicopathologic correlations
in 15 patients. J Clin Oncol 1985;3:1202-16.

3. Fisher ER, Sieracki JC, Goldenberg DM. Identity and nature of
isolated lymphoid tumors (so-called nodal hyperplasia, hamar-
toma, and angiomatous hamartoma) as revealed by histologic,
electron microscopic, and heterotransplantation studies. Cancer
1970;25:1286-300. [CrossRef]

4. Keller AR, Hochholzer L, Castleman B. Hyaline-vascular and plas-
ma-cell types of giant lymph node hyperplasia of the mediasti-
num and other locations. Cancer 1972;29:670-83. [CrossRef]

5. Frizzera G, Banks P, Massarelli G, Rosai J. A systemic lypmho-
proliferative disorder with morphologic features of Castleman’s
disease. Am J Surg Pathol 1983;7:211-31. [CrossRef]

6. Frizzera G. Castleman'’s disease and related disorders. Semin Di-
agn Pathol 1988;5:346-64.

7. Salisbury JR. Castleman’s disease in childhood and adoles-
cence: report of a case and review of literature. Pediatr Pathol
1990;10:609-15. [CrossRef]

8. Castleman B, Towne VW. Case records of the Massachusetts Gen-
eral Hospital: case no. 40231. N Eng J Med 1954;250:1001-5.

9. Topal O, Alatas N, Erbek S, Erbek SS, Tosun E. Castleman’s dis-
ease in a patient with recurrent reactive lymphadenopathy. Kulak
Burun Bogaz Ihtis Derg 2008;18:377-80.


http://dx.doi.org/10.1007/s004310051166
http://dx.doi.org/10.1002/1097-0142(197006)25:6<1286::AID-CNCR2820250606>3.0.CO;2-U
http://dx.doi.org/10.1002/1097-0142(197203)29:3<670::AID-CNCR2820290321>3.0.CO;2-#
http://dx.doi.org/10.1097/00000478-198304000-00001
http://dx.doi.org/10.3109/15513819009067149

Balkan Med J
2011; 28: 325-7

Erbey ve ark.
Parafarengeal Castleman Hastaligi

10.

11.

12.

13.

14.

Ide C, De Coene B, Lawson G, Betsch C, Trigaux JP. Castleman’s dis-
ease in the neck: MRI. Neuroradiology 1997;39:520-2. [CrossRef]
Dangoor E, Elidan J, Gomori JM, Dano |. Castleman’s disease
of the retropharynx: a benign tumor in a 12-year-old girl. Am J
Otolaryngol 1998;19:194-7. [CrossRef]

Ottaviani F, Galli J, Di Girolamo S, Almadori G. Castleman'’s
disease restricted to the parapharyngeal space. J Otolaryngol
1999;28:95-8.

Freeman SJ, Irvine GH, Glew D. Case report: cervical Castleman’s
disease shown by CT and MRI. Clin Radiol 1994;49:721-3. [CrossRef]
Schrock A, Gutgemann |, Keiner S. Castleman’s disease in ear,
nose, and throat practice. HNO 2007;55:E29-32. [CrossRef]

15.

17.

18.

Hsu SM, Waldron JW, Xie SS, Barlogie B. Expression of interleukine-6
in Castleman’s disease. Hum Pathol 1993;24:833-9. [CrossRef]
Bowne WB, Lewis JJ, Flippa DA, Niesvizky R, Brooks AD, Burt
ME, et al. The management of unicentric and multicentric Castle-
man’s disease: a report of 16 cases and a review of the literature.
Cancer 1999;85:706-17. [CrossRef]

Sherman JA, Birtwhistle CJ, Davies HT. A rapidly expanding le-
sion in the neck: unusual presentation of Castleman'’s disease. Int
J Oral Maxillofac Surg 2001;30:458-60. [CrossRef]
Weisenburger DD, Nathwani BN, Winberg CD, Rappaport H. Mul-
ticentric angiofollicular lymph node hyperplasia: a clinicopathologic
study of 16 cases. Hum Pathol 1985;16:162-72. [CrossRef]

327


http://dx.doi.org/10.1007/s002340050458
http://dx.doi.org/10.1016/S0196-0709(98)90087-4
http://dx.doi.org/10.1016/S0009-9260(05)82670-4
http://dx.doi.org/10.1007/s00106-006-1415-6
http://dx.doi.org/10.1016/0046-8177(93)90132-Z
http://dx.doi.org/10.1002/(SICI)1097-0142(19990201)85:3<706::AID-CNCR21>3.0.CO;2-7
http://dx.doi.org/10.1054/ijom.2001.0119
http://dx.doi.org/10.1016/S0046-8177(85)80065-4



