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Bölüm 4

CASTLEMAN HASTALIĞI

Jale YILDIZ1

GIRIŞ

Anjiyofoliküler lenf nodu hiperplazisi olarak da bilinen Castleman Hastalığı 
(CH), ilk kez 1954’te Benjamin Castleman tarafından mediastinal kitlesi olan 40 
yaşındaki erkek hastada farkedilmiştir. O dönemde histolojik olarak küçük, hiya-
linize odakları olan foliküller ile karakterize lenf nodu hiperplazisi olarak tanım-
lanmıştır.1 Sonraki yıllarda CH tutulan bölgeye göre unisentrik ve multisentrik 
olarak sınıflandırılmaya başlamış, vakaların önemli bir kısmında human herpes 
virüs-8 (HHV-8) ve interlökin-6 (IL-6)’nın rol aldığı anlaşılmıştır.2-4

Epidemiyoloji
Amerika Birleşik Devletleri’nde (ABD) her yıl yaklaşık 6500-7700 yeni CH 

tanısı konulduğu tahmin edilmektedir. Bunların yaklaşık yüzde 75’inin Unisent-
rik Castleman Hastalığı (UCH) olduğu ve kalan yüzde 25’inin HHV-8 ile ilişkili 
Multisentrik Castleman Hastalığı (MCH) veya HHV-8-negatif / idiyopatik MCH 
(iMCH) olabilceği düşünülmektedir.5 iMCH her yaşta ortaya çıkabilir, ancak has-
talık tipik olarak erişkinlikte görülmekte ve olguların %50-65’i erkeklerden oluş-
maktadır.6-8

Etyoloji ve Patogenez
Son 20 yılda kaydedilen ilerlemelere rağmen CH’nin etyolojisi ve patogenezi 

sınırlı ölçüde anlaşılabilmiştir.

MCH etyolojisinde HHV-8 ve human immunodeficiency virus  (HIV) yer 
almaktadır. Bununla birlikte HHV-8 ve HIV negatifliği ile seyreden idiyopatik 
MCH olarak adlandırılan bir alt tipi de bulunmaktadır.9-12

UCH ise tipik olarak HIV veya HHV-8 enfeksiyonu ile ilişkili değildir. Viral, 
otoimmün ve neoplastik süreçlerin tümü UCH’nin olası etiyolojileri arasında gö-
rülmüştür. HHV-8 ve HIV enfeksiyonu ile ilişkisi ise bulunmamaktadır.13

CH tanılı hastalarda tutulan lenf nodlarının germinal merkezlerinde IL-6’nın 
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oranları (20 ayda genel sağkalım % 82) sunabilir.

HIV ve HHV-8 ile ilişkili MCH alt tipi en kötü prognoza sahiptir. İlk çalış-
malarda hastaların çoğu tanıdan sonraki iki yıl içinde ölmekteyken rituksimabın 
ortaya çıkması bu sonuçları iyileştirmiş gibi görünmektedir.

Son olarak; anti-IL-6 tedavisinden önce iMCH kohortu için 3-yıllık hasta-
lıksız-sağkalım oranı HIV-negatif hastalarda % 45.7 iken, siltuksimab ve tocili-
zumab çalışmalarında elde edilen oldukça yüksek sağkalım oranları umut vaat 
etmektedir.
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