Boliim 4

CASTLEMAN HASTALIGI

Jale YILDIZ!

GIRIS

Anjiyofolikiiler lenf nodu hiperplazisi olarak da bilinen Castleman Hastalig
(CH), ilk kez 1954’te Benjamin Castleman tarafindan mediastinal kitlesi olan 40
yasindaki erkek hastada farkedilmistir. O donemde histolojik olarak kii¢iik, hiya-
linize odaklar1 olan folikiiller ile karakterize lenf nodu hiperplazisi olarak tanim-
lanmustir." Sonraki yillarda CH tutulan bélgeye gore unisentrik ve multisentrik
olarak siniflandirilmaya baglamis, vakalarin 6nemli bir kisminda human herpes
viriis-8 (HHV-8) ve interlokin-6 (IL-6)’nin rol aldig1 anlagiimigtir.**

Epidemiyoloji

Amerika Birlesik Devletlerinde (ABD) her yil yaklasik 6500-7700 yeni CH
tanis1 konuldugu tahmin edilmektedir. Bunlarin yaklasik yiizde 75’inin Unisent-
rik Castleman Hastaligi (UCH) oldugu ve kalan yiizde 25’inin HHV-8 ile iliskili
Multisentrik Castleman Hastaligi (MCH) veya HHV-8-negatif / idiyopatik MCH
(iMCH) olabilcegi diistiniilmektedir.” iMCH her yasta ortaya ¢ikabilir, ancak has-
talik tipik olarak erigkinlikte goriilmekte ve olgularin %50-65i erkeklerden olus-
maktadir.*®

Etyoloji ve Patogenez

Son 20 yilda kaydedilen ilerlemelere ragmen CH’nin etyolojisi ve patogenezi
siirli 6l¢iide anlagilabilmistir.

MCH etyolojisinde HHV-8 ve human immunodeficiency virus (HIV) yer
almaktadir. Bununla birlikte HHV-8 ve HIV negatifligi ile seyreden idiyopatik
MCH olarak adlandirilan bir alt tipi de bulunmaktadir.®*?

UCH ise tipik olarak HIV veya HHV-8 enfeksiyonu ile iligkili degildir. Viral,
otoimmiin ve neoplastik siireglerin tiimii UCH'nin olasi etiyolojileri arasinda go-

rilmistiir. HHV-8 ve HIV enfeksiyonu ile iligkisi ise bulunmamaktadir.”

CH tanili hastalarda tutulan lenf nodlarinin germinal merkezlerinde IL-6’nin
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oranlar1 (20 ayda genel sagkalim % 82) sunabilir.

HIV ve HHV-8 ile iliskili MCH alt tipi en kétii prognoza sahiptir. Ilk ¢alis-
malarda hastalarin ¢ogu tanidan sonraki iki yil iginde 6lmekteyken rituksimabin
ortaya ¢ikmasi bu sonuglari iyilestirmis gibi goriinmektedir.

Son olarak; anti-IL-6 tedavisinden 6nce iMCH kohortu igin 3-yillik hasta-
liks1z-sagkalim oran1 HIV-negatif hastalarda % 45.7 iken, siltuksimab ve tocili-
zumab caligmalarinda elde edilen oldukea yiiksek sagkalim oranlari umut vaat
etmektedir.
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