


Sunum 0ÌÁÎą 

1)  Genel bilgiler  

2)  Unisentrik (tek ÏÄÁËÌą)  CH 

3)  Multisentrik  (ëÏË ÏÄÁËÌą) CH 

4)  Olgu ÓÕÎÕÍÌÁÒą 



1956 



Castleman (ÁÓÔÁÌąøą 

Ȱ!ÎÊÉÙÏÆÏÌÌÉËİÌÅÒ 
lenf nodu 

hiperplazisiȱ 

Cancer Control 2014;21(4):266-278. 

Å Nadir ve heterojen bir  
lenfoproliferatif  ÈÁÓÔÁÌąË 

Å4İËÒİË ÂÅÚÌÅÒÉȟ ÁËÃÉøÅÒȟ 
pankreas, larinks, parotis 
bezi, meninksler hatta 
ekstremite ËÁÓÌÁÒą 
ekstralenfatik olarak 
tutulabilir.  



Hiyalin  ÖÁÓËİÌÅÒ Plazma ÈİÃÒÅÌÉ Mikst   

Å Unisentrik #(ȭÎÉÎ 
ëÏøÕÎÕ ÏÌÕĥÔÕÒÕÒ. 

Å Multisentrik  
#(ȭÎÉÎ ëÏøÕÎÕ 
ÏÌÕĥÔÕÒÕÒ. 

Å Nadir ÇĘÒİÌİÒ. 

Unisentrik   Multisentrik   

Å Lokalize  Å Sistemik  

Å Semptom minimal Å9ÁÙÇąÎ LAP, SM, anemi, sistemik 
inflamatuar semptomlar 

Å Lokal tedavi ÕÙÇÕÌÁÎąÒ. Å Sistemik tedavi ÕÙÇÕÌÁÎąÒ. 

Å3ąËÌąËÌÁ ()6 ÖÁÒÌąøąÎÄÁ ÇĘÒİÌİÒ. 

Cancer 1972;29(3):670-683.  
Ann Intern Med 1998;128(8):657-662.  

Histolojik  3ąÎąÆÌÁÍÁ  

Klinik  3ąÎąÆÌÁÍÁ 



!ÒÔÍąĥ Malignite Riski 

NHL/HL 
POEMS 

sendromu 

&ÏÌÌÉËİÌÅÒ 
dendritik  ÈİÃÒÅÌÉ 

sarkomlar 

Paraneoplastik 
pemphigus 

Kaposi sarkomu Amiloidoz  

Am J Hematol 2001;66(2):148-150. 
Blood 2002;99(7):2331- 2336.  
Blood 1999;93(11):3643-3653.   



Patogenez  

Unisentrik CH 

ɆIL-6 

Multisentrik  CH 

ɆIL-6 
ɆHHV-8 

Science 1994;266(5192):1865-1869. 
Blood 2006;107(8):3295-3302. 
Blood 2013;122(26):4189-4198.    



Patogenez  

IL-6 
ÒÅÇİÌÁÓÙÏÎÕÎÄÁ 
bozukluk ve ÁĥąÒą 

İÒÅÔÉÍ 

B ÈİÃÒÅ 
proliferasyonu 

VEGF 
ekspresyonu 

!ÒÔÍąĥ 
anjiyogenez 

Cancer Control 2014;21(4):266-278. 



Patogenez  

IL-6 ÒÅÇİÌÁÓÙÏÎÕÎÄÁ bozukluk ve ÁĥąÒą İÒÅÔÉÍ 

+ÁÒÁÃÉøÅÒÄÅ akut faz ÒÅÁËÔÁÎÌÁÒąÎąÎ 
İÒÅÔÉÍÉÎÄÅ ÕÙÁÒąÌÍÁ 

!ÔÅĥ, terleme, bitkinlik , anemi, ÙİËÓÅË 
inflamatuar ÂÅÌÉÒÔÅëÌÅÒȟ 

hipergammaglobuinemi, hipoalbuminemi 

Cancer Control 2014;21(4):266-278. 



Patogenez  

Blood. 2011;118(2):271-275. 
Int J Cancer 2015;137(2):251-61.   

ÅHHV-8 enfekte ÖÁÓËİÌÅÒ 
ve lenfoid ÈİÃÒÅÌÅÒ 
patogenezden sorumlu 
olan viral bir  IL-6 
ÁÎÁÌÏøÕ ifade eder.   



Patolojik 4ÁÎą 

ÅGerminal merkez hiperplazisi 
ÅdÍÍİÎÏÂÌÁÓÔ ve plazma ÈİÃÒÅ 

birikimi  
Å!ÒÔÍąĥ ÖÁÓËİÌÁÒÉÔÅ 

Normal antijenik  ÕÙÁÒąÙÁ ÙÁÎąÔ olarak ÏÌÕĥÁÎ 
reaktif  ÄÅøÉĥÉËÌÉËÌÅÒÉÎ ÁÂÁÒÔąÌą hali 

http:// www.uptodate.com/contents/ unicentric-castlemans-disease 



Patolojik 4ÁÎą 

Atlas of Lymphoid Hyperplasia and Lymphoma. Philadelphia: WB Saunders; 1997.  

Å!ÎÊÉÙÏÉÍÍİÎÏÂÌÁÓÔÉË T ÈİÃÒÅÌÉ lenfoma  

ÅdÎÔÅÒÆÏÌÌÉËİÌÅÒ Hodgkin lenfoma 

Å Erken mantle ÈİÃÒÅÌÉ lenfoma  

ÅWaldenstrom makroglobulinemisi 

Å Romatoid artrit  ya da sifilitik  lenfadenit 

Å Ig G4 ÉÌÉĥËÉÌÉ ÈÁÓÔÁÌąË 

Å HIV ÉÌÉĥËÉÌÉ ÙÁÙÇąÎ lenfadenopati 

$ąĥÌÁÍÁ ÔÁÎąÓą 
! 



Patolojik 4ÁÎą 

Eksizyonel 
biyopsi ! 

ÅHiyalin ÖÁÓËİÌÅÒ 
ÅPlazma ÈİÃÒÅÌÉ  
ÅMikst 
ÅPlazmablastik 

varyant (HHV-8) 

Cancer Control 2014;21(4):266-278. 



Hiyalin VÁÓËİÌÅÒ  

Genellikle 
unisentrik  



Plazma (İÃÒÅÌÉ 

Cancer Control 2014;21(4):266-278. 

Genellikle 
multisentrik  



ɆUnisentrik / multisentrik  ÈÁÓÔÁÌąË 
ÁÙÒąÍą 
 
ɆSistemik inflamatuar ÂÕÌÇÕÌÁÒąÎ 
ÓÁÐÔÁÎÍÁÓą 
 
ɆHIV, malignite vb ÉÌÉĥËÉÌÉ ÄÕÒÕÍÌÁÒąÎ 

ortaya ËÏÎÍÁÓą 

!ÍÁëÌÁÒ   

Tedavi vÎÃÅÓÉ $ÅøÅÒÌÅÎÄÉÒÍÅ 

Cancer Control 2014;21(4):266-278. 



Tedavi vÎÃÅÓÉ $ÅøÅÒÌÅÎÄÉÒÍÅ  

Tam kan ÓÁÙąÍą 

dÎÆÌÁÍÁÔÕÁÒ ÂÅÌÉÒÔÅëÌÅÒ ɉ%32ȟ #20Ɋ 

Tam metabolik panel ve albumin  

HIV  

Plazma HHV-ψ $.! ÄİÚÅÙÉ   

3ÅÒÕÍ ÐÒÏÔÅÉÎ ÅÌÅËÔÒÏÆÏÒÅÚÉ ɉ0/%-3 ÓÅÎÄÒÏÍÕ ĥİÐÈÅÓÉ ÖÁÒÓÁɊ  

HIV ÉÌÉĥËÉÌÉ #(ȭÄÅ Kaposi sarkomu ÁëąÓąÎÄÁÎ cilt  muayenesi 

IL-6, IL-10 vb sitokinlerin  rutin  ĘÌëİÌÍÅÓÉ ĘÎÅÒÉÌÍÅÚ. 

Cancer Control 2014;21(4):266-278. 



Tedavi vÎÃÅÓÉ $ÅøÅÒÌÅÎÄÉÒÍÅ  

Toraks, abdomen, pelvis BT (LAP ve SM ÙÁÎąÓąÒÁ unisentrik  
ÈÁÓÔÁÌąËÔÁ rezeke ÅÄÉÌÅÂÉÌÉÒÌÉøÉÎ ÄÅøÅÒÌÅÎÄÉÒÉÌÍÅÓÉ ÁÍÁÃąÙÌÁ)  

PET-BT 

Cancer Control 2014;21(4):266-278. 





Epidemiyoloji  

Ortalama ÔÁÎą ÙÁĥą 34  

K/E: 1.4/1  

HIV ya da HHV-8 ile ÉÌÉĥËÉ yok.  

POEMS sendromu ile ÉÌÉĥËÉ yok. 

 

Epidemiyolojik risk ÆÁËÔĘÒİ ÔÁÎąÍÌÁÎÍÁÍąĥ.  

Ann Surg. 2012;255(4):677-684.  



Klinik   

ÅMediasten %30 
ÅBoyun %23 
Å+ÁÒąÎ Ϸςπ 
ÅRetroperiton %17  
ÅAksilla %5 
ÅdÎÇÕÉÎÁÌ Ϸσ 
ÅPelvis %2  

Å 4ÁÎą ÁÎąÎÄÁ asemptomatik olabilir . 
Å !øÒąÓąÚ LAP ya da lokal anatomik semptomlarla 
ÂÁĥÖÕÒÁÂÉÌÉÒ.  

Ann Surg. 2012;255(4):677-684.  

Solid organ 
tutulumu  nadirdir  
fakat en ÓąË parotis 

bezi tutulur . 



Klinik   

Å Sistemik bulgular (B 
ÓÅÍÐÔÏÍÌÁÒą) 
 

Å Laboratuar anormallikleri  
(anemi, inflamatuar 
ÂÅÌÉÒÔÅëÌÅÒÄÅ ÙİËÓÅËÌÉË, 
hipergammaglobulinemi, 
hipoalbuminemi) 

Å Nadirdir. 
 

Å 3ąËÌąËÌÁ plazma 
ÈİÃÒÅÌÉ 5#(ȭÄÅ 
ÇĘÒİÌİÒ. 

Cancer Control 2014;21(4):266-278. 



Klinik   

ÅDermatolojik bulgular (rash, hemangiomata, 
pemphigus) multisentrik  #(ȭÄÅËÉ kadar ÓąË 
olmamakla birlikte  ÇĘÒİÌÅÂÉÌÉÒ. 

ÅOÔÏÉÍÍİÎ ÈÁÓÔÁÌąËÌÁÒÌÁ ɉ/d(!ȟ d40ȟ ËÁÚÁÎąÌÍąĥ 
ÆÁËÔĘÒ VIII ÅËÓÉËÌÉøÉ) ÉÌÉĥËÉÌÉ olabilir . 

http:// www.uptodate.com/contents/ unicentric-castlemans-disease 



Laboratuar  

Å Plazma ÈİÃÒÅÌÉ UCH Ą Laboratuar anormallikleri  (anemi, 
trombositopeni, sedimentasyon ÙİËÓÅËÌÉøÉ, hipoalbuminemi, 
CRP ve IL-6 ÙİËÓÅËÌÉøÉ, poliklonal hipergammaglobulinemi) 
ÓąËÌąËÌÁ mevcuttur. 

Å Hiyalin ÖÁÓËİÌÅÒ UCH Ą Laboratuar genellikle normal, ÂÁÚą 
hastalarda LDH ÙİËÓÅË olabilir . 

http:// www.uptodate.com/contents/ unicentric-castlemans-disease 



!ÙąÒąÃą 4ÁÎą  

Hiyalin  ÖÁÓËİÌÅÒ varyant  
 

Plazma ÈİÃÒÅÌÉ varyant  

Å Toxoplasma lenfadeniti 
 

Å RA 

Å HIV lenfadeniti 
 

Å Plazmasitoma 

Å&ÏÌÌÉËİÌÅÒ hiperplazi 
 

Å Lenfoplazmasitik lenfoma 

Å&ÏÌÌÉËİÌÅÒ lenfoma 
 

Å Marjinal B ÈİÃÒÅÌÉ lenfoma 

Å Mantle ÈİÃÒÅÌÉ lenfoma 
 

Å!ÎÊÉÙÏÉÍÍİÎÏÂÌÁÓÔÉË T ÈİÃÒÅÌÉ lenfoma 

Å Nodal marjinal  zon B lenfoma 
 

http:// www.uptodate.com/contents/ unicentric-castlemans-disease 



Tedavi vncesi $ÅøÅÒÌÅÎÄÉÒÍÅ 
!ÒÁĥÔąÒÍÁ 3ąË Bulgular  

ÅCBC ÅAnemi, trombositoz 

ÅSerum ËÉÍÙÁÓą ÅHipoalbuminemi, LDH ÙİËÓÅËÌÉøÉ 

ÅSPEF, kantitatif  Ig, ÉÍÍİÎÆÉËÓÁÓÙÏÎ ÅBir ya da daha fazla Ig ÓąÎąÆąÎÄÁ ÙİËÓÅËÌÉË, M 
protein yok, d&% negatif 

ÅSerum sitokin ÄİÚÅÙÌÅÒÉȡ),-6, VEGF (ÓÅëÉÌÍÉĥ 
olgularda) 

Å IL-6 ÙİËÓÅËÌÉøÉ (5#(ȭÄÅ ÔİÍ olgularda ÄÅøÉÌ), VEGF 
ÙİËÓÅËÌÉøÉ (az ÓÁÙąÄÁ olguda) 

Å/ÔÏÉÍÍİÎ ÈÁÓÔÁÌąËÌÁÒ ÉëÉÎ serolojik ÄÅøÅÒÌÅÎÄÉÒÍÅ 
(klinik  olarak endike ise) 

Å$ÅøÉĥËÅÎ  

ÅHHV-8, HIV ÉëÉÎ viral seroloji, pozitifse kantitatif  
ĘÌëİÍ, LN biyopsisinde HHV-8 ÂÏÙÁÓą 

Å3ąÎąÒÌą ÓÁÙąÄÁ olguda pozitif , nadiren hiyalin 
ÖÁÓËİÌÅÒ varyant, daha ÓąË olarak plazmasitik 
varyantta 

Å'ĘÒİÎÔİÌÅÍÅȡ0%4-BT Å$ÉøÅÒ LN tutulumunu  saptamak (UCH/MCH ÁÙÒąÍą) 
ve aktiviteyi  ÄÅøÅÒÌÅÎÄÉÒÍÅË (SUV 2-5) 

ÅLN ĘÒÎÅøÉÎÄÅ IgH gen yeniden ÄİÚÅÎÌÅÎÍÅÓÉ ÅKlonal ÈÁÓÔÁÌąøą ÂÁĥÌąÃÁ gizli ÌÅÎÆÏÍÁÙą ÄąĥÌÁÍÁË 

http:// www.uptodate.com/contents/ unicentric-castlemans-disease 



Tedavi vÎÃÅÓÉ $ÅøÅÒÌÅÎÄÉÒÍÅ 
vÎÅÍÌÉ  "ÁÚą Durumlarda  9ÁÒÁÒÌą  

ÅFM (Waldeyer ÈÁÌËÁÓą dahil LN ÁÌÁÎÌÁÒą, ËÁÒÁÃÉøÅÒ 
ve dalak ÂİÙİËÌİøİ) 

ÅHHV-8 ya da HIV pozitifse ÅĥÌÉË eden Kaposi 
sarkomu ÁëąÓąÎÄÁÎ ÄÅøÅÒÌÅÎÄÉÒÍÅ 

ÅPerformans durumu ÅKemik ÉÌÉøÉ aspirasyon ve biyopsisi 

ÅAktif  ÈÁÓÔÁÌąË ÖÁÒÌąøą Å+ÏÎÔÒÁÓÔÌą boyun tomografisi 

ÅCBC ÅMUGA/EKO (antrasiklin  alacak hastalar ÉëÉÎ) 

Å!ÙÒąÎÔąÌą metabolik panel  ÅSerum IL-6, IL-10, VEGF, İÒÉË asit, ferritin  

ÅB2 mikroglobulin ,  serum ve idrar  protein ve  
ÉÍÍİÎÆÉËÓÁÓÙÏÎ elektroforezi, serum hafif 
zincirleri , kantitatif  Ig 

ÅHepatit C testi 

ÅHIV ELISA, PCR ile HHV-8 DNA titresi , hepatit B 
testi, PCR ile EBV DNA titresi  

ÅPET-BT (tercihen) ya da ËÏÎÔÒÁÓÔÌą 
torakoabdominopelvik BT 

NCCN v3.2016 



Aktif  (ÁÓÔÁÌąË Kriterleri  
0 !ÔÅĥ 
0 "ÁĥËÁ neden ÙÏËÌÕøÕÎÄÁ CRP>20 mg/L 
0 !ĥÁøąÄÁËÉ kriterlerden  en az İëİ 

0 Periferik LAP 
0 Splenomegali 
0 vÄÅÍ 
0 Plevral ÅÆÆİÚÙÏÎ 
0 Asit 
0 vËÓİÒİË 
0 Burun ÔąËÁÎąËÌąøą 
0 !øąÚ ËÕÒÕÌÕøÕ 
0 Rash 
0 Santral ÎĘÒÏÌÏÊÉË bulgular 
0 3ÁÒąÌąË  
0 /d(! 

NCCN v3.2016 



Tedavi  

/ÐÔÉÍÁÌ ÔÅÄÁÖÉ ÃÅÒÒÁÈÉ ÒÅÚÅËÓÉÙÏÎ ɉÇÅÎÅÌÌÉËÌÅ ËİÒÁÔÉÆɊ 

4ÁÍ ÒÅÚÅËÓÉÙÏÎ ÙÁÐąÌÁÍÁÚÓÁ ÒÁÄÙÏÔÅÒÁÐÉ 

Tam rezeksiyon ve RT ÍİÍËİÎ ÄÅøÉÌÓÅ ËąÓÍÉ rezeksiyon + izlem 

4İÍĘÒ ÙİËİ ÄİĥİË ÁÓÅÍÐÔÏÍÁÔÉË ÈÁÓÔÁÌÁÒÄÁ ÙÁËąÎ ÔÁËÉÐ 

Cerrahi ve 24ȭÙÅ uygun olmayan ya da ÙÁÎąÔ ÁÌąÎÁÍÁÙÁÎ semptomatik 
lokal ÈÁÓÔÁÌąËÔÁ sistemik tedavi ÄİĥİÎİÌÅÂÉÌÉÒ.  

Ann Surg. 2012;255(4):677-684. 
Radiat Oncol J. 2013;31(1):48-54.    



dzlem  

ÅTedavi ÔÁÍÁÍÌÁÎÄąËÔÁÎ sonra hastalar relaps ve 
komplikasyonlar ÁëąÓąÎÄÁÎ izlenmelidir. 

Å vÙËİ 
Å Fizik inceleme 
Å CBC 
Å LDH 
Å Biyokimyasal profil  
Å IL-6 
Å CRP  
Å Serum serbest hafif zincir ĘÌëİÍİ 
Å Kantitatif  )ÇȭÌÅÒ 
Å PET-BT 

1 ay 
sonra 

http:// www.uptodate.com/contents/ unicentric-castlemans-disease 

9ąÌÄÁ 
bir  



dzlem  

http:// www.uptodate.com/contents/ unicentric-castlemans-disease 

Tam remisyonda olan hastalarda 5 ÙąÌąÎ sonunda 
ÇĘÒİÎÔİÌÅÍÅ takibi  ÂąÒÁËąÌÁÂÉÌÉÒ. 



Prognoz   

Ann Surg 2012;255:677-684. 
Cancer 1999;85:706-717. 

Å Mortalite  %4 
 

Å 3ÁøËÁÌąÍą ĘÎÇĘÒÍÅÄÅ etkili  tek belirleyici  tam rezeksiyon 





Epidemiyoloji  

3ąËÌąËÌÁ 6.dekadda ortaya ëąËÁÒ. 

(HIV(+) olgularda daha ÇÅÎë ÙÁĥÔÁ ortaya ëąËÍÁ ÅøÉÌÉÍÉÎÄÅÄÉÒ) 

Erkeklerde daha ÓąË ÇĘÒİÌİÒ. 

HIV ĘÎÅÍÌÉ bir  risk ÆÁËÔĘÒİÄİÒ ve HIV ile ÉÌÉĥËÉÌÉ ÔİÍ olgular HHV-8 
ile koenfektedir. 

HHV-8 enfeksiyonu HIV(-) ÏÌÇÕÌÁÒąÎ ϷυπȭÓÉÎÄÅ pozitiftir .  

Ann Intern Med. 1998;128(8):657-662. 
Cancer. 2001;92(3):670-676.   



Klinik   

Sistemik inflamatuar bulgular (ÁÔÅĥ, gece terlemesi, kilo ËÁÙÂą, 
halsizlik)  

9ÁÙÇąÎ ,!0 

HSM  

3ąÖą ÒÅÔÁÎÓÉÙÏÎÕ ÂÕÌÇÕÌÁÒą ɉĘÄÅÍȟ ÐÌÅÖÒÁÌ ÖÅ ÐÅÒÉËÁÒÄÉÙÁÌ ÅÆİÚÙÏÎȟ ÁÓÉÔɊ  

(ÅÍÁÔÏÌÏÊÉË ÂÕÌÇÕÌÁÒ ɉÁÎÅÍÉȟ ÉÎÆÌÁÍÁÔÕÁÒ ÂÅÌÉÒÔÅëÌÅÒÄÅ ÙİËÓÅËÌÉËȟ 
hipergammaglobulinemi, hipoalbuminemi)  

Sistemik semptom ve hematolojik anormallikler  inflamatuar ÂÅÌÉÒÔÅëÌÅÒ 
ve sitokin ÄİÚÅÙÌÅÒÉÙÌÅ (ĘÚÅÌÌÉËÌÅ IL-6 ve IL-10) korelasyon ÇĘÓÔÅÒÉÒ.  

Ann Intern Med. 1998;128(8):657-662. 
Cancer. 2001;92(3):670-676.   



Klinik   

<%10 asemptomatik 

Cilt ÂÕÌÇÕÌÁÒą (rash, hemangiomata, pemphigus) 

.ĘÒÏÌÏÊÉË ÄÅøÉĥÉËÌÉËÌÅÒ  

dÄÉÏÐÁÔÉË pulmoner fibrozis (nadir)  

/ÔÏÉÍÍİÎ ÈÁÓÔÁÌąËÌÁÒ ɉ/d(!ȟ d40ȟ ËÁÚÁÎąÌÍąĥ ÆÁËÔĘÒ VIII 
ÅËÓÉËÌÉøÉ) 

http:// www.uptodate.com/contents/ multicentric -castlemans-disease 



Klinik   

9ÁÖÁĥ seyirli  
Relaps-

remisyon 
Akut 

fulminan  

J Clin Oncol. 2011;29(18):2481-2486. 
Blood. 2010;116(22):4415-4421.   



Klinik   

AIDS Rev. 2008;10(1):25-35. 
Cancer Control 2014;21(4):266-278. 
  

Å3ąËÌąËÌÁ CD4 ÈİÃÒÅÌÅÒ ÄİĥİË ÏÌÄÕøÕÎÄÁÎ ÆąÒÓÁÔëą enfeksiyonlar 
(P.jiroveci, T. gondii, CMV, mikobakteri  vb) ÁËąÌÄÁ ÂÕÌÕÎÄÕÒÕÌÍÁÌąÄąÒ.  

Å Progresyon/ relaps durumunda lenfomaya ÄĘÎİĥİÍ ÁëąÓąÎÄÁÎ 
biyopsi ÔÅËÒÁÒą ÄİĥİÎİÌÍÅÌÉÄÉÒ.  

Å HIV ÉÌÉĥËÉÌÉ MCH, ÄÉøÅÒ malignitelerle (Kaposi sarkomu, primer 
ÅÆÆİÚÙÏÎ lenfoma, DLBCL vb) Åĥ ÚÁÍÁÎÌą ya da ÁÒÄąĥąË olarak 
ÇĘÒİÌÅÂÉÌÉÒ. 



Laboratuar  

Hafif-orta anemi 

Trombositler normal-ÈÁÆÉÆ ÙİËÓÅË 

Hipoalbuminemi 

Poliklonal hipergammaglobulinemi 

ESR, CRP, LDH, IL-φ ÖÅ 6%'& ÙİËÓÅËÌÉøÉ 

HHV-8 enfeksiyonu ÉëÉÎ serolojik testlerin  klinik  ËÕÌÌÁÎąÍą ÓąÎąÒÌą ëİÎËİ 
ÉÍÍİÎÓÕÐÒÅÓÉÆ hastalar Ab ÇÅÌÉĥÔÉÒÍÅÙÅÂÉÌÉÒ. Viral ÙİË ĘÌëİÍİ ya da 
ÉÍÍİÎÏÈÉÓÔÏËÉÍÙÁ ÔÁÎą koymaya ÙÁÒÄąÍÃą olabilir . 

http:// www.uptodate.com/contents/ multicentric -castlemans-disease 



'ĘÒİÎÔİÌÅÍÅ  

ÅPET-BT Ą Tutulum (+), median SUV 4.8 (2.6-9.3) 

Å BT Ą Multipl  ÂİÙİÍİĥ mediastinal ve hiler  lenf 
ÎÏÄÌÁÒą (1-3 cm), subplevral ÎÏÄİÌÌÅÒ, interlobuler  
septal ËÁÌąÎÌÁĥÍÁ, ÐÅÒÉÂÒÏÎËÏÖÁÓËİÌÅÒ ËÁÌąÎÌÁĥÍÁ, 
buzlu cam ÇĘÒİÎİÍİ, ÙÁÍÁÌą, yuvarlak konsolidasyon 
ÁÌÁÎÌÁÒą 

Å PA Ą dËÉ ÔÁÒÁÆÌą ÒÅÔÉËİÌÅÒ ya da buzlu cam opasiteler, 
mediastende ÇÅÎÉĥÌÅÍÅ, bilateral plevral ÅÆÆİÚÙÏÎ 

http:// www.uptodate.com/contents/ multicentric -castlemans-disease 



'ĘÒİÎÔİÌÅÍÅ  



Patoloji  



4ÁÎą  

0ÅÒÉÆÅÒÉË ,!0ȟ ÁÔÅĥȟ 3-ȟ #20 ÙİËÓÅËÌÉøÉ 

PET-"4ȭÄÅ multipl  tutulum   

Eksizyonel biyopsi (biyopsi ÔÅËÒÁÒą gerekebilir) 

http:// www.uptodate.com/contents/ multicentric -castlemans-disease 



Tedavi vncesi $ÅøÅÒÌÅÎÄÉÒÍÅ 
!ÒÁĥÔąÒÍÁ 3ąË Bulgular  

ÅCBC 
 

ÅAnemi, trombositoz 

ÅSerum ËÉÍÙÁÓą ÅHipoalbuminemi, LDH ÙİËÓÅËÌÉøÉ 

ÅSPEF, kantitatif  Ig, ÉÍÍİÎÆÉËÓÁÓÙÏÎ ÅBir ya da daha fazla Ig ÓąÎąÆąÎÄÁ ÙİËÓÅËÌÉË, M 
protein yok, d&% negatif 

ÅSerum sitokin ÄİÚÅÙÌÅÒÉȡ),-6, VEGF (ÓÅëÉÌÍÉĥ 
olgularda) 

Å IL-6 ÙİËÓÅËÌÉøÉ (5#(ȭÄÅ ÔİÍ olgularda ÄÅøÉÌ), VEGF 
ÙİËÓÅËÌÉøÉ (az ÓÁÙąÄÁ olguda) 

Å/ÔÏÉÍÍİÎ ÈÁÓÔÁÌąËÌÁÒ ÉëÉÎ serolojik ÄÅøÅÒÌÅÎÄÉÒÍÅ 
(klinik  olarak endike ise) 

Å$ÅøÉĥËÅÎ  

ÅHHV-8, HIV ÉëÉÎ viral seroloji, pozitifse kantitatif  
ĘÌëİÍ, LN biyopsisinde HHV-8 ÂÏÙÁÓą 

Å3ąÎąÒÌą ÓÁÙąÄÁ olguda pozitif , nadiren hiyalin 
ÖÁÓËİÌÅÒ varyant, daha ÓąË olarak plazmasitik 
varyantta 

Å'ĘÒİÎÔİÌÅÍÅȡ0%4-BT Å$ÉøÅÒ LN tutulumunu  saptamak (UCH/MCH ÁÙÒąÍą) 
ve aktiviteyi  ÄÅøÅÒÌÅÎÄÉÒÍÅË (SUV 2-5) 

ÅLN ĘÒÎÅøÉÎÄÅ IgH gen yeniden ÄİÚÅÎÌÅÎÍÅÓÉ ÅKlonal ÈÁÓÔÁÌąøą ÂÁĥÌąÃÁ gizli ÌÅÎÆÏÍÁÙą ÄąĥÌÁÍÁË 

http:// www.uptodate.com/contents/ unicentric-castlemans-disease 



Tedavi vÎÃÅÓÉ $ÅøÅÒÌÅÎÄÉÒÍÅ 
vÎÅÍÌÉ  "ÁÚą Durumlarda  9ÁÒÁÒÌą  

ÅFM (Waldeyer ÈÁÌËÁÓą dahil LN ÁÌÁÎÌÁÒą, ËÁÒÁÃÉøÅÒ 
ve dalak ÂİÙİËÌİøİ) 

 

ÅHHV-8 ya da HIV pozitifse ÅĥÌÉË eden Kaposi 
sarkomu ÁëąÓąÎÄÁÎ ÄÅøÅÒÌÅÎÄÉÒÍÅ 

ÅPerformans durumu ÅKemik ÉÌÉøÉ aspirasyon ve biyopsisi 

ÅAktif  ÈÁÓÔÁÌąË ÖÁÒÌąøą Å+ÏÎÔÒÁÓÔÌą boyun tomografisi 

ÅCBC ÅMUGA/EKO (antrasiklin  alacak hastalar ÉëÉÎ) 

Å!ÙÒąÎÔąÌą metabolik panel  ÅSerum IL-6, IL-10, VEGF, İÒÉË asit, ferritin  

ÅB2 mikroglobulin ,  serum ve idrar  protein ve  
ÉÍÍİÎÆÉËÓÁÓÙÏÎ elektroforezi, serum hafif 
zincirleri , kantitatif  Ig 

ÅHepatit C testi 

ÅHIV ELISA, PCR ile HHV-8 DNA titresi , hepatit B 
testi, PCR ile EBV DNA titresi  

ÅPET-BT (tercihen) ya da ËÏÎÔÒÁÓÔÌą 
torakoabdominopelvik T) NCCN v3.2016 



Tedavi  

Tedavi ÓÅëÅÎÅËÌÅÒÉ 
randomize olmayan 

prospektif ëÁÌąĥÍÁÌÁÒÁ, 
ËİëİË olgu serilerine ve 

uzman ÇĘÒİĥÌÅÒÉÎÅ 
ÄÁÙÁÎąÒ.  

Dikkatle 
ÙÏÒÕÍÌÁÎÍÁÌą ! 

Å Glukokortikoidler  
Å Tek ajan KT 
Å Kombinasyon KT 
Å Antiviral tedavi 
Å CD20 ve IL-φȭÙą hedefleyen monoklonal antikorlar   

Cancer Control 2014;21(4):266-278. 



Antiretroviral Tedavi 

AIDS Rev. 2008;10(1):25-35. 
N Engl J Med. 1999;340(24):1923-1924.   

Å Hastalar tedavi ÓąÒÁÓąÎÄÁ ÇÅÌÉĥÅÂÉÌÅÃÅË MCH ve ÅĥÌÉË eden 
Kaposi sarkomundaki alevlenme ÁëąÓąÎÄÁÎ takip edilmelidir .  

Å Tek ÂÁĥąÎÁ ÙÁÎąÔ ÏÌÕĥÔÕÒÍÁÓÁ da ÔİÍ HIV (+) -#(ȭÌÉ hastalar 
antiretroviral tedavi ÁÌÍÁÌąÄąÒ.  



Glukokortikoidler   

Å Semptomlarda ËąÓÁ ÓİÒÅÌÉ kontrol  ÓÁøÌÁÒ ancak tam remisyon genellikle 
nadir ve ËąÓÁ ÓİÒÅÌÉÄÉÒ.  

Å4İÍİ HIV(-) 21olguda tek ÂÁĥąÎÁ glukokortikoidlerle  ÙÁÎąÔ %80 
ÏÒÁÎąÎÄÁ ÂÉÌÄÉÒÉÌÍÉĥÔÉÒ.  

Å2ÉÔÕËÓÉÍÁÂąÎ etkisi ÂÁĥÌÁÙÁÎÁ kadar prednizon 1 mg/kg/ ÇİÎ ya da 
ÅĥÄÅøÅÒÉ eklenerek sistemik inflamatuar semptomlar kontrol  ÁÌÔąÎÁ 
ÁÌąÎÁÂÉÌÉÒ.  

Å Yeterli kontrol  ÓÁøÌÁÎÄąËÔÁÎ sonra doz ÁÚÁÌÔąÌąÒÁË kesilir. 

J Clin Pathol. 1983;36(9):1005-1011. 
Hum Pathol. 1985;16(2):162-172.   
Acta Cytol. 1986;30(5):481-486.  
J Neurol Sci. 1989;89(2-3):253-267.  
Cancer. 1999;85(3):706-717.  
Korean J Intern Med. 2007;22(2):113-117.  



Sitotoksik Kemoterapi 
Tek Ajan 

Å Etoposid 
Å Vinblastin 
Å Siklofosfamid  
Å Kladribin   
Å Klorambusil  
Å Lipozomal doksorubisin 

 
Å3ąËÌąËÌÁ lenfomada ËÕÌÌÁÎąÌÁÎ 

dozlarda ÕÙÇÕÌÁÎąÒ.  
Å9ÁÎąÔÌÁÒ ËąÓÁ ÓİÒÅÌÉÄÉÒ. 
Å Kesildikten 2-3 hafta sonra 

semptomlar genellikle 
ÔÅËÒÁÒÌÁÄąøąÎÄÁÎ ÁÒÁÌąËÌą idame 
ya da ĘÍİÒ boyu ËÕÌÌÁÎąÍ 
gerektirir . 

 

Cancer Control 2014;21(4):266-278. 



Sitotoksik Kemoterapi 
Kombine  

Å CHOP 
Å CVP 
Å CVAD 

 
Å+İëİË olgu serilerinde uzun 
ÓİÒÅÌÉ remisyonlar 
ÂÉÌÄÉÒÉÌÍÉĥÔÉÒ. 

ÅKÏøÕ hastada progresyon ya 
da enfeksiyon ÇĘÒİÌİÒ. 

Å Tedaviye rituksimab  
eklenmesi tavsiye edilir. 

 

Cancer Control 2014;21(4):266-278. 



Rituksimab  

Int J Hematol. 2010;91(2):347-349.  
Eur J Haematol. 2006;76(2):119-123.  

Hem HIV(+) hem de HIV(-) hastalarda monoterapi 
olarak etkili.  

Monoterapi olarak 375 mg/m2 haftada bir  4 hafta 
ÕÙÇÕÌÁÎąÒ ve alevlenme ÇĘÓÔÅÒÅÎ ancak daha ĘÎÃÅ iyi  
ÙÁÎąÔ ÁÌąÎÍąĥ hastalarda ÇÅÒÅËÔÉËëÅ tekrarlanabilir .  

+ÏÍÂÉÎÅ ÔÅÄÁÖÉ ÏÌÁÒÁË ÌÅÎÆÏÍÁÄÁ ËÕÌÌÁÎąÌÁÎ ÄÏÚ ÖÅ 
ĥÅÍÁÄÁ ÒÉÔÕËÓÉÍÁÂ ÅËÌÅÎÍÅÓÉ ÍÁÎÔąËÌą ÂÉÒ ÙÁËÌÁĥąÍ 
ÇÉÂÉ ÇĘÚİËÍÅËÔÅÄÉÒȢ  



Rituksimab  

%ĥÌÉË eden Kaposi sarkomu varsa rituksimab  ile tedavi 
ÓąÒÁÓąÎÄÁ alevlenebilir.  

HIV ÉÌÉĥËÉÌÉ -#(ȭÄÅ Kaposi sarkomundaki alevlenme 
ÏÒÁÎą %36-67 olarak rapor ÅÄÉÌÍÉĥÔÉÒ.  

Clin Oncol. 2011;29(18):2481-2486. 
J Clin Oncol. 2007;25(22):3350-3356.  
Ann Intern Med. 2007;147(12):836-839.   



Anti IL-6 Tedavi 

Siltuksimab  
(anti IL-6 Ab) 

 
HIV (-) ve HHV-8 (-) MCH tedavisinde FDA ÏÎÁÙą var. 

 

Å HIV ve HHV-8 (+) -#(ȭÌÉ hastalar 
ëÁÌąĥÍÁÄÁÎ ÄąĥÌÁÎÍąĥ. 

Å Rituksimab yerine plasebo ile 
ËąÙÁÓÌÁÎÍąĥ. 

Å HIV ve HHV-8 (-) hastalarda IL-φȭÙÁ 
ÂÁøÌą sistemik semptomlar ve 
laboratuar anormalliklerini  kontrol  
ÁÌÔąÎÁ almada ÏÌÄÕËëÁ etkili .  



Anti IL-6 Tedavi 

Tocilizumab  
(anti IL-6R Ab) 

 
MCH tedavisinde FDA ÏÎÁÙą yok. 

 

 
Å Faz 2 
Å HIV(-) ve HHV-8 (ϻ) hastalar 
Å Plazma ÈİÃÒÅÌÉ varyant 
Å Sistemik semptomlarda azalma, 

laboratuar anormalliklerinde  ÄİÚÅÌÍÅ 
ve kilo ÁÒÔąĥą  

Å Steroid ÉÈÔÉÙÁÃąÎÄÁ azalma/ kaybolma 
 

Blood. 2005;106(8):2627-2632.  



!ÎÔÉÈÅÒÐÅÓÖÉÒİÓ Tedavi 

Å"ÉÒëÏË HHV-8 ËÁÙÎÁËÌą gen İÒİÎİ (vIL-6 dahil)  
replikasyonun litik  siklusu ÓąÒÁÓąÎÄÁ ifade edilir. 

  
Å Bu nedenle antiviral tedavi ĘÚÅÌÌÉËÌÅ HHV-8 viral 
ÙİËİ saptanan hastalarda potansiyel bir  tedavi 
hedefi haline ÇÅÌÍÉĥÔÉÒ.  

Å Gansiklovir 
Å9İËÓÅË doz 

zidovudin  
Å Valgansiklovir 

HIV (-) hastalarda 
ÄÅÎÅÎÍÅÍÉĥÔÉÒ.   

J Med Virol . 2003;71(3): 399-403. 
Nat Rev Clin Oncol. 2010;7(9):533-543. 
Blood. 2004;103(5):1632-1634.    



Bortezomib  

BMJ Case Rep. 2012;2012:10. 
Ann Hematol. 2010;89(2):217-219.  
J Hematol Oncol. 2009;2:19-8722-2-19.  

ÅKlinik  ve radyolojik  ÙÁÎąÔ anektodal raporlarla  
ÂÉÌÄÉÒÉÌÍÉĥÔÉÒ ancak klinik  ëÁÌąĥÍÁÌÁÒÁ ÉÈÔÉÙÁë 
ÖÁÒÄąÒ. 



d-d$ 

ÅTalidomid ve lenalidomidin etkili  ÏÌÄÕøÕ 
anektodal ve ËİëİË ëÁÐÌą ëÁÌąĥÍÁÌÁÒÄÁ 
ÂÉÌÄÉÒÉÌÍÉĥÔÉÒ.  
ÅKurtarma tedavisi olarak ÄİĥİÎİÌÅÂÉÌÉÒ. 

http:// www.uptodate.com/contents/ multicentric -castlemans-disease 



Hematopoetik +ĘË (İÃÒÅ 
Nakli 

ÅKemoterapi ile ÙÁÎąÔ ÁÌąÎÁÍÁÙÁÎ biri  NHL, biri  
POEMS sendromlu 3 hastada otolog nakil ÓÏÎÒÁÓą 
uzun ÓİÒÅÌÉ ÓÁøËÁÌąÍ ÂÉÌÄÉÒÉÌÍÉĥÔÉÒ.  

Hematol Oncol 1986;4:213-217. 
Ann Oncol 1999;10:1207-1209. 
Am J Hematol 2005;79:206-210. 



Tedavi  

Semptomatik 

HIV/HHV-8 negatif 

Organ ÙÅÔÍÅÚÌÉø yok 

Tek ÂÁĥąÎÁ ÉÍÍİÎÏÔÅÒÁÐÉ 
(siltuksimab,tocilizumab,  

rituksimab) 

http:// www.uptodate.com/contents/ multicentric -castlemans-disease 

Å 3ÅëÉÍ ÉÌÁëÌÁÒąÎ temin ÅÄÉÌÅÂÉÌÉÒÌÉøÉÎÅ ve klinisyenin 
ÔÅÃÒİÂÅÓÉÎÅ ÇĘÒÅ ÙÁÐąÌąÒ. 

Å Siltuksimab randomize ëÁÌąĥÍÁÌÁÒÄÁ ÙÁÒÁÒą 
ÇĘÓÔÅÒÉÌÄÉøÉÎÄÅÎ tocilizumaba tercih edilir. 

Å Rituksimab ÄÉøÅÒ 2 ajan temin edilemiyorsa ËÕÌÌÁÎąÌąÒ. 



Tedavi  

HIV/HHV-8 negatif 

Organ ÙÅÔÍÅÚÌÉøÉ 
ve/ veya ËĘÔİ 
performans 

R-etoposid  

100 mg/m2 iv 4 hafta  

http:// www.uptodate.com/contents/ multicentric -castlemans-disease 



Tedavi  

HIV/HHV-8 pozitif  

R-gansiklovir ϻ 
etoposid  

(Semptomatik/ agresif 
ÈÁÓÔÁÌąË ÖÁÒÌąøąÎÄÁ eklenir) 

http:// www.uptodate.com/contents/ multicentric -castlemans-disease 

Å CD4 ÈİÃÒÅ ÓÁÙąÓą ÄİĥİËÌİøİ ve/ veya ÙİËÓÅË HIV ÙİËİ 
ve/ veya aktif  Kaposi sarkomu ÖÁÒÌąøąÎÄÁ ÁÎÔÉÒÅÔÒÏÖÉÒÁÌ 
tedavi eklenir.  


