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Wstep

Choroba Castlemana nalezy do rzadkich rozrostéw limfocytarnych o nie-
znanej etiologii. Chociaz zostata opisana ponad 50 lat temu, nadal wzbudza
wiele kontrowersji, np. nie wiadomo, czy jest to jedna choroba czy tez kilka
réznych [1-3]. Benjamin Castleman i wsp. opisali w 1956 r. posta¢ naczynio-
wo-szklista, zlokalizowana w Srodpiersiu [2]. Obecnie znane sg inne typy tej
choroby, takie jak plazmatyczno-komérkowy oraz opisany ostatnio bardziej
agresywny wariant — plazmoblastyczny [4, 5]. Klinicznie wyrdznia sie postac
zlokalizowana oraz rozsiana. Do tej pierwszej zaliczany jest typ naczyniowo-
-szklisty i plazmatyczny. Do postaci rozsianej naleza natomiast typy plazmo-
blastyczny i nieokreslony [5-8]. Wiekszos¢ przypadkéw stanowi najmnie]
agresywna, zlokalizowana postac typu naczyniowo-szklistego. Ta odmiana
choroby Castlemana jest diagnozowana najczesciej u dzieci i mtodych doro-
stych (Srednia wieku 30 lat), wystepuje w postaci pojedynczego guza, umiej-
scowionego zwykle w srodpiersiu lub powiekszonych weztach zaotrzewno-
wych [5, 9, 10]. W wiekszosci przypadkéw choroba pojawia sie w tkance
chtonnej, chociaz moze wystepowac réwniez w tkankach miekkich. Nie to-
warzysza jej objawy ogoélne. Rzadszemu typowi zlokalizowanej formy choro-
by — plazmatyczno-komérkowemu towarzysza objawy ogélne hematologicz-
no-immunologiczne [4]. Pacjentéw z obiema formami choroby leczy sie
za pomoca radykalnego wyciecia miejscowego.

Do rzadkosci nalezg wieloogniskowe formy choroby Castlemana (stano-
wiace mniej niz 10% przypadkdw), ktdre w przeciwienstwie do formy zloka-
lizowanej charakteryzuja sie agresywnym przebiegiem. Zalicza sie do nich
typ plazmoblastyczny i nieokreslony, w ktérych oprocz wieloogniskowego po-
wiekszenia weztéw chtonnych lub sledziony wystepuja réwniez ogélne ob-
jawy hematologiczno-immunologiczne. Ta forma choroby dotyczy starszych
pacjentow, czesto z wspétwystepuje z HIV lub z takimi nowotworami, jak
chtoniak limfoblastyczny czy miesak Kaposiego [8, 11].

Celem pracy jest przedstawienie postepowania diagnostycznego i lecze-
nia tej rzadkiej choroby. W artykule zostaty opisane 2 przypadki choroby
Castlemana, zlokalizowanej w weztach szyjnych oraz w weztach przestrzeni
zaotrzewnowej.

Opisy przypadkéow
Przypadek 1.

Chora, lat 27, zgtosita sie we wrzesniu 2006 r. do Poradni Onkologicznej
z powodu powiekszonych weztdw nadobojczykowych prawych. W szpitalu re-
jonowym wykonano biopsje wezta chtonnego. Na podstawie analizy materia-
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Castleman’s disease is a rare lymph node
pathology characterized by angiofollicular
hyperplasia of the lymph nodes. There
are two forms of the disease, localized
and multicentric. One of the most
frequently observed histological types of
the disease is the hyaline-vascular type,
which is considered benign. In most
cases, afflicted patients present with
a mediastinal mass. The aim of this
article is to present the diagnosis and
treatment of this rare disease. Here we
describe two cases of hyaline-vascular
type Castleman disease localized in the
neck and retroperitoneal lymph nodes.
Close communication between the
clinician and the pathologist is essential
for correct diagnosis. Surgery is the
treatment of choice.

Key words: Castleman’s disease, histo-
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tu biopsyjnego stwierdzono wariant naczyniowo-szklisty choroby Castlemana.
W badaniu ultrasonograficznym szyi wykryto w okolicy nadobojczykowej pra-
wej powiekszony wezet chtonny o wymiarach 47x16 mm z kilkoma weztami
satelitarnymi oraz guz prawego ptata tarczycy wielkosci 40x17x16 mm. Wy-
niki pozostatych badan radiologicznych byty prawidtowe. Wykonano punkcje
cienkoigtowg guza prawego ptata tarczycy, w wyniku ktérej stwierdzono po-
dejrzenie zmiany rozrostowej. W styczniu 2007 r. pacjentka zostata przyjeta
na Il Oddziat Chirurgii Onkologicznej, gdzie przeprowadzono zabieg wyciecia
weztéw chtonnych nadobojczykowych prawych. Badanie histopatologiczne
w oparciu o badania immunohistochemiczne potwierdzito wariant naczynio-
wo-szklisty choroby Castlemana. Przebieg pooperacyjny byt prawidtowy bez
powiktan. Pacjentke wypisano do domu, a nastepnie przyjeto ponownie
na Oddziat w kwietniu 2007 r. Wykonano resekcje prawego ptata tarczycy.
W ostatecznym badaniu histopatologicznym stwierdzono guzek hiperplastycz-
ny tarczycy. Obecnie u pacjentki pozostajgcej pod kontrolg Poradni Chirurgii
Onkologicznej nie stwierdza sie objawéw choroby.

Przypadek 2.

Chora, lat 38, bez dolegliwosci, zgtosita sie w sierpniu 2006 r. do Poradni
Chirurgii Onkologicznej z wynikiem badania USG, sugerujgcym obecnos¢ gu-
za lewej przestrzeni zaotrzewnowej. Zmiane wykryto przypadkowo — pacjent-
ka byta diagnozowana z powodu podejrzenia torbieli jajnika. Zlecono bada-
nie tomograficzne jamy brzusznej, w ktérym stwierdzono w przestrzeni
zaotrzewnowej po stronie lewej dobrze ograniczony regularny okragty guz
o Srednicy 5,5 cm, ktory ulegat silnemu wzmocnieniu po dozylnym podaniu
Srodka cieniujacego w tetniczej fazie badania. Guz byt zlokalizowany miedzy
ogonem trzustki a lewa nerka. Okoliczne wezty chtonne byty niezmienione.
Na podstawie przeprowadzonych badan podejrzewano guz ogona trzustki,
nerki lub nadnercza. Po punkgji cienkoigtowej, wykonanej pod kontrola to-
mografii komputerowej, podejrzewano torbielowaty guz sluzowy. W pozo-
statych badaniach radiologicznych i laboratoryjnych nie stwierdzono odchy-
lerr od normy. Pacjentka zostata przyjeta w listopadzie 2006 r. na Il Oddziat
Chirurgii Onkologicznej. Podczas operacji po otwarciu jamy brzusznej odsto-
nieto lewa przestrzen zaotrzewnowa, gdzie wykryto miedzy nerka, sledzio-
na i ogonem trzustki guz o wymiarach 8x8 cm. Podwigzujac liczne naczynia
doprowadzajace, usunieto guz w catosci, bez naruszenia jego ciagtosci. Ba-
danie histopatologiczne oraz dodatkowo wykonane badania immunohisto-
chemiczne wykazaty posta¢ naczyniowo-szklistg choroby Castlemana. Prze-
bieg pooperacyjny byt prawidtowy. Obecnie pacjentka bez objawéw choroby
pozostaje pod opieka Poradni Chirurgii Onkologiczne;.

Wyniki badan histopatologicznych

Obraz histopatologiczny w obu przypadkach byt podobny. Makroskopowo
zmiany byty jednoogniskowe, kuliste, dobrze ograniczone, czesciowo otoreb-
kowane. W przekroju byty bezowe, spoiste, bez zmian ogniskowych o wygla-
dzie wezta chtonnego. W obrazie mikroskopowym zmiany byty dobrze ogra-
niczone, otoczone tkanka ttuszczowa. Utkanie stanowita tkanka limfatyczna
przypominajaca wezet chtonny, ale bez typowej architektoniki — pozbawiona
zatoki brzeznej, co najlepiej uwidocznione byto po barwieniu srebrem (ryc. 1.).
Stwierdzono réwniez liczne grudki chtonne, ale o nieprawidtowym wygladzie,
tzn. z zanikajacymi wypalonymi osrodkami rozmnazania, ktére zawieraty nie-
liczne komaorki dendrytyczne i resztkowe centrocyty, utozone wspétsrodko-
wo, z centralnym naczyniem o pogrubionej, szkliwiejacej scianie. Centra roz-
rodcze otoczone byty rozbudowang strefa ptaszcza, ztozong z matych
limfocytow, utozonych koncentrycznie na ksztatt tusek cebuli, tworzacych
szeroki okrezny mankiet wokét zanikajacych osrodkéw. W strefie miedzy grud-
kami widoczne byty liczne drobne naczynia, o szkliwiejgcej Scianie oraz ma-
te limfocyty i pojedyncze plazmocyty. W obrebie zmiany w pogrubionych scia-
nach wiekszych naczyn wystepowato szkliwienie (ryc. 2.).
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W badaniach immunohistochemicznych stwierdzono roz-
ktad i fenotyp limfocytéw typowy dla wezta chtonnego. Lim-
focyty B byty obecne gtéwnie w osrodkach rozmnazania (cen-
trocyty) i w strefie ptaszcza, wykazywaty ekspresje antygendw
CD20 (ryc. 3.) i CD79a. (ryc. 4., tak jak w korze wezta), nato-
miast limfocyty T o fenotypie CD3+ (ryc. 5.), CD5+, CD43 + by-
ty obecne miedzy grudkami (tak jak w strefie przykorowej we-
zta). Pojedyncze rozproszone limfocyty B (CD20+, CD79a.+)
i plazmocyty (CD79a.+) widoczne byty w strefie miedzygrud-
kowej, a pojedyncze limfocyty T (CD3+; ryc. 5.) w centrach roz-
rodczych. Wynik badania immunohistochemicznego na anty-
gen bcl-2 byt dodatni w strefie ptaszcza i w pojedynczych

Ryc. 1. Barwienie na wtdkna srebrochtonne, powiekszenie obiektywu
2,5x. Brak zatoki brzeznej pod torebka

Fig. 1. Staining for argentophilic fibrils, blow up 2.5x. Absent of border
sinus under capsule

Ryc. 2. Barwienie H+E (powiekszenie 20x). Grudki chtonne o niepra-
widtowym wygladzie, z zanikajacym oSrodkiem rozmnazania, szero-
ka strefa ptaszcza z matych limfocytéw. Widoczne centralne naczy-
nie grudki o zeszkliwiatej scianie, strefa miedzygrudkowa z matymi
naczyniami ze szkliwiejaca Sciang

Fig. 2. Stainig H+E (blow up 20x). Abnormal look of lymphatic follicles
with disappearing centres of propagation, extend zone of mantel
consisting of small lymphocytes. Visible main vessel of follicle with
hyalinization, zone between follicles with small vessels with hyaline
degeneration

komérkach pomiedzy grudkami, natomiast osrodki rozmna-
Zania nie wykazywaty ekspresji bcl-2 (ryc. 6.). Ekspresje anty-
genu CD10 stwierdzono tylko w komdrkach zanikajgcych
osrodkéw, a antygenu CD23 w centrach rozrodczych i w poje-
dynczych limfocytach strefy ptaszcza. Aktywnosc proliferacyj-
na mierzona poziomem ekspresji antygenu Ki67 byta wysoka
w zanikajacych osrodkach (ok. 90% dodatnich jader komér-
kowych), natomiast w pozostatym obszarze niska (ponizej 5%
dodatnich jader komérkowych). Wynik reakcji na cykline D1
byt dodatni tylko w nielicznych komérkach srédbtonka.

We wszystkich analizowanych zmianach rozpoznano typ
naczyniowo-szklisty choroby Castlemana.

grudek chtonnych i pojedynczych komérkach strefy miedzygrudkowej
(limfocyty B)

Fig. 3. Anty-CD20 (blow up 10x). Positive reaction in cells of
lymphatic follicles and in single cells in the zone between follicles
(ymphocytes B)
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Ryc. 4. Anty-CD79a. (powiekszenie 10x). Dodatnia reakcja w komor-
kach grudek chtonnych i pojedynczych komérkach strefy miedzygrud-
kowej (limfocyty B)
Fig. 4. Anty-CD79a (blow up 10x). Positive reaction in cells of
lymphatic follicles and in single cells in the zone between follicles
(ymphocytes B)
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Ryc. 5. Anty-CD3 (powiekszenie 10x). Dodatnia reakcja w komérkach
strefy miedzygrudkowej i pojedynczych komérkach grudek (limfo-
cyty T)

Fig. 5. Anty-CD3 (blow up 10x). Positive reaction in cells of zone
between follicles and in single cells of follicles (lymphocytes T)

Omoéwienie

Choroba Castlemana jest rzadka chorobg o nieznanej etio-
logii, wystepujaca czesciej u 0s6b z zaburzeniami odpornosci,
w tym szczegblnie u chorych na AIDS. Wspétwystepowanie
innych nowotwordw i zaburzen odpornosci zaréwno naby-
tych, jak i wrodzonych czesciej wystepuje w postaci uogdélnio-
nej choroby. Posta¢ zlokalizowana choroby stanowigca
ok. 90% opisywanych przypadkéw przebiega zwykle bezob-
jawowo [6]. Guz przewaznie jest wykrywany przypadkowo
podczas wykonywania badan radiologicznych z innych wska-
zan. Natomiast w zaleznosci od lokalizacji guz moze wywoty-
wac rézne objawy. Prezentowane przypadki nalezg do posta-
ci zlokalizowanej, o przebiegu klinicznym charakterystycznym
dla tej choroby. W pierwszym przypadku u pacjentki z guzem
szyi jedynym objawem byta obecnos¢ widocznego i badalne-
go palpacyjnie guza. W drugim choroba przebiegata bezobja-
wowo, a guz wykryty byt przypadkowo. Zadna z pacjentek nie
miata objawow ogdlnych. Nie stwierdzono zaburzen odpor-
nosci oraz choréb nowotworowych u tych pacjentek.

Choroba Castlemana jest choroba rzadka, ale dobrze scha-
rakteryzowana histopatologicznie. Dla postaci naczyniowo-
-szklistej charakterystyczny jest obraz naczyniowo-szklistych
osrodkéw rozmnazania, otoczonych strefg ptaszcza zbudo-
wana z drobnych utozonych koncentrycznie na ksztatt tusek
cebuli limfocytéw, z miedzygrudkowym rozrostem naczynio-
wym zawierajgcym duza liczbe drobnych, szkliwiejacych na-
czyn. Prezentowane przypadki postaci naczyniowo-szklistej
moga roznic sie w obrazie histopatologicznym przewaga du-
zych stref ptaszcza z wyraznymi centrami rozmnazania (wa-
riant limfatyczny) lub dominacjg elementéw naczyniowych
7 towarzyszacym szkliwieniem (wariant naczyniowy). Prze-
waga jednego z elementéw moze miec znaczenie, jezeli bie-
rze sie pod uwage obraz radiologiczny. W przypadku pacjent-
ki z guzem szyi w badaniu ultrasonograficznym opisano
zmiane weztowa — niestety, nie wykonano tomografii kom-
puterowej. U pacjentki z guzem w przestrzeni zaotrzewno-
wej obraz tomograficzny charakteryzowat sie silnym wzmoc-

e T A A rasile 4
Ryc. 6. Anty-Bcl-2 (powiekszenie 20x). Dodatnia reakcja w komarkac

strefy ptaszcza grudek chtonnych i licznych komérkach strefy miedzy-
grudkowej. Odczyn negatywny w zanikajacych osrodkach rozmnazania
Fig. 6. Anty-Bcl-2 (blow up 20x). Positive reaction in cells in mantel
zone of lymphatic follicles and in number of cells in zone between of

follicles. Negative result in disappearing centers of propagation

nieniem w fazie tetniczej, wskazujac na silne unaczynienie
zmiany. Nie miato to jednak wptywu na diagnostyke i rozpo-
znanie [12]. Tan i wsp. opisali 4 przypadki szyjnej lokalizacji
choroby, dla ktérych ocenili charakterystyke obrazu tomo-
graficznego. Stwierdzili, ze obecnos¢ centralnej, niewzmac-
niajacej sie blizny w powiekszonych weztach szyjnych pod-
czas badania z wykorzystaniem tomografii komputerowej
z kontrastem moze sugerowac postac naczyniowo-szklista
choroby Castlemana. Taki obraz stwierdzono w 3 przypad-
kach na 4. W jednym przypadku uzyskano inny wynik, co ttu-
maczono zbyt mata iloscig komponentu naczyniowo-wtdkni-
stego niewzmacniajgcego sie po podaniu kontrastu [13].

Najczestsza lokalizacjg choroby Castlemana jest srodpier-
sie (63%), przestrzen zaotrzewnowa (11%) oraz wezty pacho-
we (4%). Opisano réwniez przypadki o lokalizacji szyjnej, nad-
obojczykowej, w oczodole lub miednicy. Najrzadsze s3 jednak
postacie stwierdzane narzadowo, np. w trzustce, oponach mé-
zgowo-rdzeniowych, w przewodzie pokarmowym, zotadku, je-
licie grubym czy opisany 1 przypadek choroby Castlemana
w gruczole piersiowym [13—-20]. Prezentowane w niniejszej
pracy przypadki naleza do rzadszych lokalizacji choroby.

W przypadku postaci zlokalizowanej choroby Castlema-
na zasadniczym leczeniem jest radykalne wyciecie chirur-
giczne. Rokowanie jest w tych przypadkach dobre. Dla po-
staci uogdélnionych rokowanie jest zte, a w postepowaniu
terapeutycznym stosowana jest chemioterapia i radiotera-
pia. Czesto przebieg choroby jest zwigzany z innymi choro-
bami, zwtaszcza nowotworowymi.

Whioski

Podsumowujac, choroba Castlemana jest rzadkim scho-
rzeniem, ktore nalezy bra¢ pod uwage w trakcie diagnosty-
ki r6znicowej zmian weztowych, rzadziej narzadowych o nie-
znanej etiologii. Nalezy pamietac, ze w przypadku choroby
zlokalizowanej zasadniczym leczeniem stwarzajacym wa-
runki do catkowitego wyleczenia jest radykalne wyciecie
chirurgiczne.
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