Castlemani tobi



Iseloomustus

Harva esinev mitteklonaalne limfoproliferatiivne haigus
Healoomuline kulg

Dr. Benjamin Castleman, 1956. a

— hupervaskulariseeritud limfisdlmed veresoonte hualinisatsiooniga
Kasutatakse ka nimetust angiofollikulaarne hiperplaasia

— lumfisdlmede follikulaarne hiiperplaasia ebanormaalse
vaskularisatsiooniga

Stnonliimid: Castlemani tuumor, beniigne hiidlimfoom,
hiidlimfisdlme huperplaasia, [limfisdlme hamartoom.

Esinemissagedus 1:100 000 inimese kohta
— mitmekoldeline vorm esineb harvemini
Enamasti haigestuvad nooremapoolsed



Patogenees

Castlemani tove korral esineb tstutokiine produtseerivate B-rakkude
hiperproliferatsioon

— Meenutab I[imfoomi
IL-6 produktsiooni dusregulatsioon
— Limfoomid, multiipelne miieloom
IL-6 loetakse proinflammatoorseks tstitokiiniks

— immuunvastus: stimuleerib B-limfotsiltide arengut ja diferentseerumist,
soodustades Ig-de produtsiooni. Th2 limfotstiiitide prevaleerumine.
Tulemuseks autoantikehade produktsioon.

— dageda faasi reaktsioonid: CRV , ESR

— hematopoees: a) inhibeerib erlitropoeesi b) langetab maksas heptsidiini
produktsiooni, vahendades sellega raua imendumist. Tulemuseks kroonilise
haiguse mikrotsitaarne aneemia

— luu metabolism.

— inhibeerib albumiini produktsiooni ja indutseerib VEGF sekrektsiooni.
Tulemuseks tursed, astsiit, pleuraefusioon.
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Jaotus

* Radioloogilise leiu alusel ( limfis8lmede haaratuse ulatus)
— uhekoldeline ( lokaalne)
— hulgikoldeline( difuusne/generaliseerunud)
* Histopatogeneetilise pildi alusel
— hialiinvaskulaarne Castlemani tobi
— plasmarakuline Castlemani tobi
— HHV- 8 seotud Castlemani tobi
— tapsustamata hulgikoldeline Castlemani tobi



* Uhekoldeline vorm
— haaratud 1 limfis6lm
— vdivad esineda vaiksed, regionaalsed, nn. satelliit-limfisdlmed

— klassikaline pilt: intra-abdominaalne mass voi [imfadenopaatia
kaela, kubeme piirkonnas

— avastatakse juhuslikult voi esinevad neurovaskulaarse
kompressiooni simptomid

— sagedamini HIV- negatiivsetel
* Mitmekoldeline vorm

— haaratud rohkem kui 1 limfisdlm

— generaliseerunud [imfadenopaatia, maksa vdi pdrna
suurenemine.



Hualiinvaskulaarne Castlemani tobi
— moodustab 90% Castlemani tove juhtudest
— noored taiskasvanud
— 90% juhtudest on Gihekoldeline
— asumptomaatiline mass healoomulise kuluga
— ravi: kolde kirurgiline eemaldamine, adjuvantravi steroidide vai rituksaaniga

Plasmarakuline Castlemani tobi
— vahem kui 10% Castelmani tdve juhtudest
— vanemad inimesed
— mitmekoldeline vorm

— kaasnevad febriilsed palavikud, 6ised higistamishood, istus, aneemia, trombotsiitopeenia ja
hiperglubulineemia, splenomegaalia

— standartravi puudub

HHV-8 seotud Castlemani tdbi
— halb prognoos
— immuunsupresseeritud patsientidel ja HIV-positiivsetel
— generaliseerunud limfandenopaatia, hemotoloogilised ja immunoloogilised muutused
— Susteemne kemoteraapia, viirusevastased ja angiogeneesi parssivad ravimid, antiinterleukiin 6



HHV-8 infektsiooniga seotud vorm

HHV-8 infektsiooniga seotud Castlemani tdbi on
nlasmarakulisest vormist eristamatu.

Raske eristada oportunistlikust infektsioonist ja
Umfoomist.

Sisteemsed simptomid on tosisemad -> fataalne
kulg

Kaasneda voib Hodgkini ja mitte-Hodgkini
umfoom, Kaposi sarkoom, POEMS stiindroom.

Kaasuva HIV- infektsiooni korral riski 15- kordne
tous




Diagnoosimine

Aneemia, trombotsutoos voi trombotsitopeenia, CRV tous, IL-6 ja VEGF
Puuduvad radioloogilised kriteeriumid.

Kuldne standart: biopsia lumfisdImest.

Hualiinvaskulaarne vorm:

— normaalsed folliiklid laienenud manteltsooniga moodustavad kontsentrilisi
ringe germinaaltsoonide imber-,, onion-skin phenomenon®,

— germinaaltsoonidel suurenenud vaskulaarsus, leitav promineeruv veresoon
— sinusoidaalsed veresooned suurenenud, perivaskulaarne vaskularisatsioon
Plasmarakuline vorm

— sarnane histoloogiline leid voib esineda poletikuliste ja infektsioonhaiguste
korral.

— germinaaltsoonide moddukas hiiperplaasia, manteltsoonide laienemine ja
parakortikaalne plasmatsiitoos.



,Lollipop on a stick”




UH-uuring

* Leiud on mittespetsiifilised ja nende alusel ei
ole voimalik eristada Castlemani tobe teistest
pohjustest

e Hualiinvaskulaarse ja plasmarakulise vormi
korral esineb hipoehhogeenne mass



HU

aliinvaskulaarne vorm CT- uuringul

* Taupiline leid:

uksik suurenenud limfisdlm voi lokaalsed nodaalsed massid ->
homogeenne intensiivhe kontrasteerumine peale kontrastaine
manustamist.

mesenteriaalne voi retroperitoneaalne mass -> moddukas
kontrasteerumine

mitmed veresoonte harud nodaalse massi pinnal
vahestel kaasneb mittespetsiifiline kaltsifikatsioon

e V\0ib avalduda

a) mitteinvasiivse massina
b) suurem infiltratiivse iseloomuga mass, kaasneb I[imfadenopaatia
c) limfadenopaatia ilma dominantse massita

* Avaldub kdige sagedamini rindkeres






Plasmarakuline vorm CT-uuringul

Kontrasteerub vahem intensiivselt

— Lumfisdlme reaktiive ja paraneoplastilise haaratuse
eristamine keerulisem.

Kaltsifikaatide esinemine on ebatuupiline
Ule 5 cm- | massil vdib esineda fibroos ja nekroos

Pigem mitmekoldeline, millega kaasneb difuusse
limfadenopaatia

— haaratud perifeersed ja vistseraalsed limfisdolmed
ning mitmed organid

HHV-8 infektsiooniga seotud vormi korral ka
limfisolme vahene kontrasteerumine.
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