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KOK HUCRE NAKLI LK YAYIN TARIiHi 02.10.2023
CASTLEMAN HASTALIGI TANI ve REVIZYON TARIHi -
TEDAVI YAKLASIMI - SOP -2020 REVIZYON NO 0

SAYFA NO 1/5

Amag: Castleman hastaliginin tani, tedavi ve takibini igeren prosediirii ortaya koymak

Kapsam: Bu SOP; Inénii Universitesi Turgut Ozal Tip Merkezi Hematoloji Kliniginde takip
edilen Castleman hastalig1 tanili tiim hastalarin tani, takip ve tedavisini kapsar.

Kisaltmalar:

CH: Castleman hastalig1

MCH: Multisentrik Castleman Hastalig1
UCH: Unisentrik Castleman Hastalig1
PAAG: Posterior Anterior Akciger Grafisi
ECOG: Dogu Onkoloji Isbirligi Grubu
EKG: Elektrokardiyografi

EKO: Ekokardiyografi

PET BT: Pozitron Emisyon Tomografi/Bilgisayarli Tomografi
NCCN: Ulusal Kapsamli Kanser Ag1
OKHN: Otolog kok hiicre nakli

Tanimlar: Tiim kavramlar faaliyet akisinda tanimlanmustir.

Sorumlular: Inénii Universitesi Turgut Ozal Tip Merkezi Hematoloji ve Kemik iligi Nakil
Servisinde ¢alisan tiim doktorlar

Faaliyet akisi:

1- CASTLEMAN HASTALIGI TANI
TANIM:

Histopatolojik tani; uzman hematopatologlar tarafindan eksizyonel lenf nodu biyopsisinin
degerlendirilmesi ile konur. Eksizyonel lenf nodu biyopsisinin miimkiin olmadigi

durumlarda trucut biyopsi de kabul edilebilir.




2- SINIFLAMASI
Hastalik histolojik ve klinik olarak siniflanabilir:
-Histolojik siniflama: Hiyalin vaskiiler tip, plazma hiicreli tip, miks tip

-Klinik siniflama: Unisentrik tip, multisentrik tip

3-TANI ANI RUTINLERI

1.Hikaye ve Fizik Muayene

-Akut faz reaktanlarmin artisina baglh sistemik semptomlarin (ates, gece terlemesi, kilo kaybu,

kasint1, halsizlik) sorgulanmasi,

-Hastalik aktivasyon kriterlerini olusturan faktorlerin sorgulanmasi: Burun tikanikligi,

oOksiiriik, goz kurulugu, norolojik semptomlar

-Dogu Onkoloji Isbirligi Grubu (ECOG) kriterlerine gére performans status belirlenmesi,
-Hastalarin ek hastaliklar1 ve kullandiklari ilaglarin kaydedilmesi

-Lenf nodlari, dalak ve karaciger boyutlarini kapsayacak sekilde sistemik muayene
2.Tam kan sayimi, biyokimya, sedimantasyon, C-Reaktif Protein ,Ferritin

3.Koagulasyon testleri (PT, aPTT, Fibrinojen)
4.1g G, A, M seviyeleri

5. Beta-2 mikroglobulin, serum protein elektroforezi ve immunfixasyonu, serum hafif

zincirleri

6.Viral markerlar (HbsAg, Anti Hbs, Anti HbclgG, Anti HCV ve Anti HIV, HHV-8 PCR,
EBV PCR)

Not:HHVS8 veya HIV (+) ise eszamanli Kaposi sarkomu varli§i agisindan arastirilmasi

Onerilir

7.Kan grubu



8. Dogurganlik cagindaki kadinlarda gebelik testi, infertilite riski nedeniyle gen¢ hastalarda

ureme

ile ilgili damigsmanliklar, eger kemoterapi diisiiniiliyorsa semen/oosit

kriyoprezervasyonu ig¢in ilgili merkezlere yonlendirilmesi

9. PAAG

10. PET BT cekilemeyecegi durumlarda BT (boyun, toraks, tiim abdomen)

11. PET/BT

12. Kemik iligi aspirasyon ve biyopsisi

13. EKG, EKO ve tedavi oncesi kardiyoloji konsiiltasyonu

3-HASTALIK AKTiVASYON KRIiTERLERI

MCH de tedavi 6ncesi mutlaka hastalik aktivasyon kriterleri belirlenmelidir. Bu kriterler:

Aciklanabilir farkli bir sebep olmaksizin CRP yiiksekligi (>20mg/L)
MCH iligkili semptomlardan en az 3 {iniin varlig1:

-Periferik LAP -Asit

-SM -Burun tikanikligi

-Odem -Go6z kurulugu

-Plevral effiizyon -Ras

-OIHA -Santral norolojik bulgular
-Oksiiriik -Sarilik

4-A UNISENTRIK CASTLEMAN HASTALIGINDA (UCH) TEDAVi

Oncelikli olarak kitlenin rezektabl olup olmamasi degerlendirilir.

a.

Kitle rezektabl ise hasta cerrahiye gonderilerek kitlenin eksizyonu saglanir. Eger kitle
tamamen cikarilabilirse hasta izleme alimir. Ancak kitle tamamen c¢ikarilamazsa
asemptomatik hasta izlenir, ssmptomatik hasta unrezektabl hasta gibi yonetilir.

Kitle unrezektabl ise kitlenin rezektabl olmasi i¢in neoadjuvan tedavi verilir. Bu
durumda hastanin yasi, komorbiditeleri, kitlenin lokalizasyonu g6z Oniinde
bulundurularak  Rituksimab+-steroid+-siklofosfamid ya da RT veya timor
embolizasyonu yapilir. Hasta tekrar cerrahi agisindan degerlendirilir. Eger tiimor
tamamen ¢ikarilabilirse hasta izleme alinir. Kismi olarak ¢ikarilabilirse ya da halen
unrezektabl ise daha once verilmeyen tedavi segeneklerinden biri uygulanir. Yine
yanit alinamazsa refrakter hastalik gibi tedavi edilir.



4-B MCH DA TEDAVI
Oncelikli olarak su 4 parametre degerlendirilir.

1)Hastalik aktivasyon kriterleri mevcut mu?
2)Organ yetmezlik bulgular1 var m1?

3)PCR ile ya da immunhistokimyasal olarak HHV-8 pozitifligi mevcut mu?

4) HIV pozitif mi?

4.B.1-HASTALIK AKTIiVASYON KRITERLERIi OLAN ANCAK ORGAN
YETMEZLIK BULGULARI OLMAYAN MCH DA TEDAVi

a. HIV ve HHV-8 negatif olan hastalar i¢cin tedavi:

R+steroid baslanir. 4 kiir sonra PET/BT ile yanit degerlendirmesi yapilir. Eger hasta yanit
verirse gozleme alinir. Niiks olmas1 durumunda eger remisyonun iizerinden 6 aydan uzun siire
gegmigse yine rituksimab igeren protokol (R-steroid, R-CHOP ) verilir. 4 kiir sonra PET/BT
ile degerlendirilir,; yanit varsa izleme alinir, yanit alinamazsa refrakter hastalik gibi tedavi
edilir.

b.HIV ya da HHV-8 pozitifligi olan hastalar icin tedavi:

R + steroid + lipozomal doksorubucin yada zidovudintgansiklovir baslanir. 4 kiir sonra
PET/BT ile yanit degerlendirmesi yapilir. Eger hasta yanit verirse gozleme alinir. Yanit
vermez ise ya da yanit verenlerde niiks olursa remisyonun iizerinden 6 aydan uzun siire
gecmigse yine rituksimab igeren protokol (R-CHOP, R-CVP ) verilir. 4 kiir sonra PET/BT ile
degerlendirilir; yanit alinirsa izleme alinir, yanit alinamazsa refrakter hastalik gibi tedavi
edilir. Niiks hastalarda ilk tedaviye yanit 6 aydan kisa ise refrakter hastalik gibi tedavi edilir.

4.B.2-AGIR HHV-8 ENFEKSIiYON BULGULARI OLAN YA DA ORGAN
YETMEZLIK BULGULARI OLAN MCH DA TEDAVi

Kombinasyon tedavisine uygun hastalara 4 kiir R-CHOP, kombinasyon tedavisine uygun
olmayan hastalarda 4 kiir R-steroid verilip PET/BT ile yanit degerlendirmesi yapilir. Eger
hasta yanit verirse gézleme alinir. Yanit vermez ise refrakter hastalik gibi tedavi edilir. Niiks
hastalarda remisyonun iizerinden 6 aydan uzun siire gegmigse yine rituksimab igeren protokol
(R-CHOP, R-CVP ) verilir. 4 kiir sonra PET/BT ile degerlendirilir; yanit varsa izleme alinir,
yanit alinamazsa refrakter hastalik gibi tedavi edilir. Niiks hastalarda ilk tedaviye yanit 6
aydan kisa ise refrakter hastalik gibi tedavi edilir.



4-RELAPS/REFRAKTER CH DA TEDAVi

HHV-8 pozitif asemptomatik hastalarda rituksimab+gansiklovir verilir. Diger hastalara R-
CVP verilip 4 kiir sonra PET/BT ile yanit degerlendirmesi yapilir. Eger hasta yanit verirse
gbzleme alimir, HHV-8 pozitif hastalara gansiklovir idamesi verilir. Yanit vermez ise R-
CVAD verilir. 4 kiir sonra PET/BT ile degerlendirilir; yanit alinirsa izleme alinir, yanit
alinamazsa OKHN yapilir.

NCCN e gore bu boliimde degisiklik yapilabilinir.

5-TAKiP

Tedavi sonrasi tam yanit elde edilen hastalarda 3 ayda bir takip yapilir. Her klinik kontrolde
tam kan sayimi, biyokimya, CRP ve ESH bakilmalidir. Tedavi bitiminden sonraki birinci
yilda boyun/torax/abdomen BT ¢ekilmelidir.

Progresyon/relaps durumunda lenfomaya doniisiim agisindan biyopsi tekrar1 yapilmalidir.



