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Sažetak. Cilj: Castelmanova bolest rijetko je oboljenje koje karakterizira benigna hiperplazija 
limfnih čvorova. Glavni je cilj prikazati Castelmanovu bolest kao mogući uzrok retroperitonealne 
tvorbe u pedijatrijskoj populaciji. Prikaz slučaja: Na Zavod za hematologiju, onkologiju i kliničku 
genetiku Klinike za pedijatriju Kliničkog bolničkog centra Rijeka zaprimljen je petnaestogodišnji 
dječak radi verifikacije ekspanzivne tvorbe u području burze omentalis, koja je utvrđena 
ultrazvukom prilikom obrade recidivirajućeg povraćanja. Naime, dječak je deset dana pred 
prijam svakodnevno povraćao ujutro nakon doručka u tri do četiri navrata. Ultrazvučno je bila 
prikazana dobro ograničena tvorba promjera 4 x 3 cm između duodenuma i pankreasa. 
Kompjutoriziranom tomografijom prikazala se tvorba koja se utiskivala u želudac bez znakova 
infiltracije okolnih struktura. Prema karakteristikama tvorbe vidljivih magnetskom rezonancijom 
zaključilo se da se radi o solitarnoj benignoj tvorbi. Učinjena je iglena punkcija pod kontrolom 
endoskopskog ultrazvuka, a na temelju citološkog nalaza postavila se klinička sumnja na 
Castelmanovu bolest hijalino-vaskularne varijante. Napravljena je kirurška ekstirpacija tvorbe 
što je ujedno i standard liječenja unicentrične Castelmanove bolesti. Patohistološka analiza 
potvrdila je radnu dijagnozu unicentrične Castelmanove bolesti miješane varijante. 
Poslijeoperacijski tijek prošao je uredno i dječak je otpušten kući dobrog općeg stanja. Na 
redovnim kontrolama nije bilo znakova recidiva osnovne bolesti. Zaključak: Iako je 
Castelmanova bolest rijetka, pogotovo retroperitonealne lokalizacije i u pedijatrijskoj populaciji, 
treba je uvrstiti u diferencijalnu dijagnozu pri pronalasku tumorske tvorbe na toj lokalizaciji. 

Ključne riječi: Castelmanova bolest; pedijatrija; povraćanje; retroperitonealna neoplazma

Abstract. Aim: Castelman’s disease is a rare condition characterized by benign lymph node 
hyperplasia. The aim of this paper is to present Castelman’s disease as a possible cause of 
retroperitoneal mass in the pediatric population. Case report: A fifteen-year-old boy was 
admitted to the Department of Pediatric Hematooncology for verification of an expansive 
formation in the area of omental bursa. The formation was detected by ultrasound during 
diagnostics due to recurrent vomiting. The boy complained of vomiting during ten days 
before admission, three to four times daily, usually after breakfast. Ultrasound showed a 
well-limited formation 4 x 3 centimeters in diameter located between the duodenum and 
pancreas. Computed tomography confirmed localisation of the tumor showing no signs of 
infiltration of surrounding structures and magnetic resonance imaging reported benign 
characteristics. Endoscopic ultrasound guided needle biopsy was preformed and a clinical 
presumption of a hyaline-vascular variant Castelman’s disease was made. Surgical 
extirpation was performed. Complete tumor resection is a standard treatment for unicentric 
Castelman’s disease. The pathological analysis confirmed the diagnosis of unicentric mixed 
variant Castelman’s. Postoperative recovery went smoothly and the boy was discharged 
home in good general condition.There were no signs of recurrence of the underlying disease 
at regular check-ups. Conclusion: Although Castelman’s disease is rare, especially localized 
retroperitoneally and in pediatric population, it should be included in the differential 
diagnosis when considering retroperitoneal tumorous formations.

Key words: Castleman disease; pediatrics; retroperitoneal neoplasms; vomiting
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UVOD

Castlemanova bolest, poznata i kao angiofoliku-
larna hiperplazija limfnih čvorova, rijetka je i sla-
bo istražena bolest koju karakterizira masivan 
rast limfoidnog tkiva1,2. Opisana je uglavnom u 
slučajevima i serijama slučajeva te je zbog toga 
teško utvrditi njezinu prevalenciju1, 3. Točna etio-
logija Castelmanove bolesti još uvijek je nepozna-
ta, ali se u literaturi povezuje s humanim herpes 
virusom-8 (engl. human herpesvirus-8; HHV-8), a 

u svijetu3. Najčešća je pojavnost bolesti između 
trećeg i četvrtog desetljeća za lokalizirani klinički 
tip te između četvrtog i petog desetljeća za dise-
minirani multicentrični tip bolesti. Castlemanova 
bolest izuzetno je rijetka u pedijatrijskoj populaci-
ji, do danas je objavljeno samo oko 100 takvih 
slučajeva5. U djece uglavnom ima povoljnu pro-
gnozu4. 
Glavni je cilj ovog članka prikazati Castelmanovu 
bolest kao mogući uzrok retroperitonealne tvor-
be u pedijatrijskoj populaciji. 

PRIKAZ SLUČAJA

Na Zavod za hematologiju, onkologiju i kliničku 
genetiku Klinike za pedijatriju Kliničkog bolničkog 
centra Rijeka zaprimljen je petnaestogodišnji dje-
čak radi verifikacije ekspanzivne tvorbe u područ-
ju burze omentalis koja je bila ultrazvučno 
prikazana prilikom obrade u dnevnoj bolnici 
Odjela za pedijatriju Opće bolnice Pula zbog reci-
divirajućeg povraćanja. 
Iz anamneze se saznalo da je dječak desetak dana 
pred prijam svakodnevno povraćao u tri do četiri 
navrata ujutro nakon doručka. Uz to je imao i 
mekšu stolicu bez patoloških primjesa, bio je 
urednog apetita i nije gubio na težini. Prilikom 
hospitalizacije bio je urednih vitalnih parametara, 
mekanog trbuha koji je bio bolan na dublju pal-
paciju paraumbilikalno. Laboratorijski nalazi uka-
zivali su na sideropeničnu anemiju uz blago 
povišen C-reaktivni protein (engl. C-reactive pro-
tein; CRP). Ultrazvučno je istog dana hospitaliza-
cije bila prikazana dobro ograničena mekotkivna 
ovalna tvorba dimenzija 4 x 3 cm između počet-
nog dijela duodenuma i trupa pankreasa. Drugog 
dana boravka učinjena je kompjutorizirana tomo-
grafija (engl. computorized tomography; CT) ab-
domena na kojem je bila prikazana mekotkivna 
formacija istih dimenzija smještena uz trup pan-
kreasa. Tvorba se utiskivala u želudac bez znako-
va infiltracije okolnih struktura. S obzirom na 
oskudno masno tkivo tvorba se nije mogla jasno 
razlučiti od okolnih struktura te je indicirana ma-
gnetska rezonancija (engl. magnetic resonance 
imaging; MRI). Tri dana kasnije učinjen je MR na 
kojem se potvrdila lokalizacija tvorbe i zaključilo 
se da se radi o solitarnoj, pravilnoj, ovalnoj beni-
gnoj tvorbi. Dječak je upućen na endoskopski ul-

Castelmanovu bolest karakterizira masivan rast limfoid-
nog tkiva nepoznate etiologije. Nije uobičajena u pedi-
jatrijskoj populaciji i rijetko se javlja retroperitonealno 
gdje može dati simptome poput povraćanja i gubitka ki-
lograma. Često se bilježi povišena vrijednost interleuki-
na-6 koji smanjuje ekspresiju hepcidina i dovodi do 
sideropenične anemije.

neka istraživanja navode i važnost uloge interleu-
kina-62, 4. Poznate su tri histološke varijante (hijali-
no-vaskularna, plazma-stanična i miješana) i dva 
klinička tipa (lokalizirani ili unicentrični i multi-
centrični) Castelmanove bolesti2. Lokalizirani kli-
nički tip ograničen je na jednu anatomsku regiju 
limfnih čvorova, a multicentrični klinički tip karak-
teriziran je generaliziranom limfadenopatijom, si-
stemskim simptomima, organomegalijom i 
agresivnijim kliničkim tijekom s potencijalom za 
malignu transformaciju5. Klinička slika kreće se od 
lokalizirane asimptomatske limfadenopatije uobi-
čajene kod hijalino-vaskularne varijante bolesti, 
do multicentrične bolesti sa sustavnom upalom 
kod plazma-stanične ili miješane varijante6, 7. 
Unicentrična limfadenopatija može biti simpto-
matska ovisno o lokalizaciji tumora. Iako se multi-
centrični tip bolesti povezuje s malignom 
transformacijom, opisan je slučaj unicentrične 
miješane Castelmanove bolesti koja se razvila u 
ekstramedularni plazmacitom7.
Najčešće mjesto javljanja Castelmanove bolesti je 
medijastinum (70 %), ali zabilježena je pojava i na 
mjestima poput vrata, pazuha i zdjelice. Castel-
manova bolest u retroperitoneumu osobito je ri-
jetka i čini samo 7 % svih prijavljenih slučajeva, 
što predstavlja oko 400 dokumentiranih slučajeva 
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trazvuk prilikom čega je učinjena iglena biopsija 
tvorbe. S obzirom na morfološke, citokemijske i 
imunocitokemijske parametre uzetog punktata 
postavila se klinička sumnja na Castelmanovu bo-
lest hijalino-vaskularne varijante. Budući da je ki-
rurška resekcija tumora standard liječenja 
unicentrične Castelmanove bolesti, indiciran je 
kirurški zahvat. Medijanom laparotomijom jasno 
se prikazala tumorska tvorba benignih karakteri-
stika smještena retroperitonealno uz trup gušte-
rače prema maloj krivini želuca i jasno ograničena 
od okolnih struktura. Minucioznom preparacijom 
tvorba je odvojena od priliježućih struktura, a 
preparat je poslan na patohistološku dijagnosti-
ku. Nalaz patohistološke dijagnoze potvrdio je da 
se radilo o limfnom čvoru zahvaćenom ne-neo-
plastičnim limfoproliferativnim poremećajem koji 
je ukazivao na miješanu varijantu (plazma-stanič-
nu i hijalino-vaskularnu varijantu s dominacijom 
folikularne slike) unicentrične Castelmanove bo-
lesti. Poslijeoperacijski tijek prošao je uredno i 
dječak je otpušten kući šestog dana nakon opera-
cije, dobrog općeg stanja. Na redovnim kontrola-
ma tijekom dvije godine nije bilo znakova recidiva 
bolesti. 

RASPRAVA

Castelmanovu bolest prvi je opisao Symmers 
1921. godine, a Benjamin Castelman okarakterizi-
rao ju je kao benignu hiperplaziju limfnih čvorova 
1956. godine. Osim naziva Castelmanova bolest, 
ovaj se poremećaj opisuje i pomoću raznih sino-
nima kao što su hamartom limfnih čvorova, beni-
gni divovski limfom i angiofolikularna hiperplazija 
limfnog čvora2,9. Zasad nije poznato zašto dolazi 
do masivne proliferacije limfnog tkiva, no čini se 
da je Castelmanova bolest rezultat kroničnog 
upalnog procesa kojeg pokreće latentna infekcija 
HHV-8. Osim toga, HHV-8 potiče lučenje IL-6, što 
se također smatra značajnim u etiologiji ove bo-
lesti6. Dob oboljelih varira od 8 do 66 godina, ri-
jetko obolijeva pedijatrijska populacija te se 
bolest jednako javlja kod obaju spolova3. Castel-
manova bolest može se pojaviti bilo gdje duž lim-
foidnog lanca, no najčešće se javlja u prsnom 
košu i vratu, a manji broj slučajeva vidljiv je u  
trbuhu i pazuhu. Iako se može javiti u cijelom  
abdomenu, najčešće se nalazi u zdjeličnom, me-

zenteričnom i perinefritičnom području. U ovom 
prikazu slučaja dječak je imao peripankreatičnu 
retroperitonealnu lokalizaciju Castelmanove bo-
lesti koja je izuzetno rijetka i čini svega 7 % do 
sada opisanih slučajeva3, 10 (tablica 1). 
Postoje tri histološke varijante koje su 1972. godine 
identificirali Keller i suradnici, a to su hijalino-va-
skularna, plazma-stanična i miješana varijantna9. 
Hijalino-vaskularna varijanta mikroskopski je  
karakterizirana folikularnom i interfolikularnom 
kapilarnom proliferacijom s perivaskularnom hi-

Postavljanje dijagnoze Castelmanove bolesti preopera-
tivno nije moguće, stoga je potrebno napraviti patohi-
stološku obradu tumora. Kirurška resekcija ujedno je 
standardna terapija lokaliziranog tipa, uz petogodišnje 
preživljavanje od gotovo 100 %. Ipak, potrebno je dugo-
ročno praćenje pacijenta zbog zabilježenih recidiva čak i 
11 godina nakon nepotpunih resekcija tumora.

jalinizacijom, a germinativni centri limfnog čvora 
uglavnom formiraju koncentrične prstenove. 
Plazma-staničnu varijantu mikroskopski karakte-
rizira gusta infiltracija plazma-stanica i manjak va-
skularne strome. Miješana varijanta naziv je za 
histološki tip Castelmanove bolesti u kojem nave-
dene mikroskopske karakteristike nisu jasno od-
vojene4, 9. Klinički se Castelmanova bolest dijeli na 
lokalizirani (unicentrični) oblik i generalizirani 
(multricentrični) oblik. Unicentrični oblik označa-
va zahvaćenost jednog ili više limfnih čvorova u 
jednom dijelu tijela, a multicentrični oblik uklju-
čuje zahvaćenost više regija limfnih čvorova1, 4. U 
prikazanom slučaju dječaku je dijagnosticirana 
miješana varijanta unicentrične Castelmanove 
bolesti (slika 1). Unicentrični oblik najčešće se su-
sreće u praksi, a u 90 % slučajeva je hijalino-va-
skularne varijante3. Miješana se varijanta iznimno 
rijetko viđa u unicentričnom obliku kao što je ov-
dje slučaj, tipično se javlja kod multicentričnog 
oblika bolesti, a isto vrijedi i za plazma-staničnu 
varijantu7. 
Klinička prezentacija je vrlo raznolika te ovisi o 
obliku i varijanti Castelmanove bolesti. Lokalizira-
ni se oblik češće javlja u mlađih i zdravih pacije-
nata, obično je asimptomatski te se uglavnom 
otkrije slučajno. Abdominalna i retroperitonealna 
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Tablica 1. Do sada opisani slični slučajevi Castelmanove bolesti

Prvi autor, 
godina Slučaj Dob 

(godine) Spol Simptomi Lokalizacija  
i dimenzije

Histološka 
varijanta Terapija

Parez N, 1999. 1 4,5 M Produžena vrućica nepoznatog 
uzroka, umor i gubitak tjelesne 
težine

Retroperitonealna tvorba 
(2,0 x 1,0 cm)

Mv KR

Parez N, 1999. 2 11 M Jaka anemija, slabo napredovanje Retroperitonealna tvorba 
(5,0 x 7,0 cm)

Mv KR

Parez N, 1999. 3 3 Ž Temperatura, 
hepatosplenomegalija

Retropankreatična tvorba 
(3,0 x 3,0 x 5,0 cm)

PSv KR

Parez N, 1999. 4 13 M Abdominalna bol i umor Intraperitonealna tvorba 
(4,5 cm)

HVv KR

Parez N, 1999. 5 11 M Abdominalna bol, temperatura, 
umor, gubitak tjelesne težine

Mezenterična tvorba  
(6,0 x 4,0 x 2,0 cm)

HVv KR

Zhang KR, 2008. 6 10 Ž Palpabilna mobilna tvorba u 
umbilikalnoj regiji bez ostalih 
simptoma

Mezenterična tvorba  
(4,0 x 4,0 x 4,0 cm)

HVv KR

Chandrakasan S, 
2014.

7 14 Ž Gubitak tjelesne težine, umor, 
refraktorna sideropenična anemija

Tvorba ispred lijevog 
bubrega (3,4 x 4,3 x 5,0 cm)

PSv KR

Chandrakasan S, 
2014.

8 11 Ž Umor, slabo dobivanje na tjelesnoj 
težini, trombocitoza i refraktorna 
mikrocitna anemija; palpabilna 
mobilna tvorba u lijevom gornjem 
kvadrantu abdomena

Tvorba na lijevoj strani 
abdomena  
(6,0 x 6,7 x 6,2 cm)

PSv KR

Rassouli N, 2017. 9 15 Ž Oštra bol u križima, abdominalna 
bol u donjim kvadrantima 
obostrano, glavobolja, mučnina, 
proljev i znojenje noću

Retroperitonealna tvorba 
ispod lijevog bubrega  
(3,1 x 3,9 x 6,5 cm)

HVv KR

Ashjaei B, 2020 10 12 M Umor, slabo dobivanje na 
tjelesnoj težini i česte prehlade

Retroperitonealna tvorba 
ispod aortalne bifurkacije 
(3,8 x 2,7 x 3,0 cm)

Mv KR

M – muško, Ž – žensko, HVv – hijalino-vaskularna varijanta, PSv – plazma-stanična varijanta, Mv – miješana varijanta, KR – kirurška resekcija

Slika 1. Patohistološki prikaz limfnog čvora s 
karakteristikama miješane varijante Castelmanove 
bolesti. 

U korteksu i meduli nalaze se brojni reaktivni folikuli s 
okolnom sklerozom (A). Uvećanje označenog dijela na 
slici A prikazuje prošireno interfolikularno područje 
zbog nakupina brojnih plazma-stanica (B). U nekim 
folikulima prisutne su naslage hijalina (C), dok se 
Russelova tjelešca (označeno strelicama) mogu vidjeti 
u interfolikularnoj regiji (D).

A

C

B

D
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lokalizacija tumora mogu izazvati simptome zbog 
efekta mase, odnosno zbog pritiska na okolne or-
gane. U ovom slučaju, dječak je zbog pritiska 
tvorbe na želudac imao učestale epizode povra-
ćanja ujutro nakon obroka koje su počele desetak 
dana pred prijam. Ostali najčešći simptomi uzro-
kovani na taj na način jesu anoreksija, gubitak ki-
lograma, bolovi u trbuhu i retencija mokraće. 
Lokalizirani hijalinsko-vaskularni tip sistemske 
simptome uzrokuje u manje od 10 % slučajeva1, 10. 
Suprotno tome, generalizirani oblik češće se jav-
lja u starijih pacijenata te daje sistemske simpto-
me poput vrućice, noćnog znojenja, opće slabosti 
i gubitka kilograma. Uglavnom je prisutna anemi-
ja, poliklonalna hipergamaglobulinemija, hipoal-
buminemija i/ili trombocitopenija. Često se javlja 
generalizirana limfadenopatija i hepatospleno-
megalija. Generalizirani oblik smatra se potenci-
jalno zloćudnom limfoproliferativnom bolešću 
koja se može javiti u agresivnom i kroničnom traj-
nom ili relapsirajućem obliku. Povezuje se sa sin-
dromom POEMS koji uključuje polineuropatiju, 
organomegaliju, endokrinopatiju, monoklonalnu 
proteinemiju i kožne promjene, ali i s HIV-om,  
Kaposijevim sarkomom i B-staničnim Hodgkin-
limfomom3,10,11. Dječak je također imao siderope-
ničnu anemiju koja se može razviti zbog poviše- 
nog IL-6 u krvi koji smanjuje ekspresiju hepcidina, 
hormona koji regulira razinu željeza6. 
U prikazanom slučaju dječaku je zbog gastrointe-
stinalnih smetnji učinjen ultrazvuk abdomena na 
kojem se prikazala dobro ograničena mekotikvna 
ovalna tvorba uz trup pankreasa, a dobroćudne 
karakteristike tvorbe opisane su pomoću CT i MR 
slikovne dijagnostike. Učinjen je i endoskopski ul-
trazvuk prilikom čega je rađena punkcija tvorbe i 
postavljena klinička sumnja na Castelmanovu bo-
lest. No, za postavljanje konačne dijagnoze po-
trebna je kirurška ekstirpacija i patohistološka 
analiza uzorka. Preoperativna dijagnoza Castel-
manove bolesti još uvijek predstavlja izazov, po-
gotovo u slučaju retroperitonealne lokalizacije 
kada ju je potrebno razlikovati od novotvorine 
gušterače3, 10. Na ultrazvuku je tumor vidljiv kao 
homogena hipoehogena masa, a na CT-u s kon-
trastom kao homogena ili heterogena masa s na-
glašenim rubom i sporim ispiranjem kontrasta. 
Na MR tvorba je heterogena s pojačanim signa-

lom na T1 i T2. Iako MR najbolje prikazuje razgra-
ničenost mekih tkiva, i dalje nije dovoljno 
specifičan za postavljanje dijagnoze. Smatra se da 
ni prijeoperacijska punkcija nema bitniju ulogu u 
postavljanju konačne dijagnoze zbog niske speci-
fičnosti. U konačnici, jedino je histološka i imuno-
histokemijska analiza tumora nakon operacije 
dostatna za postavljanje dijagnoze Castelmanove 
bolesti3, 10, 12. 
Liječenje Castelmanove bolesti različito je kod lo-
kaliziranog i generaliziranog oblika. Za lokalizirani 
oblik standardna je terapija kirurška resekcija, a 
petogodišnje preživljavanje nakon potpune resek-
cije iznosi gotovo 100 %13. Ipak, potrebno je du-
goročno praćenje pacijenta zbog toga što su 
zabilježeni recidivi čak i 11 godina nakon nepot-
punih resekcija tumora12. Ponekad je prije same 
operacije potrebno napraviti embolizaciju tumo-
ra zbog njegove pojačane vaskularizacije. 
Kirurška resekcija tumora napravljena je i u prika-
zanom slučaju gdje je dječaku uspješno uklonjen 
tumor kojem se pristupilo gornjom medijanom 
laparotomijom. Ako kirurško uklanjanje nije mo-
guće, terapija zračenjem s dozama od 30 do 45 
Gy predstavlja učinkovit način smanjenja tvor-
be13. Za generalizirani oblik još nije pronađena u 
potpunosti učinkovita terapija te je prognoza 
ovog oblika loša, s medijanom preživljavanja od 
30 mjeseci14. Primjenjuje se kombinirana terapija 
koja uključuje primjenu kortikosteroida, imuno-
supresivnih lijekova, kemoterapije, radioterapije 
te kiruršku resekciju ako je moguća. Protiv si-
stemskih simptoma pozitivan učinak pokazala su 
protutijela protiv IL-6, a u zadnje vrijeme se sve 
više koriste i antivirusni lijekovi13-15.
Povraćanje može biti simptom koji se javlja zbog 
retroperitonealne tumorske mase koja stvara priti-
sak na želudac. Slikovna dijagnostika i citološka 
punkcija tvorbe mogu pobuditi kliničku sumnju na 
Castelmanovu bolest, a konačna dijagnoza postav-
lja se kirurškom resekcijom i patohistološkom 
obradom bioptata. Sama kirurška resekcija najče-
šće je dovoljna za liječenje unicentrične Castelma-
nove bolesti, kako je bio slučaj i u našeg pacijenta. 

ZAKLJUČAK

Iako je Castelmanova bolest rijetka, pogotovo lo-
kalizirana retroperitonealno i u pedijatrijskoj po-
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pulaciji, treba je uvrstiti u diferencijalnu dijagnozu 
pri pronalasku tumorske tvorbe na tom mjestu. 
Također, miješana varijanta unicentrične Castel-
manove bolesti o kojoj se radilo u našeg pacijenta 
nije uobičajena. Povraćanje može biti glavni 
simptom ove bolesti, a javlja se zbog retroperito-
nealne tumorske mase koja stvara pritisak na že-
ludac. Slikovna dijagnostika i citološka punkcija 
tvorbe mogu pobuditi kliničku sumnju na Castel-
manovu bolest, a konačna dijagnoza postavlja se 
kirurškom resekcijom i patohistološkom obradom 
bioptata. Kirurška resekcija ujedno predstavlja 
standardnu terapiju unicentrične Castelmanove 
bolesti.

Izjava o sukobu interesa: Autori izjavljuju kako ne po-
stoji sukob interesa.
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