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Castlemanova choroba (Castleman disease – CD) je zastřešující termín pro skupinu heterogenních nemocí s charakteristickými 
histomorfologickými změnami v postižené nebo v postižených lymfatických uzlinách. Castlemanova choroba může postihnout 
jen jednu lymfatickou uzlinu, pak ji nazýváme unicentrickou Castlemanovou chorobou (unicentric Castleman disease – UCD). 
Castlemanova choroba však může také postihovat lymfatické uzliny generalizovaně, a pro tento stav je vyhrazen termín multicen-
trická Castlemanova choroba (multicentric Castleman disease– MCD). První mezinárodní doporučení pro diagnostiku a léčbu UCD 
bylo zveřejněno v roce 2020. Dle tohoto doporučení zůstává léčbou volby kompletní chirurgická resekce, pokud je proveditelná. 
V případě, že ložisko není resekovatelné, nabízí toto doporučení více možných postupů. Pokud je asymptomatické, je možné jen 
sledování. Pokud ložisko komprimuje důležité orgány a způsobuje tak potíže nemocnému, tak léčbou volby je kombinovaná 
terapie obsahující rituximab, glukokortikoidy, radioterapii, cytostatika. Pokud lze, je možné použít léčbu embolizaci. Pokud toto 
chirurgicky neodstranitelné ložisko způsobuje intenzivní systémovou zánětlivou reakci a nepomohla předchozí léčba, je mož-
né použít léčbu cílenou proti interleukinu-6 pomocí preparátu siltuximab. V tomto článku popisujeme symptomy, které může 
způsobit unicentrická Castlemanova choroby, diagnostické postupy a léčbu se zohledněním mezinárodního doporučení pro 
diagnostiku Castlemanovy choroba a pro léčbu unicentrické formy Castlemanovy choroby.
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Unicentric Castleman’s disease. Symptoms, diagnostics and therapy
Castleman disease (CD) includes a group of rare and heterogeneous disorders with characteristic lymph node histopathological 
abnormalities. CD can occur in a single lymph node station, which is referred to as unicentric CD (UCD). CD can also involve mul-
ticentric lymphadenopathy and inflammatory symptoms – multicentric Castleman disease.
The first-ever diagnostic and treatment guidelines were recently developed for UCD and published 2020. Complete surgical re-
section is often curative and is therefore the preferred first-line therapy, if possible. The management of unresectable UCD is more 
challenging. Existing evidence supports that asymptomatic unresectable UCD may be observed. The anti–interleukin-6 monoclonal 
antibody siltuximab should be considered for unresectable UCD patients with an inflammatory syndrome. Unresectable UCD 
that is symptomatic because of compression of vital neighbouring structures may be rendered amenable to resection by medical 
therapy (rituximab, steroids), radiotherapy, or embolization. In this article, we report about the symptoms of this disease and about 
the diagnostics recommendation published in the International, evidence-based consensus diagnostic criteria for HHV-8-negative/
idiopathic multicentric Castleman disease and about the therapeutic recommendation published in International evidence-based 
consensus diagnostic and treatment guidelines for unicentric Castleman disease published in the year 2020.
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Úvod
Castlemanova choroba patří mezi velmi vzácné choroby, takže 

pokud se její léčba necentralizuje, každý lékař při setkání s touto 

diagnózou musí otevřít příslušnou odbornou literaturu a hledat, co 

s takovým pacientem. Informace nutné pro diagnostiku a léčbu bylo 

nutno získávat z popisů větších či menších souborů z  jednotlivých 

pracovišť a z přehledových článků, dostupných v mezinárodní databázi 

PUBMED. První mezinárodní doporučení pro diagnostiku této nemoci 

bylo publikováno nedávno, v roce 2017 (1). Na ně pak navázalo me­

zinárodní doporučení pro diagnostiku a léčbu multicentrické formy 

Castlemanovy nemoci roce 2018 (2). V roce 2020 bylo zveřejněno 

mezinárodní doporučení pro diagnostiku a léčbu unicentrické formy 

této nemoci (3). Tato tři doporučení představují hlavní milníky pro 

diagnostiku a  léčbu této nemoci, ale užitelné informace přinášejí 

i další publikace.

V tomto článku se autoři snaží podat přehled informací nutných 

k ošetřování pacientů s unicentrickou formou Castlemanovy nemoci.

Vývoj poznání Castlemanovy nemoci a její 
etiologie

Castlemanova choroba je označení pro poměrně heterogenní 

skupinu nemocí, které patří mezi velmi vzácné choroby. Dnes bychom 

měli vnímat, že jde o několik chorob řazených do skupiny se zastřešují­

cím názvem Castlemanova choroba (Castleman disease – CD), nikoliv 

o jednu chorobu.

Benjamin Castleman poprvé popsal v roce 1954 pacienta s poměrně 

velkou, ale nemaligní lymfatickou uzlinou v hrudníku. Jednalo se o první 

popis lokalizované angiofolikulární hyperplazie, umístěné v hrudníku, 

léčitelné operací (4).

A záhy nato popsal Castleman se spoluautory soubor 12 pacientů 

s lokalizovanou formou této nemoci (5). Šlo tedy o popis té formy, 

kterou bychom dnes označili jako unicentrická Castlemanova choroba 

(unicentric Castleman disease – UCD).

První podrobnější histologické hodnocení a rozlišení hyalinně­

‑vaskulárního a plazmocelulárního typu Castlemanovy choroby bylo 

zveřejněno ale až v roce 1972 (6).

V roce 1978 bylo poprvé popsáno mnohočetné postižení lymfa­

tických uzlin angiofolikulární hyperplazií čili dle dnešní terminologie 

multicentrickou formou Castlemanovy nemoci (multicentric Castleman 

disease – MCD) (7).

Od roku 1985 je známa koincidence Castlemanovy nemoci s infekcí 

HIV. První popis souvislosti multicentrické formy Castlemanovy nemoci 

plazmablastického typu s humánním herpetickým virem typu 8 (virus 

Kaposiho sarkomu) popsal Soulier v roce 1995 a tato skutečnost byla po­

sléze potvrzena dalšími autory (8, 9). Později se ukázalo, že téměř všichni 

HIV pozitivní pacienti s Castlemanovou chorobou mají přítomen virus 

Kaposiho sarkomu (HHV-8), ale že i u části pacientů s Castlemanovou 

chorobou, kteří nejsou infikováni virem HIV, je přítomen virus HHV-8. 

V případech HHV-8 asociované Castlemanovy nemoci indukuje virem 

produkovaný interleukin-6, homolog humánního interleukinu-6, zá­

nětlivou reakci, klinické symptomy a laboratorní abnormality (anémie, 

hypoalbuminemie, zvýšená koncentrace CRP, polyklonální zmnožení 

imunoglobulinů).

V případech HHV-8 negativních pacientů s Castlemanovou nemocí, 

kterých je většina, je hlavním motorem humánní interleukin-6, ane­

bo další cytokiny. Etiologie zvýšené produkce Il-6 či dalších cytokinů 

není známa, a protože není známa, tak HHV-8 negativní multicentric­

ká Castlemanova choroba je nazývána idiopatickou multicentrickou 

Castlemanovou chorobou (idiopathic multicentric Castleman disea­

se – iMCD).

Od roku 2000 je jasné, že příčinou jak Castlemanovy nemoci, tak 

i příbuzné nemoci, POEMS syndromu, je nadprodukce cytokinů a že 

tyto nemoci se mohou vyskytovat společně (10). V roce 2013 vyšel první 

popis nové varianty Castlemanovy nemoci, kterou japonští autoři na­

zvali TAFRO syndrom. Výskyt této nemoci byl posléze popsán i v Evropě, 

takže není limitována na zemi prvního popisu (11, 14).

Castlemanova choroba (Castleman disease – CD)

Unicentrická CD

Intermediární či oligocentriciká CD klin. po­
dobná UCD

Multicentrická CD

MCD asociovaná s POEMS HHV-8 asociovaná iMCD

HIV+ HIV- iMCD- 
TAFRO iMCD – 

nespecifikovaná

Schéma 1. Členění Castlemanovy nemoci vycházející z počtu patologických ložisek – na unicentrickou a multicentrickou formu. Oligocentrická 
je výjimečná a biologicky se chová jako unicentrická (1)
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Tyto jednotlivé diagnostické jednotky, které řadíme pod skupinové 

označení Castlemanova nemoc, zde musíme uvést, protože je nutno je 

brát v úvahu při diferenciální diagnóze. A tak termínem Castlemanova 

nemoc označujeme v roce 2021 heterogenní skupinu nemocí, jak dle 

klinického průběhu, tak i dle histologické struktury. Její klinická klasifi­

kace se odvíjí od lokalizace.

Unicentrická forma (unicentric Castleman disease – UCD) postihuje 

pouze jednu uzlinu či tvoří jedno, obvykle větší, ložisko.

Naopak multicentrická forma (multicentric Castleman disease– 

MCD) postihuje generalizovaně lymfatické uzliny různých lokalizací 

a je spojena se systémovými zánětlivými příznaky, jako jsou horečky, 

úbytek hmotnosti, patologická únava. Tyto zánětlivé příznaky jsou 

způsobené vyšší hladinou interleukinu-6 (IL-6) a případně vyšší hladinou 

dalších cytokinů.

Multicentrická forma je pak členěna dále na MCD související s virem 

Kaposiho sarkomu (HHV-8 pozitivní MCD), dále na MCD související 

s POEMS (POEMS–MCD). Případy, kde žádná další souvislost není od­

halena, se označují jako idiopatická MCD (iMCD). Současné členění 

zobrazuje schéma 1.

Typická UCD se vyvíjí indolentně a postižená lymfatická uzlina se 

zvětšuje zvolna. Diagnostikována je tato choroba v jakémkoliv věku 

(2–84 let) s mediánem věku stanovení diagnózy 34 let a mírnou pře­

vahou u žen (15).

Incidence UCD je v USA stanovena na 16–19 případů na 1 milion 

obyvatel. Pokud by tomu bylo podobně u nás, tak by v ČR ročně mělo 

být diagnostikováno 160–190 případů (16).

UCD je v naprosté většině případů HHV-8 negativní, ale vzácně byly 

popsány i HHV-8 pozitivní případy. K nim se doporučuje přistupovat 

stejně jako k HHV-8 negativním (17).

Příznaky a diagnostika
Rozpoznání je někdy náhodné, pokud je lymfadenopatie asympto­

matická a je zjištěna při zobrazovacím vyšetření indikovaném z nějakého 

jiného důvodu. Při méně časté lokalizaci na povrchu těla si pacient může 

ložisko vyhmatat sám. Některé pacienty však přivedou k lékaři příznaky 

z komprese životně důležitých orgánů, jako jsou dýchací cesty, neurovas­

kulární svazky, uretery, střeva. A že je tomu tak i v ČR, je zřejmé z popisů 

případů v české a slovenské literatuře (18–26). Pouze u malé části pacientů 

s UCD se choroba projeví zánětlivou reakcí, podobně jako iMCD.

Ve velkém souboru 404 pacientů byly popsány následující nejčas­

tější lokalizace UCD: mediastinum 29 %, krk 23 %, břicho 21 %, retrope­

ritoneum 17 % (27). UCD se ale také může vyskytnout v axile, inguině, 

orbitě, nasofaryngu či ve střevě, prostě kdekoliv.

Histopatologické vyšetření postiženého ložiska (lymfatické uzliny) 

nejčastěji popíše hyalinně‑vaskulární typ, méně často pak typ smíšený 

anebo typ plazmocelulární. Podrobně se o histologických formách lze 

dočíst v publikaci věnující se diagnostice této nemoci od Fajgenbauma (1).

Hyalinně vaskulární forma však v případě UCD dominuje a tito 

pacienti obvykle nemají systémové příznaky způsobené nadprodukcí 

cytokinů. Četnost plazmocelulární formy UCD se odhaduje na 10 % až 

20 % případů (3, 27).

Pacienti s plazmocelulární variantou UCD nebo smíšenou formou 

UCD mohou občas mít příznaky systémové zánětlivé reakce (noční 

pocení, subfebrilie až febrilie, nechuť k jídlu, úbytek hmotnosti) a mohou 

mít laboratorní známky zánětu. A pokud je UCD provázena známkami 

zánětu, může dojít k poškození ledvin depozity AA‑amyloidu nebo 

k jinému typu poškození ledvin (28).

Délku života UCD obvykle neovlivňuje, ale pacienti s UCD mají vyšší 

riziko rozvoje paraneoplastického pemphigu, bronchiolitis obliterans, 

AA‑amyloidózy, cévních neoplazií (angiosarkomů), sarkomů z folikulár­

ních dendritických buněk a zřejmě i lymfomů (29–31).

Patogeneze je známa pouze částečně. Dle posledních výzkumů je 

zřejmé, že alespoň u části pacientů dochází ke klonální expanzi stromál­

Tab. 1. Diferenciální diagnostika UCD
Nemoci, které morfologicky mohou připomínat UCD, převzato z me-
zinárodního doporučení pro diagnostiku a léčbu UCD (3)
Infekční nemoci
HIV-asociovaná lymfadenopatie 

Syfilis 

EBV infekce

Inflamatorní pseudotumor 

Neoplazie 
Hodgkinův lymfogranulom

Nehodgkinské lymfomy 

Folikulární dendritický sarkom

Plazmocytom 

Autoimunitní a další choroby
Systémový lupus erythematosus, revmatoidní artritida, Feltyho syndrom 

Folikulární  hyperplazie 

Autoimunitní lymfoproliferativní syndrom 

HHV-8–asociované MCD nebo iMCD 

Tab. 2. Vyšetření prováděná v rámci diagnostiky a diferenciální diagnostiky 
UCD dle mezinárodního doporučení pro diagnostiku a léčbu z roku 2020 (3)
Doporučená vyšetření (3) Metody
Zobrazení FDG-CT/PET nebo CT krku, hrudníku 

břicha, pánve 

Histopatologie Rozlišení hyalinně-vaskulární, 
plazmocelulárního nebo smíšené 

Imunohistochemické barvení Imunohistochemické barvení na EBER, 
LANA-1 a lymfomové markery, případně 
vyšetření klonality plazmocytů 

Vyšetření klonality IgH genový rearrangement, TCR klonalita 

Virologické vyšetření HIV sérologie, HHV-8 qPCR (z periferní 
krve) 

Biochemické vyšetření 
zaměřené na známky 
systémové zánětlivé reakce 

Funkce ledvin, jater CRP, FW, fibrinogen, 
imunoglobuliny kvantitativně, volné 
lehké řetězce (FLC) albumin a celková 
bílkovina, prokalcitonin 

Autoimunity (pokud je 
podezření) 

ANA, revmatoidní faktor 

Monoklonální gamapatie, 
pokud je na ni podezření

Imunofixační stanovení typu 
monoklonálního imunoglobulinu a 
denzitometrické stanovení jeho kvantity, 
imunoglobuliny kvantitativně, případně 
typizace IgG1-IgG4 pro podezření na 
IgG4 related disease, případně kostní 
dřen

Vyšetření funkcí důležitých 
orgánů, pokud je ložisko v jejich 
blízkosti 

ECHO, plicní funkce



PŘEHLEDOVÉ ČLÁNKY
Lokalizovaná (unicentrická) forma Castlemanovy nemoci. Klinické projevy, diagnostika a léčba

468  |

VNITŘNÍ LÉKAŘSTVÍ  /  Vnitř Lék 2021; 67(8): 465–473  /  www.casopisvnitrnilekarstvi.cz

ních buněk lymfatických uzlin, a tato klonální proliferace stromálních 

buněk je za toto onemocnění zodpovědná (32–35).

Zvětšená lymfatická uzlina či jiné ložisko vždy vzbudí podezření na 

lymfom. Je proto vždy důvodem k biopsii a k histologické verifikaci. 

A proto je třeba vyjmutí reprezentativního vzorku, pokud se již nepřikročí 

k totální exstirpaci.

Histologicky je nutno vyloučit podobně se chovající afekce: 

thymom, folikulární lymfom, angioimunoblastický T lymfom. Také někte­

ré infekce (HIV) a autoimunitní nemoci mohou vytvořit lymfadenopatie 

podobné morfologické struktury, ale v těchto případech tyto struktury 

nejsou unicentrické. Choroby, které mohou morfologicky připomínat 

UCD a které je třeba diferenciální odlišit, jsou uvedeny v tabulce 1.

Po vyloučení jiných chorob a po potvrzení Castlemanovy choroby 

by měla následovat zobrazovací vyšetření s cílem určit, zda jde o soli­

tární či o mnohočetný proces, tedy vyšetření podobné jako u lymfomů: 

CT zobrazení krku, hrudníku, břicha a pánve, anebo provedení FDG­

‑PET/CT zobrazení. Cílem je rozlišení UCD od MCD a případná detekce 

jiných chorob. Podezření na UCD se zvyšuje v případě značného 

zvětšení jen jedné lymfatické uzliny nebo zvětšení více uzlin v jedné 

oblasti s mírným až intenzivním postkontrastním enhancementem 

při CT zobrazení.

Přehled doporučených vyšetření po zjištění diagnózy lokalizovaná 

multicentrická Castlemanova choroba je uveden v tabulce 2. Vždy se 

doporučuje provést imunohistochemické vyšetření přítomnosti HHV-8 

infekce, která i u lokalizované formy výjimečně může být. V histologic­

kém vyšetření se detekuje latency‑associated nuclear antigen-1 (LANA-1) 

jako průkaz infekce a paralelně s tím PCR metodou detekce HHV-8, HIV 

a EB virémie. Klinické vyšetření se musí zaměřit na přítomnost přízna­

ků systémové zánětlivé reakce a dále na retenci tekutiny (otoky DKK 

pleurální výpotky, ascites. Ve většině případů však jsou tato vyšetření 

negativní, protože onemocnění je asymptomatické.

Léčba unicentrické Castlemanovy nemoci (UCD)
Zásadní pro způsob léčby je zodpovězení otázky, zda je ložisko 

resekovatelné, nebo nikoliv. A to je vždy subjektivní hodnocení ope­

rujícího chirurga. Léčebný postup, který závisí na rozhodnutí chirurga, 

zda lze či nelze operovat, je uveden ve schématu 2.

Resekovatelná UCD
Již Castleman popsal kurativní operační léčbu a na tomto způ­

sobu léčby se od dob prvních případů popsaných Castlemanem nic 

nezměnilo. Pokud se podaří kompletní resekce izolovaného ložiska, 

tak by měly vymizet veškeré patologické laboratorní abnormality, 

pokud vůbec byly přítomny, a případné symptomy. Dispenzieri 

s kolektivem publikovala 91 % 5leté přežití v sérii 53 operovaných 

pacientů (36).

Talat popsal podobné výsledky operační léčby, celkové přežití bylo 

> 90 % ve skupině 278 operovaných pacientů. V této práci již rozlišovali, 

zda předmětem resekce byla periferně nebo centrálně lokalizovaná 

lymfadenopatie.

Ze skupiny s periferně lokalizovanou lymfadenopatií zemřel pouze 

1 pacient z 68 (1,5 %) v návaznosti na výkon, důvod nebyl udán. Ze sku­

piny s centrálně lokalizovanou lymfadenopatií, u nichž byla provedena 

resekce ložiska UCD, zemřelo 9 (6,1 %) ze 148 pacientů.

Pokud nebyly přítomny další symptomy, tak reziduální malé lymfa­

tické uzliny v okolí resekovaného ložiska v průběhu sledování vymizely 

(37).

Neresekovatelná UCD
Neresekovatelná ložiska jsou obvykle umístěna v mediastinu v blíz­

kosti bronchů a velkých cév. Rozhodnutí, jak dále postupovat, odvisí 

od toho, zda nelze operovat pro velký objem komprimující důležité 

struktury nebo pro systémovou zánětlivou odpověď (3).

Tab. 3. Radioterapie lokalizované unicentrické Castlemanovy choroby, počet pacientů, dávka a výsledky radioterapie
Autor Věk, muž či žena Lokalizace Rozměr (cm) Dávka (Gy) Léčebná odpověď Sledování (měsíce)
Fitzpatrick and 
Brown 
(43)

54 / Muž Pánev Neuveden 45 PR 24

Nordstrom 
(44)

50 / žena Mesenterická 7 × 7 27 CR 8

Stokes 
(45)

45 / muž Paraspinalní neuvedeno 39 SD 60

Weisenburger (46) 51 / žena Mesenterická 7 27 PR 15

Massey (47) 15 / žena Mediastinum Neuvedeno 30,4 PR 26

Veldhuis (48) 62 / muž Pravá axila Neuvedeno 40 CR 24

Bowne (49) 30 / muž Pánev 20 × 15 45 MR 24

Chronowski (50) 38 / žena Retroperitoneum 10 40 CR 17

24 / žena Mediastinum 9 39,6 PR 12

37 / muž Mediastinum 6 40 CR 20

51 / žena Pravá axila 4,4 39,6 CR 35

Neuhof and Debus 
(51)

24 / žena Mediastinum 13 45 SD 12

71 / muž Mediastinum 10 45 PD 5

38 / žena Krk 3,9 40 CR 175

Li (52) 55 / žena Mediastinum 4,3 60 PR 8

Matthiesen 53) 47 / žena Mediastinum 5,5 × 4,6 43,2 PR 10

Miranda (54) 33 / muž Levá plíce 7,2 × 5,5 40 PR 36
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Asymptomatická neresekovatelná UCD
Lymfadenopatie, která je nepříznaková a přitom není resekova­

telná, může zůstat dlouho stabilní či růst jen pozvolna. Zde je možné 

přistoupit ke sledování za předpokladu, že laboratorní parametry jsou 

v normě, pacient je bez příznaků a není pravděpodobné, že v dohled­

né době vzniknou příznaky z komprese důležitých orgánů a struktur 

těla. A samozřejmě rozhodnutí závisí na očekávané dálce života kon­

krétního pacienta. V případě, že je pravděpodobné, že se brzy objeví 

příznaky z komprese, je nutno postupovat agresivněji, jako kdyby již 

komprese byla přítomna. Kontroly se zobrazovacími a laboratorními 

vyšetřeními se doporučuje provádět v ročních intervalech stejně jako 

další vyšetření (3).

Symptomatická neresekovatelná UCD s příznaky komprese
Parciální resekce je jistě jednou z možností. Ale pak musí násle­

dovat pečlivé sledování. Na základě popisů případů, kdy došlo ke 

zmenšení ložiska po podání rituximabu či rituximabu a kortikos­

teroidů, se doporučuje vyzkoušet tuto neoadjuvantní systémovou 

léčbu. Vyplývá to z předchozích případů i z poslední studie s 21 

pacienty s neresekovatelnou UCD. Tito nemocní dostali steroidy, 

chemoterapii, rituximab, anebo tocilizumab. A u 7 z nich se podařila 

kurativní resekce (38).

Ale i z dalších publikací vyplývá přínos této předoperační medika­

mentózní léčby (39–41).

Dle mínění citovaného doporučení se považuje za léčbu volby 

v této adjuvantní indikaci rituximab v monoterapii nebo s kortikoidy. 

A při nedostatečném efektu je možné vyzkoušet další alternativní léky 

s popsanou účinností u multicentrické formy Castlemanovy nemoci. 

Předoperační léčba by měla zmenšit velikost UCD, ložiska a to by pak 

mělo být totálně resekováno.

Pokud tato léčba nezabere a pacienti jsou po ní hodnoceni jako 

asymptomatičtí, je možné je dále jen sledovat. Ti, kterým ložisko UCD 

stále způsobuje potíže (symptomy), jsou kandidáti na radioterapii anebo 

jinou medikamentózní léčbu.

Na našem pracovišti jsme se setkali s jedním případem, kdy by radi­

kální chirurgické řešení vyžadovalo resekci duodena. V tomto případě 

jsme použili léčbu rituximabem s cyklofosfamidem a dexametazonem, 

stejný režim, jaký používáme pro léčbu Waldenströmovy makroglo­

bulinemie, a infiltrace totálně vymizela, takže ani nebylo třeba použít 

radioterapii, o níž jsme uvažovali. Ostatní naši pacienti s UCD měli 

radikální operační odstranění ložiska a žádný z nich neměl jakékoliv 

komplikace anebo recidivu.

Symptomatická neresekovatelná UCD s příznaky systémové 
zánětlivé reakce

Případy, kdy unicentrická forma způsobuje systémové zánětlivé 

příznaky, jsou velmi vzácné, ale jsou v literatuře popsány. Tato systé­

mová zánětlivá reakce je způsobena lokálně produkovaným Il-6 dle 

předchozích studií. Tento závěr vyplynul z případů, u nichž po totál­

ním odstranění patologického ložiska UCD zcela vymizely zánětlivé 

příznaky. A protože léčba blokující účinek IL-6 má efekt u iMCD, tak se 

doporučuje i u pacientů s UCD se systémovou zánětlivou reakcí před 

provedením chirurgické i radioterapeutické léčby. Existují dva preparáty 

blokující účinek Il-6, tocilizumab a siltuximab. Pro léčbu Castlemanovy 

choroby však je registrován v ČR, v Evropě a v USA pouze siltuximab 

(42). Siltuximab dostal tuto registraci pro Castlemanovu chorobu na 

základě randomizované klinické studie, jak uvádíme v textu o multi­

centrické formě Castlemanovy choroby. S tocilizumabem neproběhly 

u této diagnózy registrační studie. Pokud léčba blokující Il-6 je efektní 

a pacient je bez symptomů, je možno přistoupit k operaci. A pokud by 

operace nebyla z nějakého důvodu možná, je třeba jej ponechat na 

léčbě blokující účinky Il-6. Pokud při medikamentózní léčbě přetrvávají 

problémy způsobené UCD, je na zvážení radioterapie, pokud jsou stále 

kontraindikace operace (3).

Observace

Asymptomatický

Unicentrická Castlemanova choroba

Operačně neodstranitelný

Symptomatický

Kortikoidy a rituximab (antiCD20 
protiláka)

Chirurgické odstranění

Zánětlivé příznaky

Siltuximab

Neoperabilní

Radioterapie nebo observace

Operabilní 

Komprese okolní tkáně
Chirurgické odstranění

Operačně odstranitelný

Schéma 2. Léčba dle mezinárodního doporučení pro léčbu unicentrické Castlemanovy nemoci. Současná léčebná doporučení pro unicentrickou chorobu 
dle mezinárodního doporučení pro léčbu UCD (3)
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Symptomatická neresekovatelná UCD i po aplikaci 
rituximabu či jiné medikamentózní léčby

Pacienti, u nichž nepomohla žádná z výše uvedených modalit, jsou 

kandidáti na radioterapii.

V tabulce 3 uvádíme přehled publikací, jejich autoři popisují vlastní 

zkušenost s léčbou unicentrické Castlemanovy choroby radioterapií, 

a použité dávky záření (43–54). Zde neexistuje žádná studie, takže 

je nutno se řídit těmito publikovanými zkušenostmi. V případě pou­

žití radioterapie je nutno myslet na pozdní následky, a proto zvláště 

u mladých lidí je nutno její indikaci pečlivě uvážit anebo vyzkoušet jiné 

alternativy, které měly popsán efekt v případě iMCD (kortikosteroidy, 

cyklosporin A, sirolimus, chemoterapie).

Přetrvávající symptomy po chirurgickém odstranění UCD
Tyto pacienty je třeba pečlivě vyšetřit, protože pravděpodobně je 

příčinou další paralelně probíhající onemocnění, jako je iMCD, autoimu­

nitní choroby, endokrinopatie, deprese, chronická patologická únava 

(fatigue) či fibromyalgie. Je třeba provést odpovídající laboratorní testy 

pro tyto nemoci (3).

Intermediární forma CD
Intermediární forma je taková, která nesplňuje podmínky ani UCD 

ani iMCD. Pacienti s intermediární formou mají obvykle postiženy 2–3 

sousedící lymfatické uzliny, ale obvykle nemají laboratorní abnor­

mality. Tyto případy se popisují jako regionální či oligocentrická CD. 

Těchto případů je málo a ty, co byly popsány, klinicky a histopatolo­

gicky odpovídají UCD (55). Proto se v těchto případech doporučuje 

také operační odstranění nebo debulking operace. Pokud jsou však 

systémové příznaky po debulking operaci, doporučuje se léčba dle 

postupů pro iMCD.

Choroby, které jsou asociovány s UCD
Určité nemoci vznikají s vyšší pravděpodobností po ukončené 

léčbě UCD než v průměrné populaci. Jde o paraneoplastický pem­

phigus, Hodgkinův lymfogranulom, anebo nehodgkinské lymfomy 

a také sarkom z folikulárních dendritických buněk. Dle francouzského 

registru mělo 18 % pacientů po léčbě UCD některou z těchto kom­

plikací (56). V případě paraneoplastického pemphigu je několik zpráv 

o regresi po totální resekci UCD. Fatální komplikací může být nemoc 

zvaná brochiolitis obliterans také častěji diagnostikovaná u pacientů 

s UCD (57, 58). Také sarkom z folikulárních dendritických buněk je 

asociován s unicentrickou Castlemanovou chorobou. V analýze 66 

pacientů se sarkomem z folikulárních dendritických buněk mělo 6 

pacientů UCD a u dvou pacientů s UCD byla diagnóza sarkomu z fo­

likulárních buněk zjištěna až několik let po ukončené léčbě UCD (59).

Dále jsou popsány paralelní diagnózy UCD s Hodgkinovým 

lymfomem či s nehodgkinskými lymfomy (3). To vše jsou důvody, 

proč by pacienti měli být po léčbě dispenzarizováni.

Sledování po léčbě
Po ukončení léčby UCD se doporučuje první kontrolní vyšetření 

po 3 měsících a následujících 5 let by se mělo provádět 1× ročně 

zobrazovací vyšetření k vyloučení recidivy nemoci a zároveň s tím 

laboratorní a klinické vyšetření. V následujících letech pak jen klinické 

a  laboratorní vyšetření, pokud nevznikne podezření na recidivu 

a  tedy další indikace k zobrazovacímu vyšetření. Výše uvedené 

riziko pozdějšího výskytu dalších chorob, uvedených v přechozím 

odstavci, je důvodem pro nabídnutí dlouhodobé dispenzarizace 

pacientovi (3).

Článek vznikl v souvislosti s Institucionální podporou MOÚ: MZ ČR – 

RVO (MOÚ, 00209805)
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