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Lokalizovana (unicentrickd) forma Castlemanovy nemoci. Klinické projevy, diagnostika a lécba

Tyto jednotlivé diagnostické jednotky, které fadime pod skupinové
oznaceni Castlemanova nemoc, zde musime uvést, protoze je nutno je
brat v Gvahu pfi diferencidlni diagndze. A tak terminem Castlemanova
nemoc oznacujeme v roce 2021 heterogenni skupinu nemoci, jak dle
klinického pribéhu, tak i dle histologické struktury. Jeji klinickd klasifi-
kace se odviji od lokalizace.

Unicentrické forma (unicentric Castleman disease — UCD) postihuje
pouze jednu uzlinu ¢i tvofi jedno, obvykle vétsi, lozisko.

Naopak multicentrickd forma (multicentric Castleman disease—
MCD) postihuje generalizované lymfatické uzliny riznych lokalizaci
a je spojena se systémovymi zanétlivymi pfiznaky, jako jsou horecky,
Ubytek hmotnosti, patologicka Unava. Tyto zanétlivé pfiznaky jsou
zpUsobené vy3si hladinou interleukinu-6 (IL-6) a pfipadné vyssi hladinou
dalsich cytokin(.

Multicentricka forma je pak ¢lenéna déle na MCD souvisejici s virem
Kaposiho sarkomu (HHV-8 pozitivni MCD), dale na MCD souvisejici
s POEMS (POEMS—MCD). Pripady, kde zadna dalsi souvislost nenf od-
halena, se oznacujf jako idiopaticka MCD (iMCD). Soucasné clenénf
zobrazuje schéma 1.

Typickad UCD se vyviji indolentné a postizena lymfaticka uzlina se
zvétsuje zvolna. Diagnostikovéna je tato choroba v jakémkoliv véku
(2-84 let) s medidnem véku stanoveni diagndzy 34 let a mirnou pre-
vahou u Zen (15).

Incidence UCD je v USA stanovena na 1619 pfipad na 1 milion
obyvatel. Pokud by tomu bylo podobné u nés, tak by v CR ro¢né mélo
byt diagnostikovdno 160-190 pfipadu (16).

UCD je v naprosté vétsiné pifpadl HHV-8 negativni, ale vzacné byly
popsany i HHV-8 pozitivni pfipady. K nim se doporucuje pfistupovat
stejné jako k HHV-8 negativnim (17).

Priznaky a diagnostika

Rozpoznéni je nékdy ndhodné, pokud je lymfadenopatie asympto-
maticka a je zjisténa pfi zobrazovacim vysetfeni indikovaném z néjakého
jiného dlvodu. Pfi méné ¢asté lokalizaci na povrchu téla si pacient mdze
loZisko vyhmatat sdm. Nékteré pacienty vsak pfivedou k Iékafi pfiznaky

Tab. 1. Diferencidini diagnostika UCD

zkomprese Zivotné dllezitych organd, jako jsou dychacf cesty, neurovas-
kularni svazky, uretery, stfeva. A ze je tomu tak i v CR, je ziejmé z popisti
piipadl v Ceské a slovenské literature (18-26). Pouze u malé ¢asti pacientl
s UCD se choroba projevi zanétlivou reakci, podobné jako iMCD.

Ve velkém souboru 404 pacientd byly popsény nasledujici nejcas-
téjsf lokalizace UCD: mediastinum 29 %, krk 23 %, bficho 21 %, retrope-
ritoneum 17 % (27). UCD se ale také mUze vyskytnout v axile, inguinég,
orbité, nasofaryngu ¢i ve strevé, prosté kdekoliv.

Histopatologické vysetreni postizeného loZiska (lymfatické uzliny)
nejcastéji popise hyalinné-vaskularnf typ, méné &asto pak typ smiseny
anebo typ plazmoceluldrni. Podrobné se o histologickych formach Ize
docist v publikaci vénujici se diagnostice této nemoci od Fajgenbauma (1).

Hyalinné vaskularni forma vsak v pfipadé UCD dominuje a tito
pacienti obvykle nemaji systémové piiznaky zplsobené nadprodukci
cytokintl. Cetnost plazmocelularni formy UCD se odhaduje na 10 % az
20 % pfipadl (3, 27).

Pacienti s plazmoceluldrni variantou UCD nebo smisenou formou
UCD mohou obcas mit pfiznaky systémové zanétlivé reakce (nocnf
poceni, subfebrilie az febrilie, nechut kjidlu, tbytek hmotnosti) a mohou
mit laboratorni zndmky zdnétu. A pokud je UCD provézena zndmkami
zanétu, mize dojit k poskozeni ledvin depozity AA-amyloidu nebo
k jinému typu poskozeni ledvin (28).

Délku zivota UCD obvykle neovliviiuje, ale pacienti s UCD maji vyssi
riziko rozvoje paraneoplastického pemphigu, bronchiolitis obliterans,
AA-amyloiddzy, cévnich neoplazii (@angiosarkom), sarkom z folikular-
nich dendritickych bunék a zfejmé i lymfoma (29-31).

Patogeneze je zndma pouze ¢astecné. Dle poslednich vyzkum je
zfejmé, Ze alespon u ¢asti pacientl dochazi ke klonaini expanzi stromal-

Tab. 2. Vysetreni provddénd v rdmci diagnostiky a diferencidini diagnostiky
UCD dle mezindrodniho doporuceni pro diagnostiku a lécbu z roku 2020 (3)
Metody

FDG-CT/PET nebo CT krku, hrudnfku
bricha, panve

Doporucena vysetieni (3)

Zobrazeni

Histopatologie Rozliseni hyalinné-vaskularn,

plazmoceluldrniho nebo smisené

Imunohistochemické barveni Imunohistochemické barveni na EBER,
LANA-1 a lymfomové markery, pfipadné

vysetteni klonality plazmocytd

Nemoci, které morfologicky mohou pfipominat UCD, prevzato z me-
zinarodniho doporuceni pro diagnostiku a Ié¢bu UCD (3)

Infekéni nemoci

Viysetfeni klonality IgH genovy rearrangement, TCR klonalita

Virologické vysetreni HIV sérologie, HHV-8 gPCR (z periferni

krve)

HIV-asociovand lymfadenopatie
Syfilis

EBV infekce

Inflamatorni pseudotumor

Neoplazie

Hodgkindv lymfogranulom

Nehodgkinské lymfomy

Folikuldrnf dendriticky sarkom

Plazmocytom

Autoimunitni a dalsi choroby

Systémovy lupus erythematosus, revmatoidnf artritida, Feltyho syndrom

Folikuldrni hyperplazie

Autoimunitni lymfoproliferativni syndrom
HHV-8-asociované MCD nebo iMCD

Biochemické vysetfeni
zaméfené na znamky
systémové zanétlivé reakce

Funkce ledvin, jater CRP, FW, fibrinogen,
imunoglobuliny kvantitativné, volné
lehké fetézce (FLC) albumin a celkova
bilkovina, prokalcitonin

Autoimunity (pokud je ANA, revmatoidni faktor

podezien)

Monoklonalni gamapatie,
pokud je na ni podezfeni

Imunofixa¢ni stanoveni typu
monoklonalniho imunoglobulinu a
denzitometrické stanovenf jeho kvantity,
imunoglobuliny kvantitativné, pfipadné
typizace IgG1-lgG4 pro podezieni na
IgG4 related disease, pfipadné kostni
dren

Vysetieni funkci ddlezitych
orgéand, pokud je loZisko v jejich
blizkosti

ECHO, plicni funkce
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