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Castlemanova choroba (CD) pfedstavuje heterogenni skupinu poruch krvetvorby s charakteristickymi histopatolo-
gickymi znaky. CD mUze tvofit unicentrickou (UCD) anebo multicentrickou formu (MCD). Nékteré piipady MCD jsou
zpusobeny infekci herpesvirem-8 (HHV-8), zatimco jiné jsou HHV-8 negativni (idiopaticka multicentrickad Castlemanova
choroba - iMCD). Léc¢ba iMCD neni jednoducha a vysledky mohou byt neuspokojivé. V tomto ¢lanku stru¢né informu-
jeme o symptomech iMCD a mezinarodnich diagnostickych kritériich pro HHV-8 negativni iMCD a o mezinarodnim
doporuceni pro lé¢bu iMCD.
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Multicentric Castleman’s disease. Symptoms, diagnostics and therapy

Castleman disease (CD) describes a group of heterogeneous hematologic disorders with characteristic histopathological
features. CD can present with unicentric (UCD) or multicentric (MCD) regions of lymph node enlargement. Some cases of MCD
are caused by human herpesvirus-8 (HHV-8), whereas others are HHV-8-negative/idiopathic (iMCD). Treatment of iMCD is
challenging, and outcomes can be poor. In this paper, we briefly report about symptoms of iMCD and about the International,
evidence-based consensus diagnostic criteria for HHV-8-negative/idiopathic multicentric Castleman disease and International

evidence based consensus treatment guidelines for idiopathic multicentric Castleman disease.
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Uvod

Multicentrickd forma Castlemanovy nemoci (multicentric
Castleman disease) patfi mezi velmi vzacné choroby. Epidemiologické
Udaje z CR neméame k dispozici. Incidence unicentrické formy
Castlemanovy nemoci (UCD) v USA je 16-19 ptipadl na 1 milion
obyvatel. Incidence multicentrické formy Castlemanovy choroby je
v USA 5 pfipadd na 1 milion obyvatel (1). Pokud by tomu bylo po-
dobnéiv CR, tak by u nds ro¢né mélo byt diagnostikovano 160-190
pripadd unicentrické formy a 50 pfipadd multicentrické formy této
nemoci. Vyvoj poznani a postupné definovani jednotlivych forem

ajejich ndzvl jsme uvedliv ¢lanku Lokalizovana (unicentrickd) forma
Castlemanovy nemoci. Klinické projevy, diagnostika a lé¢ba dle me-
zindrodnich doporuceni z roku 2020 (2), v némz jsou zakladni fakta
0 Vyvoji poznéni celé skupiny nemoci, které patfi pod zastfesujici
nazev ,Castlemanova choroba”. V tomto ¢lanku se budeme vénovat
pfiznakdim multicentrické formy Castlemanovy choroby (multicentric
Castleman disease — MCD), diagnostice a [é¢bé a uvedeme nejdllezi-
t&jsi fakta z poslednich mezindrodnich doporuceni pro tuto chorobu.
Pro Casto se vyskytujici choroby mame k dispozici ndrodni doporucené
postupy pro diagnostiku a Ié¢bu, vypracované jednotlivymi odborny-
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