Cetné imunitné mediované projevy MCD jsou formou popist
pfipadl dokumentovéany i v ¢eské a slovenské odborné literatu-
fe, které citujeme. Z popsanych imunitné mediovanych pfipadud je
zfejmé, Ze v této oblasti miZe mit nemoc opravdu velmi rliznorodé
priznaky (5, 6).

V zahrani¢nf literatufe je nékolik analyz Cetnosti autoimunitnich
projevl. Posledni analyza z roku 2021 obsahuje soubor 40 pacientd,
z nichz 9 (22,5 %) mélo prokadzany autoimunitni projevy. Jednalo se
o paraneoplasticky pemphigus u 4 pacientl s UCD a u 1 pacienta
sIMCD, déle o 1 pfipad Sjégrenova syndromu, 1 pfipad autoimunitni
hemolytické anémie, 1 pfipad myasthenia gravis a 1 pfipad psoriasis.
Autoimunitni poskozeni u nékterych nemocnych pfedchézelo stano-
ven( diagnoézy Castlemanovy choroby (CD), nékdy probfhalo v dobé
stanoveni diagndzy a nékdy byla autoimunita diagnostikovana po
ukonceni lé¢by CD. Pacienti s CD a autoimunitou méli ¢astéji nez pa-
cienti s CD bez autoimunity kozni a/nebo mukoézni komplikace a také
plicni komplikace. Pacienti s CD a autoimunitou vykazovali deregulaci
imunitni odpovédi s nizsimi pocty CD3+ T bunék a zvysenym poctem
NK bunék (7). Proto je u kazdé nové diagnozy CD nutno provést za-
kladni vysetfeni na autoimunitni choroby a pocitat i s jejich pozdéjsim

vyskytem pfi sledovani.

Nepravidelné se vyskytujici pfiznaky nejasné etiologie
Do této kategorie Ize zafadit nasledujici komplikace:

B poskozeni ledvin: endoteliézou v 60 %, AA-amyloiddzou ve 20 %;
mirné poskozeni funkce ledvin je popisovano relativné ¢astéji, za-
timco poskozeni funkce ledvin s retenci dusikatych latek, vedouci az
k UpIné anurii, je u Castlemanovy nemoci vyjimecné (8, 9),

B soubéh s POEMS syndromem, (periferni neuropatie, osteosklerotic-
ké zmény skeletu); POEMS syndrom zminime podrobné&ji v dalSim
odstavdi,

B nekardidIni dusnost a retence tekutin — ascites, plicni vypotek, plicni
abnormality typu infiltratd, restriktivni plicni poruchy, intersticialni
pneumonitidy ¢i dokonce bronchiolitis obliterans neboli rysy TAFRO
syndromu, ktery je zminén dale,
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Multicentricka Castlemanova choroba. Priznaky, diagnostika a lécha

B kozni zmeény vcetné hyperpigmentace, kozni ras, tvorba koznich
hemangiomd,
zcela vyjimec¢né prijmy a hmotnostni Ubytek,
dysfunkce jater,
osteosklerotické zmény na skeletu.
Podrobné o téchto typech poskozeni se Ize docist v odpovidajicich
popisech pffpadd a pfehledovych ¢lancich (9, 10, 11)

Priznaky odpovidajici POEMS syndromu

POEMS syndrom je akronym pro polyneuropatii, organomegalii,
endokrinopatii, monoklonalni gamapatii a kozni zmeény (skin changes)
(12, 13).

Tato jednotka mUZe existovat samostatné, ale m(ze se také proli-
nat s Castlemanovou chorobou. Pfi POEMS syndromu byva pfitomen
edém papily, nevyraznad neuropatie a pfi zobrazeni skeletu jsou zfe-
telné osteosklerotické zmény. ProtoZe pfiznaky POEMS syndromu
a Castlemanovy choroby se mohou prekryvat, maze byt problém,
jak nemoc nazvat.

Dle autord z Mayo Clinic by se termin POEMS syndrom mél po-
uzivat pouze pro nemocné s periferni neuropatif a dalsimi znaky
POEMS syndromu, ktefi majf prokédzanou klonalnf expanzi plazmocytl
v kostni dfeni. Pro nemocné s Castlemanovou chorobou, kteff sice
maji nékteré zndmky POEMS syndromu, ale nemaji ani neuropatii
a ani klonalni plazmocyty v kostni dfeni, doporucuji pouzivat termin
variantni forma Castlemanovy choroby se znaky POEMS syndromu”.

V souboru 113 pacientd s multicentrickou formou Castlemanovy
choroby byly u 34 % zjistény pfiznaky POEMS syndromu (9).

K projeviim POEMS syndromu u MCD patfi tvorba koznich he-
mangiom, které |ze povazovat za jeden ze znakl (12-16). Vyskyt
jednotlivych symptomd dokumentuje tabulka 1.

Stanoveni diagnozy dle mezinarodnich kritérii
Castlemanovy nemoci

K diagndze se obvykle dojde v rdmci vysetiovani febrilii ¢i
subfebrilii nejasného plvodu (fever of uknown origin — FUO).

Tab. 1. Kiinické ndlezy popsané v souboru 113 pacientd s Castlermanovou chorobou na Mayo Clinic (Dispenzieri a kol 2012 - (10))

UCN MCN s osteosklerot MCN bez POEMS MCD + POEMS bez osteo-
N=53 loZisky + POEMS N=41 sklerézy
N=10 N=9
B-symptomy (subfebrilie, | 11% 60 % 49 % 22%
febrilie, no¢ni poceni, tby-
tek hmotnosti 10 % za 6
mésicd
Dusnost 1 % 30% 24 % 22 %
Neuropatie 6 % 100 % 20 % 100 %
Endokrinni abnormality 8% 67 % 6% 12 %
Kozni zmény, svédéni kize |0 70 % 10 % 44 %
Vypotky v dutinach 9% 60 % 34 % 56 %
(vascular leak syndrome)
Edém papily 0% 30 % 0% 12 %
Osteosklerotické zmény 2% 100 % 0% 0%
Autoimunitni projevy 2% 0% 12% 0%
(AIHA)

UCN = unicentrickd Castlemanova nemoc, MCN = multicentrickd Castlemanova nemoc
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