B progredujici fatalni choroba (sepsis-like),
®  transformace v maligni lymfom.

Mezindrodnf kritéria pro lécbu rozdéluji Ié¢ebné postupy pfi ,flu-
-like” pribéhu a ,sepsis-like” prabéhu a definuji stavy ,sepsis-like”
(Tab. 5). Mezi obéma formami existuje kontinudlni vyvoj. A tak se ino-
vace lécebnych doporuceni mozné bude v dalsich letech odvijet od
prognostického indexu, ktery byl publikovén v roce 2020 a je uveden
v tabulce 6 (27, 28). Pro Ucely klinickych studif jsou definovany i lé¢ebné

odpovédi (20).
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Multicentricka Castlemanova choroba. PFiznaky, diagnostika a lécba

Pi'ehled lékui pouzivanych pro lécbu
multicentrické formy Castlemanovy nemoci

Glukokortikoidy

Glukokortikoidy jsou Siroce Ucinkujici imunosupresivni léky, které
tlumi jak akutnf, tak i chronickou zanétlivou reakci. Snizujf tvorbu pro-
inflamatornich cytokint a chemokind a klicovych enzym0 zénétlivé
reakce, tedy II-2, II-6, TNF alfa. Pro odstranéni pfiznakd nemoci je vsak
treba vysokych davek glukokortikoidd, pficemz tyto vysoké davky nelze
podavat dlouhodobé. Pfiznaky nemoci se rychle obnovuji po ukoncenf

Tab. 3. Diagnostickd kritéria idiopatické multicentrické Castlemanovy nemoci (International, evidence based consensus diagnostic criteria for HHV-8

negative / idiopathic multicentric Castleman disease, Feigenbaum 2017) (20)

Hlavni kritéria
— musf byt splnéna obé

nemoci, podrobné viz kritéria (20)

1) Histopatologické zmény lymfatické uzliny konzistentni se spektrem moznych morfologickych obraz{ idiopatické multicentrické formy Castlemanovy

2) Zvétsené lymfatické uzliny, prdmér nejméné 1cm v kratsi ose uzliny, nejméné ve dvou uzlinovych oblastech

Mala kritéria
— musf byt splnéna nejméné 2 z 11, z toho nejméné 1 laboratorni kritérium

Laboratorni kritéria

1) Zvysené CRP: CRP vétsi nez 10 mg/| nebo sedimentace erytrocytl vyssi nez 15 mm/hod.

2) Anémie: hemoglobin nizsi nez 125 g/l u muzd a nizsi nez 115 g/l u zen

3) Trombocytopenie: pocet nizsi nez 150 x 10%I
nebo trombocytdza: pocet vyssi nez 400 x 10%I

4) Hypoalbuminemie: albumin nizsi nez 35 g/I

5) Rendlnf insuficience: glomerularni filtrace nizsi nez 60 ml/min,

nebo proteinurie: odpad bilkoviny za 24 hodin vyssi nez 150 mg/24 hod, nebo vyssi nez 100 mg/I

6) Polyklondlni hypergamaglobulinemie: imunoglobulin G vy3sinez 17 g/I

Klinicka kritéria

7) B-symptomy neboli projevy zanétlivé reakce organismu — no¢ni poceni, horecka vyssi nez 38 st. C, Ubytek hmotnosti, fatigue = patologickd Unava

8) Zvétsenad jatra ¢i slezina

9) Retence tekutin — edém, anasarka, ascites, pleurdlnf vypotek

10) Eruptivni hemangiomy ¢i lividni ¢i fialové papuly

11) Lymfocytarni intersticidlni pneumonitida

Vylucovaci kritéria - 1) infekcni pficiny

1) HHV-8 infekce — muze byt dokumentovano PCR vysetfenim krve

2) EBV lymfoproliferativni onemocnéni ve formé infekéni mononukledzy nebo chronické aktivni EB virové proliferace

3) Zanét a lymfadenopatie zplsobena jinou infekci (@kutni CMV, toxoplazmaoza, HIV, tuberkuldza)

Vylucovaci kritéria - 2) autoimunitni / autoinflamatorni choroby
vyzaduje se spInéni vsech kritérii téchto chorob, samotny prikaz protildtky nenf vylu¢ovacim kritériem

1) Systémovy lupus erythematodes

2) Revmatoidni artritida

)
3) Stillova nemoc dospélych
4) Juvenilnf idiopaticka artritida

5) Autoimunni lymfoproliferativni syndrom

Vylucovaci kritéria — 3) maligni lymfoproliferativni choroby

1) Lymfomy

2) Mnohocetny myelom

3) Primarn{ uzlinovy plazmocytom

4) Sarkom z folikuldrnich dendritickych bunék

5) POEMS syndrom

Dalsi hodnoty, které podporuji diagnézu, ale nejsou podminkou pro jeji stanoveni

Vlysokd hodnota II-6 a sIL-2R, VEGF, IgA, IgE, LDH a beta2 mikroglobulin

V pipadé TEFRO syndromu retikulinova fibréza v kostni dreni

S idiopatickou multicentrickou Castlemanovou chorobou mohou byt asociovany tyto nemoci: paraneoplasticky pemphigus, bronchiolitis obliterans,
organizujici se pneumonie, autoimunitni cytopenie, polyneuropatie, glomeruldrni nefropatie, inflamatorni myofibroblastovy tumor

V pripadeé prekryvdni diagndzy IgG4 releated disease a idiopatické multicentrické Castlemanovy choroby se doporucuje uzavirat jako idiopatickd multicentrickd Castle-
manova choroba, a to i v pfipadé vysoké koncentrace podttidy imunoglobulinu IgG4 (4).
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