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Multicentrickd Castlemanova choroba. Priznaky, diagnostika a lécba

kortikoterapie ¢i pfi sniZent jejich davky. Proto jsou dnes pouzivany jako
soucast kombinacni 1é¢by (29-31).

Klasicka chemoterapie

V letech pred pfichodem biologickych Iék{ do klinické praxe (@n-
tiCD20 protildtky a thalidomidu a lenalidomidu a siltuximabu) byly tes-
tovany klasické chemoterapeutické kombinace pouZivané pro lé¢bu
malignich lymfom, tedy kombinace CHOP (cyklofosfamid, vinkristin,
adriamycin a prednison), CVAD (cyklofosfamid, vinkristin, adriamycin
a dexametazon), pfipadné reZimy s etoposidem, monoterapie etoposi-
dem podanym denné ¢i intermitentné, aplikace kladribinu, chlorambucil
v monoterapii a podobné rezimy v té dobé povazované za moderni lécbu
malignich lymfom( (29-31).

V dobé, kdy byly tyto klasické rezimy pouzivany bez pridani no-
vych |ékd, byla diagnostika této nemoci méné presna nez dnes a byly
publikovany jen zkusenosti v malych skupindch pacientd. V roce 1998
Herrada popsal 27 % dlouhodobych remisi po klasické chemoterapii (32).
Chronowsky (2001) popsal progression free interval 23-119 mésicl u 4
79 pacientU Iécenych klasickou chemoterapif (33).

Zhu (2013) popsal 10 pacientt lé¢enych kombinaci CHOP anebo COP.
U jednoho pacienta bylo dosazeno kompletni remise, u 6 parcialni remise,
pfi medidnu sledovani 34 mésice zUstavali vsichni pacienti nazivu (34).

Liu v retrospektivnim prehledu z roku 2016 uvadi, Ze cytostaticka te-
rapie navodila kompletni remisi u 19 ze 43 pacientd s medianem intervalu
do selhanf lécby (time to treatment failure) 6 mésict (35, 36).

Lécba zalozend na kombinaci cytostatik v nékterych pripadech
vedla k vymizeni symptomd nemoci — tedy k Ié¢ebné odpovédi u 36 %
pacientl (11, 30).

Mezindrodni doporuceni pro lé¢bu Castlemanovy nemoci z roku 2018
uvadi, Ze kombinované chemoterapeuticke rezimy je vhodné ponechat
pro ty pacienty, jejichz nemoc progreduje pfi pouZiti novych tGcinnych
1ékd, jako je rituximab, siltuximab ¢i tocilizumab, pfipadné IMiDs (29-31).

Tento ndzor je zaloZzen na minéni odbornikd, kteff se touto lé¢bou zabyva-
ji, protoze pro nizkou incidenci této nemoci nebyly provadény srovnavaci

klinické studie vyjma klinické studie se siltuximabem, zminéné nize.

Anti-CD20 protilatka (rituximab)

Rituximab je monoklonalni protildtka proti povrchovému antige-
nu CD20, ktery je lokalizovany na fyziologickych i transformovanych
B-lymfocytech. Po navazani dochdzi k destrukci téchto lymfocytl. A pro-
toze polyklonélni B-lymfocyty tvoli pfevéznou ¢ast uzlin postizenych
Castlemanovou chorobou, je racionaini pouZit cilené destrukce téchto
bunék pomoci anti-CD20 protildtky. Rituximab je u této choroby Ucinny
i v monoterapii, jak vyplyva z cetnych citovanych popisd pfipadd, ale
je mozné také Ucinek rituximabu potencovat kombinacf s dal$imi Iéky,
které se pouzivaji pfi lé¢bé malignich lymfom(, tedy s glukokortikoidy
a dale s alkylacnimi &i antracyklinovymi cytostatiky. Rituximab ma po-
tencidl navodit léta trvajici kompletni remisi a podstatné je, ze Ucinnost
této lécby byla potvrzena velkym poctem publikaci, dominanté sice
u HHV-8 pozitivnich pripadd, ale také u HHV-8 negativnich nemocnych.
TakZe na rituximab v této indikaci Ize nahliZet jako na velmi Gc¢innou
lé¢bu (35-38).

Gerald (2007) popsal 92 % lécebnych odpovedi pfi kombinaci ritu-
ximabu s etoposidem, pficemZ Ié¢ebné odpovedi mély dlouhodoby
charakter, 5leté OS bylo 92 % a PFS 82 % (39).

Lécba rituximabem snizuje dle nékterych pozorovani riziko pozdeéjs
transformace v maligni lymfom (40). Pfed podanim rituximabu se do-
porucuje vysetfit virové hepatitidy, protoze lé¢ba rituximabem muze
vést k reaktivaci téchto infekcf.

Rituximab je také ucinny v lé¢bé HHV-8 pozitivni formy nemoci,
protoze eradikuje lymfocyty, v nichz HHV-8 virus Zije, a tim snizi tvorbu
IL-6 (29-31).

Na nasem pracovisti podavame pacientdm s Castlemanovou
chorobou rituximab v kombinaci s cyklofosfamidem a dexameta-

Tab. &. NavrZend kritéria pro TAFRO syndrom pii idiopatické Castlemanové nemoci (26)

A: Tti velka hlavni kritéria

1. Anasarka, pleurdini vypotek, ascites a generalizované otoky

2. Trombocytopenie < 100 000

3. Systémové zanétlivé projevy definovany jako teplota nad 37,5 st. C anebo hodnota CRP > 20 mg/I

B: Cty¥i mala kritéria

1. Histologie uzliny kompatibilni s dg. idiopatickd Castlemanova choroba + negativni vysetfeni LANA-1 pro vylouceni HHV-8 infekce

2. Retikulinové myelofibréza kostnf dfené a/nebo zvyseny pocet megakaryocytl v kostni deni

3. Mirnd organomegalie (hepatomegalie, splenomegalie, lymfadenopatie)

4. Progresivni rendIni insuficience

C: Dalsi znaky

B Absence polyklonainiho zmnozeni imunoglobulind

B Vysokd hodnota ALP pfi nezvysenych transamindzach, LD zvysené vyjimecné, hepatosplenomegalie jen mald, detekovatelnd pomoci CD, masivni

hepatosplenomegalie svéd¢i pro jiné nemoci

D: Nemoci, které je tfeba vyloucit

B Maligni lymfomy a dalsi nddorové nemoci

B Autoimunitni choroby a infekéni nemoci

B POEMS syndrom, IgG4 releated disease

B Cirhéza jater

B Tromboticka trombocytopenicka purpura (TTP) a hemolyticko-uremicky syndrom (HUS)

Stanoveni diagndzy vyZaduje splnéni vsech 3 velkych kritérii a spinéni dvou ze ctyf malych kritérii a splnéni vylucovacich kritérii jako u idiopatické Castlemanovy

nemoci.
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