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Multicentricka Castlemanova choroba. PFiznaky, diagnostika a lécba

kterykoliv z 1ékd s popsanou Uc¢innostf u této nemoci, pokud tuto
lé¢bu pacient toleruje (IMiDs, imunosupresiva typu cyklosporinu A,
sirolimu, nebo Iéky pouzivané pro Ié¢bu mnohocetného myelomu
VTD (bortezomib, thalidomid, dexametazon)).

Autolognf a alogennf transplantace byla pouZita pouze v ojedi-
nélych pripadech a predstavuje posledni moznost.

Zavazné pribeéhy iMCD se casto prezentujf jako TAFRO subtyp.
Dle analyzy 49 pfipadd iMCD-TAFRO jsou ucinné kortikosteroidy, anti-
-IL-6 protildtky, cytotoxicka Iécba a cyklosporin A. U pacientd s TAFRO
syndromem je cyklosporin A povazovan za Iék volby, mize zmensit
ascites a trombocytopenii. Japonsti autofi doporucuji pro nemocné

s TAFRO syndromem kombinaci vysokych davek steroidd, tocilizu-
mab a cyklosporin A. Analyza ukdzala, Ze u téchto pacientl je ¢asto
upregulovéna drdha mTOR. V souboru 69 pacientl po neulspéchu
kortikosteroid( testovali tfi zpUsoby 1é¢by druhé linie, 21 pacientd do-
stalo tocilizumab, 14 cyklosporin a 8 rituximab ke kortikoidGm. Lé¢bu
hodnotili dle intervalu do dal3i [éCby ¢i smrti (time to next treatment or
death — TTNT). Median TTNT ve skupiné s tocilizumabem byl 2,8 mésice,
s cyklosporinem 9,2 mésice a v skupiné s rituximabem nebylo medidnu
v dobé publikace dosazeno. Tato zkusenost zvefejnénd v roce 2021
podtrhuje roli cyklosporinu a rituximabu u agresivni formy nemoci
zvané TAFRO syndrom (84).

Schéma 1. Lécba dle mezindrodniho doporuceni pro lécbu Castlernanovy nemoci (31) (HD high dose, vysoké ddvky)

Lécba pacientl s iMCD
dle mezinarodniho doporuceni

Nezavazna forma

Siltuximab +/-steroidy
Tocilizumab +/- steroidy
Rituximab +/- steroidy

Nedostate¢na
odpovéd

Rituximab + steroidy
a IMiDs

Rituximab + steroidy
a IMiDs

Nedostatecna
odpovéd

Pokracuje siltuximab

- - . Hledani ucinné l1écby
a pfipadné steroidy

Zavazna forma

Siltuximab + HD steroidy
Tocilizumab + HD steroidy
Denné hodnotit efekt a v¢as zménit!

Nedostate¢na
odpovéd

Pokracuje
Siltuximab +/-
steroidy
Tocilizumab +/-
steroidy

Kombinovana chemote-
rapie + kortikosteroidy

Pri uspéchu hledani
udrzovaci lécby, pfi
neuspéchu hledani
jiné ucinné lécby

Tab. 7. Doporucené lécebné postupy dle International evidence based consensus treatment guildelines for idiopathic multicentric Castlernan disease 2018 (31)

Klinicky méné zavazna forma
(flu-like)

Klinicky zadvazna forma
(sepsis-like)

Lécba prvni linie

Siltuximab (tocilizumab) + glukokortikoidy, v pfipadé dosazeni lécebné
odpovédi vysazeni glukokortikoidd co nejdfive a pokracovani siltuximabu
v prodlouzenych intervalech

Lécba prvni linie

Siltuximab (tocilizumab) prvni mésic v akcelerovaném davkovani 1x tydné +
vysoké davky glukokortikoid(, v pfipadé [écebné odpovédi siltuximab 1x za
3 tydny.

Lécba druhé linie

Rituximab 375 mg/m? 4-8 aplikaci, obvykle s glukokortikoidy a s cytostatikem
(cyklofosfamid), pfipadné pfi malé Gc¢innosti rituximab s IMiDs (thalidomid
nebo lenalidomid)

Lécba druhé linie

Kombinace rituximabu a agresivnéjsich cytostatickych rezimd (R-CHOP) nebo
R-CVAD), pipadné kombinace rituximabu s etoposidem a cyklofosfamidem,
ktery se pouziva pro lé¢bu hemofagocytujici lymfohistiocytdzy.

Lécba tieti linie

Méné jasné definovana.

Imunomodula¢ni imunosupresivni latky, cyklosporin A, sirolimus, thalidomid,
lenalidomid, bortezomib, anakinra, derivaty kyseliny retinové a interferon alfa.

Lécba treti linie

Rezimy pouzivané pro mnohocetny myelom obsahujici bortezomib
a thalidomid.

U TAFRO cyklosporin nebo sirolimus, kortikoidy a s rituximabem.
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