Progndza

Na Mayo Clinic byla popséna série 113 pacientl. Celkové pétileté
preziti OS bylo jen 65 % u pacientd s multicentrickou formou nemoci
a 91 % s unicentrickou formou nemoci pfi medianu sledovéni 5,8 roku.
V pribéhu sledovani zemrelo 37 pacientU. Nejvice indolentni pribéh
byl u pacientl, ktefi méli sou¢asné i POEMS syndrom s osteosklero-
tickymi loZisky. Tato podskupina méla 5leté OS 90 % (1, 3, 4).

Zavéry pro praxi

m  Vysetfeni celkové bilkoviny a albuminu by mélo byt soucas-
ti kazdého skriningového biochemického vysetfeni. Zvysend
koncentrace celkové bilkoviny informuje o zvysené koncentraci
imunoglobulinf, a pak se postupuje dle popsané diferencialni
diagnostiky hypergamaglobulinemie (85) a muze se dojit k dia-
gnodze Castlemanovy nemoci.

B PET-CT zobrazeni je uZite¢né pro nasmerovani odbéru uzliny
u mista nejvyssi akumulace FDG, ale také pro zjisténi rozsahu
nemocii pro hodnocenf lécebného efektu.

m Zdkladnimi léky pro multicentrickou formu Castlemanovy choro-
by jsou: monoklondlni protilatka proti interleukinu-6 (siltuximab),
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Multicentricka Castlemanova choroba. PFiznaky, diagnostika a lécba

monoklondlni protildtka anti-CD20 (rituximab), Iéky ze skupiny
IMiDs (thalidomid, lenalidomid) a protildtka inhibujici Gc¢inek
interleukinu-6 (tocilizumab).
Ve formé popisl pfipadd byla potvrzena Ucinnost protildtky
proti receptoru interleukinu-1 (anakinra). Hypotetické zdGvodnénti
ucinnosti anakinry u této nemoci je blokada stimulace tvorby
interleukinu-6 viivem blokady interleukinu-1.
V pfipadé, Zze nemoc nereaguje na jednu z vyse uvedenych
alternativ, je tfeba otestovat dalsi ze jmenovanych 1€k, protoze
nemoc nereagujici na jeden typ lé¢by mUze kompletné ustoupit
po jiné lé¢hé. U nékterych pacientl nemoc Iépe ustupuje po
lécbé obsahujicl IMiDs, zatimco u jinych po [é¢bé obsahujicl
rituximab a praxe vzdy ukdze, ktery z vyse jmenovanych 1ékU je
pro konkrétniho pacienta optimalni.
Publikace z poslednich let ¢asto pfi nedspéchu [éCby prvnilinie
kombinuji 1éky s prokdzanou ucinnosti. Které kombinace jsou
nejucinnéjsi, nelze fici, ale v pfipadé TAFRO pfiznakl jsou dopo-
ru¢ovany kombinace obsahujici cyklosporin A nebo sirolimus.
Cldnek vznikl v souvislosti s Instituciondini podporou MOU: MZ CR -
RVO (MOU, 00209805)
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