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Castlemanova choroba - jedno jméno, mnoho tvari
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SOUHRN

Castlemanova choroba je fascinujici skupina onemocnéni postihujici predevsim lymfatické uzliny, které sdili nékteré morfologické znaky, ale lisi se etiologii,
klinickou prezentaci i terapeutickymi pfistupy. Morfologicky se rozlisuje hyalinné-vaskularni (respektive hypervaskularni), plazmocytarni a smiseny typ zmén.
Potvrzeni diagndzy a urceni podtypu Castlemanovy choroby zahrnuje také splnéni ¢i vylouceni fady klinickych kritérii a vyzaduje tedy uUzkou spolupraci
s klinickym |lékafem. Unicentricka forma Castlemanovy choroby postihuje obvykle jednu lymfatickou uzlinu s minimem klinickych pfiznak a chirurgicka lécba je
obvykle kurativni. Multicentrické formy Castlemanovy choroby postihuji vice skupin lymfatickych uzlin a jsou spojeny s rtizné zavaznymi systémovymi klinickymi
priznaky. Multicentricka Castlemanova choroba je bud'idiopaticka nebo je asociovana s infekci lidskym herpes virem 8 nebo s klinickym syndromem POEMS
(polyneuropatie, organomegalie, endokrinopatie, M-protein a kozni zmény). Idiopaticka multicentrickd Castlemanova choroba se dale déli na variantu spojenou
se syndromem TAFRO (trombocytopenie, anasarka, horecka, retikulinova fibrotizace / renaini dysfunkce a organomegalie), typ s idiopatickou plazmocytarni
lymfadenopatii a blize nespecifikovany typ. Terapie multicentrickych forem Castlemanovy choroby je komplexni a odvisla od etiologickych faktor(i a zahrnuje
biologickou Ié¢bu, chemoterapii ¢i inhibici aktivity interleukinu-6. Cilem tohoto doskolovaciho textu je ukazat soucasny pohled na Castlemanovu chorobu
a poskytnout prehledny popis morfologickych zmén i klinickych charakteristik jednotlivych typa Castlemanovy choroby.
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Castleman disease - one name, many faces

SUMMARY

Castleman disease (CD) is a mesmerising group of disorders mainly affecting lymph nodes sharing some morphological features but with heterogeneous
aetiology, clinical presentation and therapeutic approaches. Morphologically, hyaline-vascular (or hypervascular), plasmacytic, and mixed types of changes
are distinguished. Confirmation of the diagnosis and subtype of Castleman disease involves meeting or excluding several clinical criteria and therefore
requires close cooperation with a clinician. Unicentric Castleman disease involves usually a solitary enlarged lymph node with mild symptoms and excision
surgery is often curative. Multicentric forms of Castleman disease affect multiple groups of lymph nodes and are associated with varying degrees of systemic
clinical symptoms. Multicentric Castleman disease is either idiopathic or associated with human herpesvirus 8 infection or POEMS syndrome (polyneuropathy,
organomegaly, endocrinopathy, M-protein, and skin changes). Idiopathic multicentric Castleman disease is further divided into a variant associated with TAFRO
syndrome (thrombocytopenia, anasarca, fever, reticulin fibrosis / renal dysfunction, and organomegaly), idiopathic plasmacytic lymphadenopathy type, and
not otherwise specified variant. The treatment of multicentric forms of Castleman disease is complex and depends on etiological factors, including biological
therapy, chemotherapy, or interleukin-6 activity inhibition. The aim of this educational text is to present the current view of Castleman disease and provide
a comprehensive description of the morphological changes and clinical characteristics of the individual subtypes of Castleman disease.
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Diagnostika Castlemanovy choroby (Castleman disease, CD)
je vzrudujici, ale zaroven extrémné komplikovand, prestoze his-
tomorfologicky obraz, pfedeviim u rozvinuté hyalinné-vasku-
[&rni varianty, je vizualné vdé¢ny a mlze byt diagnosticky vy-
soce sugestivni. Zaroven se nejedna o jednu nemoc, ale o sku-
pinu minimalné 4 onemocnéni, ktera jsou velice vzacna, a kterd
kromé morfologickych kritérii vyzaduji také spInéni cetnych kli-
nickych parametrd a vylouceni fady onemocnéni, které mohou
CD pfipominat klinicky nebo i morfologicky. Patolog bude vzdy
potfebovat mezioborovou pomoc a korelaci s vysledky dalsich
vysetieni. Nékdy bude na zékladé morfologické suspekce inici-
atorem, ktery nasméruje kliniky k dalsimu dovysetieni pacien-
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ta a predani do adekvétni, obvykle hematoonkologické péce.
A protoze je Castlemanova choroba délena do jednotlivych va-
riant na zakladé rozsahu onemocnéni a dalsich klinickych pro-
jev(, tak diagnézu Castlemanovy choroby, véetné zafazeni do
nékterého z podtypU, neudéld patolog nikdy sam.

V roce 1954 vysel v New England Journal of Medicine, v sekci
Tydenni klinickopatologicka cviceni, popis pfipadu mediasti-
nalniho tumoru u Ctyficetiletého muze s morfologii ndpadné
hyperplazie lymfatickych uzlin s cévni proliferaci (1). Pfipad pre-
zentoval Dr. Benjamin Castleman jako disputaci se svymi kolegy
z dalSich oboru. O dva roky pozdéji jiz Castleman publikoval sérii
tfinacti pfipadd s obdobnym klinickym zasazenim a podrobnym
histopatologickym popisem, které dle dnesnich kritérii odpovi-
daji hyalinné-vaskularni unicentrické formé onemocnéni a Cast-
lemanovo jméno tak dalo tomuto onemocnéni nazev (2). Kromé
hyalinné-vaskularni morfologie byly v prdbéhu 70. let popsany
i pfipady plazmocytarniho typu, ktery byl spojen se systémo-
vymi pfiznaky a také ptipady s multicentrickou lymfadenopatii
spojené s konstitucionalnimi symptomy a histologickymi cha-
rakteristikami podobnymi unicentrickému typu CD (UCD) (3-7).
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