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CASTLEMANOVA CHOROBA

A Vz8&cm&k | onl§gmfopfolifAraceiis vari abiln2m pr  TbRhem i
Alncidence v L RUSA@508-7 7D 0 8§ m&rlapypdT et obyvat e

AVyskytuje se v | ak®mkol meziB®k40rrokemi ¢c m®n N nej |

A Nen2 rozd2l wviskytu mezi mugi a ¢genami
A PSevayiug ®@e adériomegalie, nej |l astRNji nitrohrudn?2 (7
AMTge kit r ain pbd&Sltri2gen22ce, | aryng, pS2ugn? ¢l

j 8tr a, sl ezina, svalyé



ETIOPATOGENEZE

Nen?2 plnh objasniDna, nej sp2ge viiv v2ce f a
Hyperaktivace i muni t n2 ho syst ®mu s nNademoldoR TdHRPNDZ
Dysregulacec y t o k i n cmadProdukce M6, zvli geng§ produkce VEGFE
| muni tn? r e aikfekiy: HA\GS8, MIV r o v ®

Autoi munity ? (&SLEhréere¥dat oi dn?2

Chronick® z8nDtli v® procesy ?

S S S S D S

As oci ov an ®lynfdamyg, myelom, POEMS sy, par an e o p pemfgusi Kagokiho

sarkom, amyl oid:- za, neuropatie &



KLASIFIKACE:

AKILinick® dnRl en?
AUni centfarmaip® sti gena jedna nebo v2ce wuzlin

AMul ticentriiok§ykoemanaldnaregaievg r Tznl ch | okal
mTge é&Xxtranpdg&tl ingen?

A Hi stopatologick® dnRIl en?
AHyal i-nanstk ul §emeéj It gy ot NDj g2 forma, obvykle as

APl azmocyp8§ob¥ykle symptomatickI, | aborator
mognost malign2 transfor mace

ASm2geni  htyyap i nnD ypasakmo&wyp) B r n 2
APl azmab| &p tobwktelu HIV+ neboHHV-8 +, agresivn2 pr Tbnl



KLI NI CKE£ DnLENC

AUni centfarmac-to®%pS$S2padT, viskyt pSevs§gnhD u ml a

AObvykle asymptomatickI pr TbnRh, bez el evace
syst®movIich pS2znakT.

ADl e |l okalizace a velikosti wuzlin mohou bT't
ANej | ast Dji pobtudehkudglPemy, vSi ge (15%) a

AHi stol ogi cky K yeel HrBnsk & § 8 Am@n It y pal satzomo clyit §r n
sm2genl typ (dolO%).

ADobr & prddo® bmau kombVeia?2 pxssttiigem@ euz!l i ny |

A5l et ® 9@yt 2



KLI NI CKE£ DnLENC

AMul ticentr imCcR)-80%p687pmadT, obvykle ve vDku 50 a

pl azmocywedonis m2 gémlstooyppojena s Iimunodeficienc

ALabor at or:n?2v yzsmolkn8y FoN, v ICIREme®ammaglobulinemie, zv Il genl
ferritin, ~alterace jJatern2ch wmhest T ioomhotygogenie,, | euko
vysokl fibrinogen, n2zkl al bumin ¢é

A Symptomy: B symptomy (neinfek|ln?2 horelky, nNol n?2
nechut emxsatnv 28umkken p S2znakyé

A MT g e hbphtosplenomegalie, e xt r anpd&t ngen?2 , vipot ky.

AGpatng pr,%®lget @ ap S e gdfrakbernostn2a%,l ®| bu, mognost tr &
| y mf o mu, mognou komplikac2z | e | amyl oi d- z a

ASubtypy multicentrick® for my

MCD asoci ov a8 8bvgkle HHHWA
Il di opat i c(KHHV-8 ndg,GID/ neq)

A TAFRO subtyp iMCD: Trombocytopenia, Anasarca, Fever, Reticulin fibrosis BM,
Organomegaly




KAZUISTIKA 1.

A Mu g, *1979, v dobnD dg. 37 | et

1. vygetSen2 na he maihtoklinikygVFN: R4810.2066b ul anci |
A Z anamn®zy:

To

RA:nevlznamn§
A OA:
2000- | y msbko§& el p Se & @&TBe n
Od 2006 - asthma bronchiale
2014 -operace pupeln2 kTly
Od 2014 sl edovs8n nahyreopathhik benol sgbst ptol n?2 terapie.
A Ab ¥%z:u sKu-Sd&&od 15 let do 38 let, 5 - 10 cig/ den, alkohol neguje
A FA. Ventolin inh. 1 vdech r&8no a veler

A AA:negativn?



KAZUISTIKA 1.

A NynhRjg2 onemocnhRn?2
Posl edn2ne4 arsmk®dy bol( &sti idowv®i,chp@acity tlaku). Opako

gastroenterologii, vgdy sbkosBledo2u2Ra&aBdPskopbemg
srpnu 2016 pro dechov® obt2ge vyhledal Ssv®ho pn
ng§l ez pod br8nic2 doporul eno $idpekoeh lgnifan, pradol e k't e
odesl 8§n na hematol ogick® vyget Sen?2 .

A Subj: Ob|] asn® bolesti bSicha bez z8vislosti na | ?2
t TdnhRN mRI Si2xy2desnwoD) chef lpatol ogicklch pS2mnDs2.
pozoroval cel kovhD zvigenou potivost bRhem dne i

A Obj: PS: 0, vigka 170 cm, v8ha 76 adgnpa Bi®megalieht ol o0gi



KAZUISTIKA 1.

Laboratorn?2 n8lezy

A
A
A

Visledky z 14.10.2016:
Sedimentace: FW/1hod: 6, FW/2hod: 18,

Kr evn?2 :lei 6%,zZEry: 554, HB: 161, HTC: 0,467, MCV: 84,3, MCH: 29,1, MCHC: 345, RDW:

13,6, PIt: 295, MPV: 9,6, PCT: 0,280, PDW: 10,5, Dif.stro;j. rel atid8M, iy 9,9, Me 9,5, Eo: 1,9,

Ba: 0,3, Dif.stroj. abs ol abs.n5?244, LyNis.: 0,69, Mo abs.: 0,66, Eo abs.: 0,13, Ba abs.: 0,02,

Di ferenci 8§ BEGm&d ugll n2Ly 1340,Mo: 4,8, Eo: 0,9, Ba: 0,5, Po p . z empdHeuk.1: text,

Ost atn? hemaNeozlroagli® gr anul ocyty %abs..0,011 Nbl/N@AeuallO® gr anul
Normoblasty abs. strojovD: 0O, 00,

Biochemie:

Mi ner 81 y + ONan1i38, &:14)5,tCh 101, Ca: 2,38, P: 0,89, Mg: 0,75, Fe: 10, O, Dus? kov®
Urea: 4,0, Kreat.: 79, Kys. m o460, Jaternz teAT 304, ABT: 0,50,GGD: 0,04; ALB:, 8 ,

1,21, Enzymy:LD: 23, B2l koviny: Al bumiCRP: 5,4 Brangferrin:2B5, Satukace4 ,

transferrinu: 15,4, 1gG: 9,1, IgA: 2,48, IgM: 1, 49, ELFO b2l kovin: Al b. %: 61

B1G%: 6,60, B2G%: 5,20, GG%: 12,80, Alb.: 44,5, A1G: 3,04, A2G: 7,0, B1G: 4,78, B2G: 3,8, GG: 9,27,
A/G: 1,597, Ferritin: 109, 0, Di abet 6@ kKrev-tuman.iharklery: B&d-2ynkkeonid,4&, .






KAZUISTIKA 1.

PFrEHLPBROVEDENMRBAHPSI C

1. Biopsie 01.11.2016:

A HistologiM&lozge@rezent ati vn?

vzor ky zrhemokgtdi R/nni2cnhi
lymfoproliferacia ni | i n |l ngdor

| zynmi¥ naat mi c
neprokazuj eme.

2. Biopsie 29.11.2016:

A Hi | [ ] Boe®O®rtukov® tks8nhD, dl e ketroperitoreek w@a 1l ) d em §lvio d
n 0 tur I epn fgegznaecnkylomlalperzeemdr)podo vztahu
d e u v sdioir yoBidg®BeBaBe r 106v, n Ikgd en e n a

o w»n|—
Fy@N (¢)]
cC ol
3|0

3. Biopsie 09.01.2017:

A HlstolOQ|‘¢1cdreCIt§vbO|ropsi| abdomin8l n2 masy zachyceny nepatr
vIijimkou pozitivity antigeauylCD23] & Ing srumlod® ¢einozkn®akkaytc &k tRa e r
sviDdIl il y prlgmfgp@lferacehn o gti n ® h(oa nnt8idgoernu CD2 3 | e e x pCLL/3hb,ne8zp p S e
ovgem vyloulit artefici8ln?2 falegnou pozitivitu). Hodnoce
doporul uj ergbgopsid.v 8 g i t

4. Biopsie 27.02.2017: t ot 81 n2 exstirpace t unmalmaub58x@5x3mm7 x 25 mm s

Hi st ol ogi:c WI

| v 8 At i ¢ k ®

uzl i miy ad | mnlPa svtaisGasiidiersanowsg ahowphy; e



KAZUISTIKA 1.
HI STOLOGI CKh NCLEZ Z POSLEDNE& BI OPSIE

1. B3710-18 HE200x01:i nt er f od -irkail rSang2 Sené&l| vi eeelddjvPcc22mmii se c®vami s
vysokI m endotelem (vpravo atrofick® z8rodeln® centrum)

2. B3710-18 HE 200x 02: t

3. B3710-18 HE 200 x 03:’2
pl §gSov® z-ny se Sa

i atrofick8 z8rodel|l n8 centra obkl opena

S
8rode|l n® centrum kol mo penetrov8no c®vou
d2 koncentricky (cibulovitDi)

Fotodokumentace: MUDr. J.Galko, st av patol ogi e V



KAZUISTIKA 1.

Dg. souhrn:

Castlemanovac hor oba, hyal i nnlnvaseknuto@na k-8 neg dg. 9.3.2017
- lymfadenomegalie ( 4 8 x59x37 mm) za hl avou pank megatt u, hi stol ogic
- st.p. | aparoskopick® biopsii n irabiopsi® 2i119201%6 hob M ud i anprso/s t ilc Ky

-stp. CT navigovan® punk]| n2 -dii oprsddti akity map§2ndsn§ 2017

-stp.komplexXxst?i rpaci uzl i nov® masy (55kxrabixn2n2mhpliram
hi stol ogi c kGastlemandvg ch8rokea-hyal i nnhD vaskul 8rn2z typ

Restaging po operaci: 25.5.2017 + 11.5.2018 -k ont r ot m¢ 8 CTe mi se nemoC i

Ostatn?z dg:

Astma br onchi 81l e

Struma,euf unk]| n?

Steat ofjialtre-rz e alterac? jJjatern2ch testT
Divertikul - -za traln?zku

Hypercholesterolemiez at 2 m bez terapi e
St.p. operaci umbi |l i k&8I n?2 herni e
Stp. operaci kTly v jizvDn, 6.3.2018

To To o To To T» I»






KAZUISTIKA 2.

A Mu g, *1954, v dobi dg. 57 | et
A1l. vygetSen2 u ngs 20.7.2011

Z _anamn®zy

A OA:
AVve 12 |l etech po %raze splenektomie, d8§le v dDnt
krl n2 mandl e, sp8lu ani revmati ckou horel Kku ne
A1985 po Wraze zI|l omeniny prav®ho hl ezna, humer
A 20002001 operace kSelovich ¢gil na prav® noze, r
povrchovl giln2z z8nDt.

A AA:negativn?2.
A FA: Prednison 20mg 1-1-0 tbl., Furon 40 mg 1/2-0-0 tbl., Milurit 300 mg 1-0-0tbl.,
Nolpaza 40 mg 1-0-0 tbl., Fraxiparine 0.4 mlinj. Lamp.s.c. 8 24 hod. ,



KAZUISTIKA 2.

A NvynhRji g2 onemocnin?2

A Po| §t Hubma 2011 p S2 zrwa kryi hy r e hady88,5/C, k ag ele,| k slab@st, r 0 z | § maPrScesdte p ATBnkat e r §
nesn§&gal2obt2Hpa epBetr viwnalip pNarylgeh Ssekne?nobhi h f e klihioe Nemocnice Na Bulovce.
| nf e letlolodie ne zj i.g\tslt nuamaeRomegalie vievo na krku, v pr aax®e a pr av® /2 Doel nOhwy get Sen 2
(19.5.2011) potvrdilo v 2 ¢ e | dymfiademomegaliido42mm ( per ii¥ & 8 0 &.rDBd 6162011 provedena exstirpace uzliny z
| e va®ly. Histologicky p r o k § zZC8stielmanova choroba s m2 g eyp.IPro p Set r v Seplatyy & € 8 | p d c emasazeny
kortikoidy (Prednison tbl. 40mg/den) an e mo clyl p Se | d1y.6.2011) na Onkologickou kliniku FN Motol, kde provedena
punkce ascitu,p o k r a| wessgerpillechsez | e p g stawvé. Mo vII s e x a n t ®@jprve charakteru urtiky nal ew® r an i
krku, k r upi | &oan th@pmSe g7 &am D dpnRip p i acpko®& r a |[kwjr2t d %k @1 BN nalezu. VI a b o rzan Ok y
r e n § lins¥. a koagulopatie, hematologem hodnocena jako k o n z u mpplSn 2drgariparine 0.4. Z onkologie FN Motol

propufz20i. KdalIlg®| b Be s In& na ghtmatologickou ambulanci.



KAZUISTIKA 2.

A Prvn2 vygetSen2 u n§s 20.7.2011.

A Subj: Sl abost ze svalov® atrofie, ale m§ vych8zky, chod2 ven a 6&plBt se do
(celkem cca 8 kg od dubna 20 1FRrgdniso@huSskojPdéuavmomendobe 8 PpSbl ®mT. DT
bol esti na prsou, bol est . bSicha nejsou.

A Objektivinwadsnhatgsdoekxg vigka 176 c m,BMt=28.8kg/mi. pd®PBriclvNHoME morientovsn, sp:
Nor mo st .eBpziktekula cyanosy, eupnoe, hydratovs8n, bez efl orescenc?, bez krv8§cen?2.

A Hilava - inervace vnor mdm n@t NDr By met rLhulbyks®t, S e dpeonh,y b lspojiwk® r T § o & ®I, @ e W ®ornice izo, r e a g dagyk
rTgowlihki Se cellmk | i . Krk®Napr as ®r &rkulizlinkado 1 cm Gt 2 t¢gnloSurerh ma tG8 ninr2p v rRo r nkBrotis tepou
sym., bezg el e AxilyJo b o u st s @azlnani - vlevo z at v r gorextitpdci uzliny, pod n ¥eziduum cca 3 cm, vpravo 2 uzliny - do 3 cm a
do 2 cm, voboun adk | 2hl rc&gckhazlinky d® 1 cm. P11 2 -cpeklep p | njTasdT chEBnds kI, 2 pBrdce ® Akcepr avi dPel n§,
64/min, TK 130/82, 2 ozvy o hr ani P@tn@&Rz p o k | e palesti@ostiapar aver t ekbntrakturnRac hAve g R BeSi ¢ mD k k ®,
pr oh mahepa®n a r astp? splenektomii. K1 i dizv& po h or :12 S elaparétomii a s u b k 0 s t $el zulévon Rezistence n e h mat § m,
bedekrajidy k| i .duzli®y vt S2 sdlecthst ha8gR ?yDKsEm2 r npmr i mal e otbkg Honfmaris neg, h | u b pakpce
| T tneekb o | e petifipulgace symetricky h ma t. rO® i e n hearblnn2§ | venzo r mN



KAZUISTIKA 2.

LABORATORNE NCLEZY

A Visl edky z zhd@spitalizaz®ve EN Motol:

A Kr evnz?2 -perifer:a_eu: 29,6, Ery: 3,95 HB: 103, HTC: 0,302, MCV: 79, MCH: 26,1, MCHC: 33.0,
RDW: 18,3, PIt: 253, MPV: 9,3, PCT: 0,234, PDW: 18,3, Dif.stroj. r el et 15,y 17,6, Mo: 7,0, Eo:
0, Ba: 0

A Biochemie:Mi ner 8| y + ONamBY,G K:i58,&1 : 9109, 0, Ca: 1, 97UreaRLB2 kovV R
Kreat.: 212,0, Kys. mol| .: Jaberomz testy: Bilirubin: 4, 0, ALT: 0o,
Enzymy: LD: 4,4, B2 | kovi ny 26, @8t ®2,4; @R 424, ELFO b2 1| k oB1L,20A1G%:I74,. %:
A2G%: 13,4, BG%: 8,5, GG%: 39,8, Krev-tumor.markery: Beta-2-mikro: 12,7,



KAZUISTIKA 2.
HI STOLOGI CKh HEKSEZRPOUWANAE Nnh Z 6.6.2011.

Zs8v:Nen§8§dorovsg |l ymfadenopatie s morfologickimi rysy Castlemamaskadth®gndlyyp,u.ne

Fotodokumentace: MUDr. V.Campr, Bst av patol ogie a mol ekul §r



