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BENJAMIN CASTLEMAN,  1906 - 1982

Å Patolog ĂMassachusetts General Hospitalñ v Bostonu.

Å Jako prvn² publikoval soubor pacientŢ s angiofulikul§rn²

hyperpl§zi²uzlin.

Å Castleman B and Towne VW: Case Records of

Massachusetts General Hospital, Case 40231. NEJM, 

1954;26:250

Å Castleman B, Iverson L, Menendez VP. Localized

mediastinal lymph node hyperplasia resembling

thymoma. Cancer. 1956;9:822ï30

https://www.google.cz/imgres?imgurl=https://upload.wikimedia.org/wikipedia/en/f/f6/Benjamin_Castleman.jpg&imgrefurl=https://en.wikipedia.org/wiki/Benjamin_Castleman&docid=Tvug0OXoJCUu5M&tbnid=C_-8QTQLr70tCM:&vet=10ahUKEwio-eufxr3eAhUrPewKHVlFD6cQMwg-KAAwAA..i&w=275&h=362&hl=cs&bih=723&biw=1024&q=benjamin%20castleman%20pathologist&ved=0ahUKEwio-eufxr3eAhUrPewKHVlFD6cQMwg-KAAwAA&iact=mrc&uact=8


CASTLEMANOVA CHOROBA

Å Vz§cn§ neklon§ln² Ălymfoproliferaceñ s variabiln²m prŢbŊhem i symptomatologi².  

Å Incidence v  ĻR nen²  zn§ma. V USA 6 500-7700 pŚ²padŢ na poļet obyvatel a rok.

Å Vyskytuje se v jak®mkoli vŊku, nicm®nŊ nejļastŊji mezi 30 a 40 rokem.

Å Nen² rozd²l vĨskytu mezi muģi a ģenami.

Å PŚevaģuje viscer§ln²adenomegalie, nejļastŊji nitrohrudn² (70%).

Å MŢģe bĨt  i extranod§ln²postiģen²: pl²ce, laryng, pŚ²uġn² ģl§zy, pankreas, meningy, 

j§tra, slezina, svalyé



ETIOPATOGENEZE

Å Nen² plnŊ  objasnŊna,  nejsp²ġe  vliv v²ce faktorŢ.

Å Hyperaktivace imunitn²ho syst®mu s  nadprodukc² proz§nŊtlivĨch chemokinŢa cytokinŢ?

Å Dysregulace cytokinov® s²tŊ, nadprodukce IL-6,  zvĨġen§ produkce VEGFé

Å Imunitn² reakce na virov® infekty: HHV-8, HIV

Å Autoimunity ? (SLE, revmatoidn² arthrit²daé )

Å Chronick® z§nŊtliv® procesy ?

Å Asociovan® choroby: lymfomy, myelom, POEMS sy., paraneoplastickĨpemfigus, Kaposiho

sarkom, amyloid·za, neuropatie é



KLASIFIKACE:

Å Klinick® dŊlen²

ÅUnicentrick§forma ïpostiģena jedna nebo v²ce uzlin stejn® uzlinov® lokalizace

ÅMulticentrick§ forma ïobvykle mnohoļetn§ adenomegaliev rŢznĨch lokalizac²ch,  
mŢģe bĨt i extranod§ln²postiģen²

Å Histopatologick® dŊlen²

ÅHyalinnŊ-vaskul§rn² typ - nejļastŊjġ²  forma, obvykle asymptomatick§,  benign²                                                          

ÅPlazmocyt§rn²typ  - obvykle symptomatickĨ, laboratornŊ z§nŊtliv® zmŊny,                                                    

moģnost malign² transformace

ÅSm²ġenĨ typ (hyalinnŊ vaskul§rn² + plazmocyt§rn²typ)

ÅPlazmablastickĨtyp - obvykle u HIV+ nebo HHV-8+, agresivn² prŢbŊh, ġpatn§ progn·za 



KLINICK£ DŉLENĉ

ÅUnicentrick§forma - 90% pŚ²padŢ, vĨskyt pŚev§ģnŊ u mladĨch jedincŢ kolem 30 let

ÅObvykle asymptomatickĨ prŢbŊh, bez elevace z§nŊtlivĨch parametrŢ a bez             

syst®movĨch pŚ²znakŢ. 

ÅDle lokalizace a velikosti uzlin mohou bĨt pŚ²znaky z ¼tlaku okoln²ch struktur.

ÅNejļastŊji postiģeny uzliny v hrudn²ku (70%), d§le v bŚiġe (15%) a na (12%) krku.

ÅHistologicky jde pŚev§ģnŊ ohyalinnŊ-vaskul§rn² typ, m®nŊ ļasto plazmocyt§rn²ļi                     

sm²ġenĨ typ (do10%).

ÅDobr§ progn·za, l®ļbou volby je kompletn² exstirpacepostiģen® uzliny nebo paketu uzlin.

Å5-let® pŚeģit² ï90%



KLINICK£ DŉLENĉ

ÅMulticentrick§ forma (MCD)-10% pŚ²padŢ, obvykle ve vŊku 50 aģ 60 let, histologicky
plazmocyt§rn²nebo sm²ġenĨ typ, ļasto spojena s imunodeficienc².

ÅLaboratorn² zmŊny: vysok§ FW, CRP, polyklon§ln²hypergammaglobulinemie, zvĨġenĨ 
ferritin,  alterace jatern²ch testŢ, anemie, leukocyt·za s neutrofili², trombocytopenie, 
vysokĨ fibrinogen, n²zkĨ albumin é

ÅSymptomy:  B symptomy (neinfekļn² horeļky, noļn² pocen², hubnut²), ¼nava,  nevolnost,  
nechutenstv², exant®m,  Ăflu- likeñ pŚ²znakyé

ÅMŢģe bĨt hepatosplenomegalie,  extranod§ln²postiģen²,  vĨpotky.

ÅĠpatn§ progn·za, 5-let® pŚeģit²: 62%, refrakternost na l®ļbu, moģnost transformace do 
lymfomu, moģnou komplikac² je i amyloid·za

ÅSubtypy multicentrick® formy: 

MCD asociovan§ s HHV-8+, obvykle i HIV+                                                                   
idiopatick§  MCD (HHV-8 neg, HIV neg)

ÅTAFRO subtyp iMCD: Trombocytopenia, Anasarca, Fever, Reticulin fibrosis BM,       
Organomegaly



KAZUISTIKA 1.

Å Muģ,  *1979,  v dobŊ dg. 37 let 

1. vyġetŚen² na hematologick® ambulanci I. int. kliniky VFN: 14.10.2016

Å Z anamn®zy:

Å RA: nevĨznamn§

Å OA: 

2000 - lymsk§boreli·za,  pŚel®ļenATB

Od 2006 - asthma bronchiale 

2014  - operace pupeļn² kĨly 

Od 2014 sledov§n na endokrinologii pro thyreopathii -bez  substituļn² terapie.

Å Ab¼zus: KuŚ§k  - cca od 15 let do 38 let,  5 - 10 cig/ den, alkohol neguje

Å FA. Ventolin inh. 1 vdech r§no a veļer

Å AA:  negativn²



Å NynŊjġ² onemocnŊn² :                                                                                                      
Posledn² 4 roky nejasn® bolesti bŚicha (klidov®, pocity tlaku). OpakovanŊ vyġetŚen na  

gastroenterologii, vģdy skonļeno u koloskopie (asi 2x - posledn² 2013) s norm§ln²m n§lezem. V 

srpnu 2016 pro dechov® obt²ģe vyhledal sv®ho pneumologa, kterĨ zajistil CT plic. Pro nejasnĨ 

n§lez pod br§nic² doporuļeno CT bŚicha, dle kter®ho vyslovena suspekce na lymfom, proto 

odesl§n na hematologick® vyġetŚen².

Å Subj: Obļasn® bolesti bŚicha bez z§vislosti na j²dle. ChuŠ k j²dlu byla dobr§, nehubnul. Tak 1x 

tĨdnŊ mŊl Śidġ² stolici (1 ï2x dennŊ) bez patologickĨch pŚ²mŊs². Teploty nem²val. Posledn² rok 

pozoroval celkovŊ zvĨġenou potivost bŊhem dne i v noci. 

Å Obj: PS:0, vĨġka 170 cm, v§ha 76 kg, bez patologick®ho n§lezu (bez adeno a  HSmegalie)
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Laboratorn² n§lezy

Å VĨsledky z 14.10.2016: 

Å Sedimentace: FW/1hod: 6, FW/2hod: 18, 

Å Krevn² obraz: Leu: 6,94, Ery: 5,54, HB: 161, HTC: 0,467, MCV: 84,3, MCH: 29,1, MCHC: 345, RDW: 
13,6, Plt: 295, MPV: 9,6, PCT: 0,280, PDW: 10,5,   Dif.stroj. relativn²: Ne: 78,4, Ly: 9,9, Mo: 9,5, Eo: 1,9, 
Ba: 0,3,   Dif.stroj. absolutn²: Ne abs.: 5,44, Ly abs.: 0,69, Mo abs.: 0,66, Eo abs.: 0,13, Ba abs.: 0,02,   
Diferenci§l manu§ln²: SEG: 77,4, Tyļ: 3,4, Ly: 13,0, Mo: 4,8, Eo: 0,9, Ba: 0,5, Pop.zmŊnery.+leuk.1: text,   
Ostatn² hematologie-: Nezral® granulocyty %: 0,1, Nezral® granulocyty abs.: 0,01, Nbl / 100 Leu: 0,00, 
Normoblasty abs. strojovŊ: 0,00,  

Å Biochemie:                                                                                                                   
Miner§ly+Osmolalita: Na: 138, K: 4,5, Cl: 101, Ca: 2,38, P: 0,89, Mg: 0,75, Fe: 10,0,   Dus²kov® metabolity: 
Urea: 4,0, Kreat.: 79, Kys. moļ.: 450,   Jatern² testy: Bilirubin: 5,8, ALT: 1,04, AST: 0,50, GGT: 1,04, ALP: 
1,21,   Enzymy: LD: 2,3,   B²lkoviny: Albumin: 49,2, CB: 72,4, CRP: 5,1, Transferrin: 2,85, Saturace 
transferrinu: 15,4, IgG: 9,1, IgA: 2,48, IgM: 1,49,   ELFO b²lkovin: Alb.%: 61,50, A1G%: 4,20, A2G%: 9,70, 
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,   DiabetickĨ profil: Glykemie: 6,0,   Krev-tumor.markery: Beta-2-mikro: 2,47, 
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CT vyġetŚen² trupu z 22.12.2016

é Za hlavou pankreatu je patrn§ uzlinov§ masa 

velikosti 45x32mm se zastŚen²m okoln²ho tukué

Z§vŊr: N§lez mŢģe odpov²dat uvaģovan®mu 

hematologick®mu onemocnŊn².
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PřEHLED PROVEDENħCHBIOPSIĉ

1. Biopsie 01.11.2016: 

Å HistologickĨ z§vŊr: M§lo reprezentativn² vzorky zhmoģdŊnĨch lymfatickĨch uzlin s reaktivn²mi zmŊnami, 
lymfoproliferaci ani jinĨ n§dor neprokazujeme.

2. Biopsie 29.11.2016: 

Å HistologickĨ z§vŊr: V ļ§stce tukov® tk§nŊ, dle klinick® ļ§sti prŢvodky z tumoru retroperitonea paraduoden§lŊ, 
n§dorov® struktury nenalezeny. Nalezen lipofagickĨgranulom, pravdŊpodobnŊ ve vztahu k pŚedch§zej²c²mu vĨkonu, 
dokumentovan®mu v biopsii B19363/16, kde n§dorov§ lymfoproliferace rovnŊģ nenalezena. 

3. Biopsie 09.01.2017: 

Å HistologickĨ z§vŊr: V "core cut" biopsii abdomin§ln² masy zachyceny nepatrn® fragmenty lymfatick® tk§nŊ, s 
vĨjimkou pozitivity antigenu CD23 v ļ§sti B bunŊk tato nevykazuje morfologick® a imunofenotypick®znaky, kter® by 
svŊdļily pro pŚ²tomnost lymfoproliferace ļi jin®ho n§doru (antigen CD23 je exprimov§n pŚedevġ²m B-CLL/SLL, nelze 
ovġem vylouļit artefici§ln² faleġnou pozitivitu). Hodnocen² je vĨraznŊ limitov§no malĨm mnoģstv²m materi§lu, 
doporuļujeme zv§ģit rebiopsii.

4. Biopsie 27.02.2017:  tot§ln² exstirpace tumoru 80 x 47 x 25 mm suzlinou 55x45x22 mm

Å HistologickĨ z§vŊr: V lymfatick® uzlinŊ z oblasti pankreatu je hyalinnŊ vaskul§rn² typ Castlemanovy choroby.
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HISTOLOGICKħ NĆLEZ  Z POSLEDNĉ BIOPSIE

1. B3710-18 HE 200x 01: interfolikul§rn²z·na rozġ²Śen§ vĨraznŊ proliferuj²c²mivŊtv²c²mi se c®vami s 

vysokĨm endotelem (vpravo atrofick® z§rodeļn® centrum)

2. B3710-18 HE 200x 02: tŚi atrofick§ z§rodeļn§ centra obklopena jednou ġirokou pl§ġŠovou z·nou

3. B3710-18 HE 200x 03: z§rodeļn® centrum kolmo penetrov§no c®vou (struktura vzhledu l²z§tka), lymfocyty 

pl§ġŠov® z·ny se Śad² koncentricky (cibulovitŊ)

1. 2. 3.

Fotodokumentace: MUDr. J.Galko, Đstav patologie VFN a  1.LF UK Praha 
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Dg. souhrn:

Castlemanova choroba, hyalinnŊ vaskul§rn² typ, unicentrick§forma, HHV-8 neg, dg. 9.3.2017

- lymfadenomegalie (48x59x37 mm) za hlavou  pankreatu, histologick® vyġetŚen² KD negat.

- st.p. laparoskopick® biopsii nitrobŚiġn²ho tu. masy, 1.11.2016, rebiopsie 29.11.2016 - obŊ diagnosticky nepŚ²nosn®

- st.p. CT navigovan®  punkļn² biopsii  tu. masy, 9.1.2017 - diagnosticky nepŚ²nosn§

- st.p. kompletn²exstirpaci uzlinov® masy (55 x 45 x 22 mm) za  pankreatem skurativn²m efektem,  27.2.2017 

histologicky prok§z§na Castlemanova choroba - hyalinnŊ vaskul§rn² typ

Restaging po operaci: 25.5.2017 + 11.5.2018 - kontroln² CT trv§ remise nemoci

Ostatn² dg:

Å Astma  bronchi§le

Å Struma, eufunkļn²

Å Steatofibr·zajater s  alterac² jatern²ch testŢ

Å Divertikul·za traļn²ku

Å Hypercholesterolemie zat²m bez terapie

Å St.p. operaci umbilik§ln²  hernie

Å St.p. operaci kĨly v jizvŊ,  6.3.2018
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POROVNĆNĉ CT NĆLEZš PřED A PO OPERACI.

11.5.201822.12.2016
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Å Muģ,  *1954,  v  dobŊ  dg.  57 let

Å 1. vyġetŚen² u n§s 20.7.2011

Z anamn®zy:

Å OA: 

ÅVe 12 letech po ¼raze splenektomie, d§le v dŊtstv² ļast® ang²ny, v 16 letech odstranŊny 
krļn² mandle, sp§lu ani revmatickou horeļku nemŊl.

Å1985 po ¼raze zlomeniny prav®ho hlezna, humeru.

Å 2000-2001 operace kŚeļovĨch ģil na prav® noze, revize v r. 2006. PŚed operac² nŊkolikr§t 
povrchovĨ ģiln² z§nŊt.

Å AA: negativn². 

Å 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 ml inj. 1 amp. s.c. § 24 hod.,
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Å NynŊjġ² onemocnŊn²:

Å Poļ§tkemdubna 2011 pŚ²znakyvir·zyïhoreļkynad 38,5ÁC, kaġel,celkov§slabost, rozl§manost. PŚedeps§naATB, kter§

nesn§ġel- zaģ²vac²obt²ģe. HoreļkypŚetrv§valy. Po ne¼spŊġnĨchvyġetŚen²chskonļilna Infekļn²klinice Nemocnice Na Bulovce.

Infekļn²etiologie nezjiġtŊna. VstupnŊadenomegalie vlevo na krku, v prav®axile a prav®mtŚ²sle. DoplnŊn®CT vyġetŚen²

(19.5.2011) potvrdilo v²ceļetnoulymfadenomegalii do 42mm (perifern²i viscer§ln²). Dne 6.6.2011 provedena exstirpace uzliny z

lev®axily. Histologicky prok§z§naCastlemanova choroba sm²ġenĨtyp. Pro pŚetrv§vaj²c²teploty a noļn²pocen²nasazeny

kortikoidy (Prednison tbl. 40mg/den) a nemocnĨbyl pŚeloģen(17.6.2011) na Onkologickou kliniku FN Motol, kde provedena

punkce ascitu, pokraļov§nove steroidech se zlepġen²mstavu. NovŊvĨsevexant®munejprve charakteru urtiky na lev®stranŊ

krku, krupiļkovitĨexant®mna pŚedn²stranŊhrudn²,pŚitopick®a pokraļuj²c²kortikoidn²l®ļbŊ¼stupnalezu. V laboratoŚizn§mky

ren§ln²insuf. a koagulopatie, hematologem hodnocena jako konzumpļn²,pŚid§nFraxiparine 0.4. Z onkologie FN Motol

propuġtŊn1.7.2011. K dalġ²l®ļbŊodesl§nna naġ²hematologickou ambulanci.
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Å Prvn² vyġetŚen² u n§s 20.7.2011.

Å Subj: Slabost ze svalov® atrofie, ale m§ vych§zky, chod² ven a opŊt se dost§v§ do formy. Teploty, noļn² pocen² ani hubnut² jiģ neud§val 

(celkem cca 8 kg od dubna 2011). ChuŠ k j²dlu velmi dobr§ (pŚi Prednisonu), stolice a moļen² bez probl®mŢ. DĨch§ se dobŚe, kaġel nen², 

bolesti na prsou, bolesti bŚicha nejsou.

Å Objektivn² n§lez: V§ha 80 kg vĨġka 176 cm, tŊlesnĨ povrch 1.98 m2, BMI = 28.8 kg/m2.  PŚi vŊdom², orientov§n, spolupracuje, pohyblivĨ. 

NormostenickĨ. Bez ikteru a cyanosy, eupnoe, hydratov§n, bez eflorescenc², bez krv§cen². 

Å Hlava - inervace v normŊ. Oļn²ġtŊrbinysymetrick®,bulby stŚedem,pohybliv®,spojivky rŢģov®,skl®ryġed®,zornice izo, reaguj². Jazyk

rŢģovĨ,vlhkĨ,stŚedem,hrdlo klidn®. Krk - Na prav®stranŊkrku uzlinka do 1 cm. Ġt²tnouģl§zunehmat§m. Ģiln²n§plŔv normŊ,karotis tepou

sym., bez ġelestŢ. Axily oboustrannŊs uzlinami - vlevo zatvrdnut²po extirpaci uzliny, pod n²reziduum cca 3 cm, vpravo 2 uzliny - do 3 cm a

do 2 cm, v obou nadkl²ļc²chhr§ġkovit®uzlinky do 1 cm. Pl²ce- poklep plnĨ,jasnĨ,dĨch§n²ļist®,skl²pkov®. Srdce - Akce pravideln§,P

64/min, TK 130/82, 2 ozvy ohraniļen®. P§teŚ- bez poklepov®bolestivosti a paravertebr§ln²chkontraktur. Rozv²j²dobŚe. BŚicho- mŊkk®,

prohmatn®,hepar naraz²,stp. splenektomii. Klidn§jizva po horn²stŚedn²laparotomii a subkost§ln²mŚezuvlevo. Rezistence nehmat§m,

bedern²krajiny klidn®. Uzliny v tŚ²slechoboustrannŊhr§ġkovit®(?) DK s m²rnĨmiperimaleol§rn²miotoky, Hommans neg, hlubok§palpace

lĨteknebolestiv§,perif. pulsace symetricky hmatn®. Orientaļn²neurol. n§lezv normŊ.
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LABORATORNĉ NĆLEZY 

Å VĨsledky z 17.6.2011,z hospitalizace ve FN Motol: 

Å Krevn² obraz-perifer: Leu: 29,6, Ery: 3,95 HB: 103, HTC: 0,302, MCV: 79, MCH: 26,1, MCHC: 33.0, 

RDW: 18,3, Plt: 253, MPV: 9,3, PCT: 0,234, PDW: 18,3,   Dif.stroj. relativn²: Ne: 75,4, Ly: 17,6, Mo: 7,0, Eo: 

0, Ba: 0

Å Biochemie:Miner§ly+Osmolalita: Na: 137,0, K: 5,4, Cl: 9109,0, Ca: 1,97, Dus²kov® metabolity: Urea: 21,7, 

Kreat.: 212,0, Kys. moļ.: 705,0,   Jatern² testy: Bilirubin: 4,0, ALT: 0,17, AST: 0,38, GGT: 0,55, ALP: 1,33,   

Enzymy: LD: 4,4,   B²lkoviny: Albumin: 26, CB: 72,1; CRP: 42,4, ELFO b²lkovin: Alb.%: 31,2, A1G%: 7,1, 

A2G%: 13,4, BG%: 8,5, GG%: 39,8, Krev-tumor.markery: Beta-2-mikro: 12,7, 
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KAZUISTIKA 2.

HISTOLOGICKħ NĆLEZ  V EXSTIRPOVAN£UZLINŉ Z 6.6.2011.

Z§vŊr:Nen§dorov§ lymfadenopatie s morfologickĨmi rysy Castlemanovy choroby, nejsp²ġe sm²ġen®ho (plazmocelul§rn²ho a hyalinnŊ-vaskul§rn²ho) typu. 

Fotodokumentace: MUDr. V.Campr, Đstav patologie a molekul§rn² medic²ny 2. LF UK a FNM Praha 


