Castlemanova choroba

Castlemanova choroba je heterogeni skupina lymfatickych onemocnéni zahrnujici 3 klinické subtypy:
unicentrickou Castlemanovu chorobu, multicentrickou Castlemanovu chorobu idiopatickou a multicentrickou
Castlemanovu chorobu asociovanou s infekci HHV-8.

Unicentricka Castlemanova choroba

Pri unicentrické Castlemanové chorobé jsou nej¢astéji postizeny mediastindini lymfatické uzliny, které se postupné
zvétsuji. Tato forma neni provézena celkovymi projevy.

Multicentricka Castlemanova choroba idiopaticka

Multicentricka forma Castlemanovy choroby zahrnuje postizeni vicero skupin lymfatickych uzlin, které se zvétsuiji,
pricemz jsou pritomny systémové projevy onemocnéni.

Multicentricka Castlemanova choroba asociovana s HHV-8

Pokud se rozvine infekce HHV-8 u téZce imunosuprimovanych pacient( (zejména HIV pozitivnich), objevuji se
vicecetnd oblasti zvétsenych lymfatickych uzlin a epizodické zanétlivé projevy v disledku nekontrolovaného sireni
HHV-8.

Mikroskopicky obraz

Mikroskopicky m&zeme pozorovat 3 morfologické varianty Castlemanovy
choroby:

1. Hyalinné vaskularni typ
2. Smiseny typ
3. Plazmocytarni typ

Hyalinné vaskularni typ se projevuje ¢etnymi atrofickymi lymfatickymi
folikuly, pricemz v zdrodecnych centrech probihd neovaskularizace a
fibrohyalinéza, coz vytvari charakteristicky obraz "lizatek". Plastova zéna
je rozsifena a vytvari obraz onion skin (cibulovitého vrstveni). V jedné Podobnost mezi fibrinohyalinnimi loZisky,
plastové zéné muize byt pritomno vice zarode¢nych center. lizatky a cibuli.

Plazmocytarni typ se projevuje interfolikuldrné a v oblasti dfené, kde se
hromadi agregaty plazmocytl zralého vzhledu.

Progndza

Progndza Castlemanovy choroby se lisi u jednotlivych subtypl. Zatimco unicentrickd Castlemanova choroba ma
dobrou prognézu, multicentrické formy (zejména ta asociovand s infekci HHV-8) maji prognézy horsi az Spatné.

Vzécnou komplikaci unicentrické Castlemanovy choroby je rozvoj sarkomu
z folikuldrnich dendritickych bunék. U idiopatické multicentrické
Castlemanovy choroby panuje riziko rozvoje DLBCL ¢i jinych lymfom@ a u
multicentrické formy asociované s HHV-8 je riziko rozvoje Kaposiho
sarkomu ¢i lymfom.
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