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PŘEHLED

Chronicky zvýšená teplota či horečka s nevelkou 
lymfadenopatií může být Castlemanova choroba, 
pokud se neprokáže maligní, autoimunitní anebo 
infekční příčina lymfadenopatie

Chronic low-grade fever or fever with mild lymphadenopathy 
may indicate Castleman disease if no malignant, autoimmune, 
or infectious cause of the lymphadenopathy is identified
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Souhrn
Východiska: Do péče každého medicínského oboru spadají choroby způsobené poruchou 
imunity. V  hematologii jsou to autoimunitní nemoci způsobené autoprotilátkami, několik 
chorob autoinflamatorních (syndrom Schnitzlerové a VEXAS syndrom) a také choroby vyvolané 
poruchou imunity s projevy systémové zánětlivé reakce a s  lymfadenopatií. V 5. verzi WHO 
klasifikaci jsou tyto nemoci řazeny do kapitoly Tumour-like lesions with B-cell predominance 
a patří mezi ně Castlemanova choroba (CD). Cíl: Práce přináší přehled informací o CD z pohledu 
let 2025– 2026. U pacientů s unicentrickou CD (UCD) byla v ojedinělých případech popsána 
asociace s paraneoplastickým pemfigem anebo s obliterující bronchiolitidou. Prognosticky 
nepříznivá je transformace UCD do sarkomu z folikulárních dendritických buněk. V případech 
multicentrické CD (MCD) se výjimečně podaří prokázat etiologii v  infekci humánním 
herpetickým virem 8. Ve vzácných případech kombinace MCD s POEMS syndromem je etiologie 
spatřována v monoklonální gamapatii. U většiny případů MCD se ani jedna z uvedených etiologií 
neprokáže a tyto formy MCD se nazývají idiopatická MCD (iMCD). Nejagresivnější forma iMCD 
se nazývá iMCD-TAFRO, svým průběhem připomíná cytokinovou bouři. Nejméně agresivní 
forma se nazývá iMCD-IPL (idiopatická plazmocytární lymfadenopatie). Vyznačuje se vysokou 
koncentrací polyklonálních imunoglobulinů a vyšší koncentrací podtřídy imunoglobulinu IgG4. 
A mezi těmito dvěma krajními formami se nalézá většina případů spadajících do kategorie 
blíže nespecifikovaná iMCD –  iMCD-NOS (not otherwise specified.) Rozdíly v agresivitě jsou 
způsobeny rozdílnou etiopatogenezí. Text přináší recentní kritéria těchto chorob, informace 
o příznacích, diagnostice a o prognóze. Závěr: Na MCD je nutno pojmout podezření u osob se 
systémovou zánětlivou reakcí a lymfadenopatií po vyloučení autoimunitní, maligní a infekční 
etiologie. Diagnóza CD je klinicko-patologická neboli vzniká na základě výměny informací 
mezi klinikem, který na tuto chorobu musí pojmout podezření, a  patologem, který se na 
histomorfologický nález dívá se zohledněním informací od kliniků.
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Úvod
Zařazení Castelmanovy choroby 
Každý obor medicíny má na starosti ně
které pro daný obor specifické nemoci, 
jejichž etiopatogeneze spočívá v poruše 
určité složky imunity. Do spektra cho-
rob, o něž pečují hematologové, spadá 
více chorob, jejichž příčinou je naru-
šená imunita. Jsou to choroby způso-
bené autoprotilátkami (autoimunitní cy-
topenie aj. ), patří sem i několik chorob 
autoinflamatorních (VEXAS syndrom, 
syndrom Schnitzlerové). Někdy domi-
nují hematologické symptomy u dalších 
autoinflamatorních chorob, SAPHO syn-
dromu a septické formy Stillovy choroby 
dospělých [1]. Do skupiny hematologic-
kých nemocí způsobených poruchou 
imunity patří také několik chorob s chro-
nickou systémovou zánětlivou reakcí 
a lymfadenopatií. 

Jednou z  nich je Castlemanova cho-
roba (Castleman disease –  CD), která je 
již zařazena do 5. verze WHO klasifikace 
krevních chorob. Je uvedena v kapitole 
nazvané Tumour-like lesions with B-cell 
predominance [2]. Ta obsahuje následu-
jící jednotky, u  nichž ponecháme ang-
lické termíny této klasifikace:
•	 reactive B-cell-rich lymphoid prolifer

ations that can mimic lymphoma;
•	 IgG4-related disease;
•	 unicentric Castleman disease;	

•	 idiopathic multicentric Castleman 
disease;

•	 HHV-8 associated multicentric Castle-
man disease.

CD je také uvedena v 10. verzi meziná-
rodní klasifikace nemocí. Je zařazena do 
skupiny nazvané Other neoplasmas of 
uncertain or unknown behavior of lym-
phoid, hematopoietic and related tissue 
a byl jí přidělen kód D47.Z2. 

Pro stanovení diagnózy iMCD je 
zapotřebí multioborové spolupráce
Pro stanovení diagnózy iMCD má zá-
sadní úlohu patologie, bez odpovídají-
cího histomorfologického nálezu nelze 
diagnózu stanovit. Za nejpřínosnější 
odběr je považována biopsie uzliny nej-
více akumulující fluorodeoxyglukózu 
(FDG) a  na to je zapotřebí lékařů ope-
račních oborů, hrudního či břišního chi-
rurga a případně urologa, pokud je in-
filtrát v oblasti retroperitonea a pánve. 
K  diferenciální diagnostice chronic-
kého kašle pacientů s iMCD je třeba při-
zvat plicního specialistu, který může 
stanovit diagnózu lymfocytární pneu-
monie anebo obliterující bronchioli-
tidy, dvou neobvyklých plicních cho-
rob, které mohou iMCD provázet. Možné 
poškození ledviny lze verifikovat pouze 
biopsií a  případné puchýřnaté projevy 

nutno zkonzultovat s  dermatologem, 
který může potvrdit paraneoplastický 
pemfigus. 

Velmi často jsou tito nemocní smě-
rováni do revmatologických ambulancí 
s  podezřením na autoimunitní cho-
robu, takže i  revmatologové ji mohou 
diagnostikovat  [3]. Klasifikace sice řadí 
nemoc mezi krevní choroby, ale bez 
multioborové spolupráce není přesné 
stanovení její diagnózy možné.

Stanovení diagnózy MCD
MCD na sebe upozorní dlouhodobými 
zánětlivými projevy se zvýšenou teplo-
tou do 38  °C nebo horečkami  >  38  °C. 
Lymfadenopatie je u MCD nevelká, prů-
měr lymfatických uzlin je zvětšen jen na 
dvojnásobek či trojnásobek, takže ob-
vykle mají průměr 2– 4 cm. Lymfadeno-
patie může při prvním vyšetření unik-
nout a  upozorní na ni až zobrazovací 
vyšetření.

Lékař prvního kontaktu konstatuje 
u osob MCD zánětlivou reakci se zvýše-
nou hodnotou C-reaktivního proteinu 
(CRP), případně s dalšími zvýšenými mar-
kery zánětu (feritinu, fibrinogenu) a také 
s anemií a trombocytózou. Tyto projevy 
mají mnoho možných vysvětlení. Nej-
dříve se obvykle pomýšlí na infekční pří-
činu a pacient dostane antibiotika. Když 
ta nepomohou, začne vyšetřující lékař 

Summary
Background: Diseases caused by immune system disorders fall under the care of every medical specialty. In hematology, these are diseases 
caused by autoantibodies, several autoinflammatory diseases (Schnitzler syndrome and VEXAS syndrome), as well as immune disorder-induced 
diseases presenting with systemic inflammatory reactions and lymphadenopathy. In the 5th edition of the WHO classification, these diseases are 
categorized under the chapter “Tumour-like lesions with B-cell predominance”, which includes Castleman disease (CD). Objective: This paper 
provides an overview of information on CD from the perspective of the years 2025 and 2026. In patients with unicentric CD (UCD), associations 
with paraneoplastic pemphigus or obliterative bronchiolitis have been described in rare cases. Prognostically unfavorable is the transformation 
of UCD into a follicular dendritic cell sarcoma. In cases of multicentric CD (MCD), the etiology is exceptionally identified as an infection with 
human herpesvirus 8. In rare cases of MCD combined with POEMS syndrome, the etiology is considered to be a monoclonal gammopathy. In 
most cases of MCD, none of the aforementioned etiologies are demonstrated, and these forms of MCD are referred to as idiopathic MCD (iMCD). 
The most aggressive form of iMCD is called iMCD-TAFRO, and its course resembles a cytokine storm. The form with the lowest aggressiveness was 
defined recently –  idiopathic plasmacytic lymphadenopathy (iMCD-IPL) with a high concentration of polyclonal immunoglobulins and a higher 
concentration of the IgG4 subclass of immunoglobulins. Between these two extreme forms lies the majority of cases falling into the iMCD-NOS 
(not otherwise specified) category. Differences in the aggressiveness are caused by differences in etiopathogenesis. The text presents recent 
criteria for these diseases, information on symptoms, diagnosis, and prognosis. Conclusion: In MCD, suspicion must be raised in individuals with 
a systemic inflammatory response and lymphadenopathy after ruling out autoimmune, malignant, and infectious etiologies. Diagnosis of CD 
is clinico-pathological, meaning it arises based on the exchange of information between the clinician, who must suspect the disease, and the 
pathologist, who examines the histomorphological findings while taking into account the information provided by the clinicians.

Key word
Castleman disease
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Členění CD z pohledu roku 2025
Historicky byla jako první popsána UCD 
a byla pojmenována po autorovi prvního 
popisu. Teprve později byla popsána 
MCD, a tak na čas vznikla představa, že 
existují jen dvě formy, unicentrická, po-
stihující jednu lymfatickou uzlinu, a mul-
ticentrická, postihující všechny uzliny. 
Dle této prvotní představy UCD expan-
dovala pouze lokálně a  nebyla prová-
zena systémovou zánětlivou reakcí ani 
další lymfadenopatií, zatímco MCD byla 
vždy asociována s generalizovanou lym-
fadenopatií a systémovými zánětlivými 
příznaky. To byla původní představa.

Oligocentrická forma CD
A jako u mnoha jiných chorob, tak i zde 
se postupně zjistilo, že spektrum je kon-
tinuální, a  tak na hranici UCD a  MCD 
byla v roce 2021 popsána oligocentrická 
forma s  postižením více uzlin, ale jen 
v  jedné regionální oblasti  [8– 10], která 
obvykle nemívá symptomy. 

A čínští lékaři u svých zcela asympto-
matických pacientů identifikovali lym-
fadenopatii odpovídající idiopatické CD 
a  popsali soubor asymptomatické CD. 
Tito pacienti byli dlouhodobě stabilní 
a nevyžadovali léčbu [11]. Autoři v dis-
kuzi uvádějí, že to mohla být skupina 
pacientů podobná té, která byla v  jiné 
práci klasifikována jako oligocentrická 
CD [8– 10]. Před akceptováním termínu 
asymptomatická multicentrická cho-
roba bude třeba jej ověřit v dalších stu-
diích a zjistit, zda tato forma není vázána 
jen na populaci z Asie.

Unicentrická forma CD (UCD)
UCD obvykle vytváří jedno větší lo-
žisko –  nejčastěji v mediastinu, v dutině 

V literatuře lze najít více doporučení 
pro diagnostiku FUO, dle nichž je možné 
postupovat.

Všechna doporučení pro diferenciální 
diagnostiku FUO považují FDG-PET/ CT 
zobrazení za velmi přínosné pro dia
gnostiku FUO. Velká analýza 6  681  pa-
cientů s  FUO prokázala, že s  pomocí 
FDG-PET/ CT vyšetření byla diagnóza 
stanovena u 59 % nemocných s FUO [6]. 
FDG-PET/ CT zobrazení může odha-
lit i obtížně diagnostikovatelné nemoci 
jako obrovskobuněčnou arteritidu a rev-
matickou polymyalgii [7].

Následuje biopsie optimální uzliny 
s vysokou akumulací FDG.V případě kli-
nické suspekce z možné CD by měl být 
tento údaj spolu s dalšími známými kli-
nickými údaji uveden na žádance k vy-
šetřované lymfatické uzlině. Patolog 
v  rámci vyšetření lymfatických uzlin 
u  pacientů se známkami systémového 
zánětu vylučuje kromě infekční etiolo-
gie také imunitně/ autoimunitně pod-
míněné léze (vč. CD) a  nádorové lym-
foproliferace. Upozornění na klinickou 
suspekci z  CD může podpořit i  pode-
zření patologa na tuto diagnózu.

Historický vývoj poznání vedl k  defi-
nici termínů unicentrická CD (unicentric 
Castleman disease –  UCD), která vytváří 
jedno ložisko, postihuje jednu uzlinu, 
obvykle bez systémové zánětlivé reakce, 
a termínu multicentrická CD (multicent-
ric Castleman disease –  MCD), která vy-
tváří generalizovanou lymfadenopatii 
a  je pravidelně provázena systémovou 
zánětlivou reakcí.

S prohlubováním poznání zánětli-
vých stavů řazených do skupiny CD se 
postupně vyčleňovaly další formy této 
choroby.

přemýšlet o autoimunitním či autoinfla-
matorním onemocnění. Když základní 
vyšetření neobjasní diagnózu, tak jsou 
potíže u pacienta klasifikovány jako ho-
rečka nejasné etiologie (fever of unk-
nown origin –  FUO).

Klinickou jednotku FUO považujeme 
stále za velmi užitečnou, protože defi-
nuje skupinu nemocných, u nichž není 
vhodné dělat pokus s antibiotiky a od-
kládat hledání příčiny. Pokud je zřejmé, 
že pacient splnil kritéria FUO, musí se 
ihned začít s vyšetřováním etiologie.

FUO má časové kritérium –  nejméně 
3týdenní trvání horeček nebo subfebri-
lií. Za 3 týdny totiž většina samoodezní-
vajících chorob (self limiting disease), 
jako jsou virózy, angíny, vymizí, zatímco 
při závažném onemocnění (maligní cho-
roba, autoimunitní či autoinflamatorní 
choroby, endokarditida, tuberkulóza, ale 
také MCD) horečka či zvýšená teplota 
trvá dlouhodobě.

Definice FUO byla zveřejněna v  roce 
1961, horečku definovali ve stupnici 
Fahrenheita (101  °F), což převedeno 
na stupně Celsia činilo 38,3  °C. V  roce 
2003 Knockaert et al. zjistili, že FUO jen 
se subfebriliemi a se zvýšenými markery 
zánětu bývá projevem stejně závažných 
chorob jako FUO s febriliemi > 38 °C. Ově-
řili, že FUO se subfebriliemi s ranní těles-
nou teplotou ≥ 37,2 °C (≥ 99,0 °F) nebo 
s tělesnou teplotou naměřenou kdykoliv 
v průběhu dne ≥ 37,8 °C (≥ 100 °F) prová-
zené zvýšenými hodnotami zánětlivých 
markerů jsou signálem přítomnosti zá-
važné choroby organizmu. Teplotu mě-
řili v ústech [4,5]. Definici FUO připomí-
náme v tab. 1 mimo jiné proto, že mezi 
těmito pacienty FUO je možno nalézt 
i nemocné s MCD.

Tab. 1. Definice FUO z roku 1961 a roku 2003. Vzhledem k větší dostupnosti vyšetřovacích metod Knockaert původní podmínku, 
že etiologii je neobjasněná po 3 týdnech vyšetřování, zkrátil na 3 dny [4,5].

Klasické FUO s febriliemi [4] FUO se subfebriliemi + markery zánětu [5]

• tělesná teploty ≥ 38,3 °C (nedefinuje, kde měřená) • tělesná teplota ráno ≥ 37,2 °C

• trvání teploty ≥ 3 týdny • tělesná teplota ≥ 37,8 °C kdykoliv během dne

• diagnóza nejasná po 3 týdnech vyšetřování • trvání subfebrilií ≥ 3 týdny

• �subfebrilie provázejí zvýšené markery systémové zánětlivé reakce

• diagnóza nejasná po 3 dnech základního vyšetřování
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MCD s objasněnou etiopatogenezí
Infekce virem Kaposiho 
sarkomu –  HHV-8
Koncem minulého století byla prokázána 
v uzlinách některých pacientů s MCD in-
fekce HHV-8 neboli virem Kaposiho sar-
komu. Pacienti s  průkazem HHV-8  byli 
buď HIV pozitivní, či HIV negativní. A tak 
byla definována podskupina HHV-8 po-
zitivní MCD (HHV-8+MCD). U  těchto 
HHV-8+MCD případů je považována in-
fekce HHV-8  virem za etiologický fak-
tor, který vede k nadprodukci interleu-
kinu-6  (IL-6) infikovanými lymfocyty 
a ten indukuje systémové zánětlivé pro-
jevy a lymfadenopatii.

Morfologicky se tato forma někdy vy-
značuje proliferací plazmablastů v inter-
folikulární oblasti (dříve popisovanou 
jako plasmablastická varianta), která 
u idiopatické CD není popsána.

Léčba HHV-8 pozitivní CD má za cíl de-
strukci lymfocytů, v nichž dochází k pro-
liferaci uvedených virů, a má svá speci-
fika v  souvislosti s  dalšími chorobami, 
které jsou u HHV-8 pozitivních pacientů 
přítomny [16– 19]. S touto formou cho-
roby nemáme vlastní zkušenosti. Dia
gnostika HHV-8+MCD vyžaduje vyšet-
ření LANA (latency‐associated nuclear 
antigen), který se stanoví metodou imu-
nohistochemie v  bioptickém vzorku, 
a  vyšetření viremie HHV-8  a  HIV ve 
vzorku periferní krve.

V diferenciální diagnostice HHV-
-8+MCD je nutno zvažovat HHV-8  po-
zitivní nehodgkinské lymfomy (buď 
primary effusion lymphoma, anebo 
HHV-8  pozitivní difuzní velkobuněčný 
lymfom s  plazmatickou diferenciací). 
Morfologicky se tato forma někdy vy-
značuje plazmablastickou formou, která 
u idiopatické CD není popsána.

Asociace CD s POEMS syndromem
U některých případů MCD byla zjiš-
těna asociace s  POEMS syndromem. 
POEMS syndrom je klinická jednotka řa-
zená do skupiny monoklonálních gama-
patií. Název POEMS je akronym vytvo-
řený z  pojmenování charakteristických 
znaků této nemoci –  polyneuropathy, 
organomegaly, endokrinopathy, mo-
noclonal gammopathy, skin changes. 
A tak vznikla další podskupina MCD, PO-
EMS-MCD. Etiopatogeneze je v  těchto  

šetření přítomnosti možných mukoku-
tánních ložisek, vyšetření plic případně 
i  s  funkčním vyšetřením a  labora-
torní analýza autoprotilátek obvyklých 
u  pemfigu a  u  myastenie. Etiopatoge-
netická souvislost těchto přidružených 
komplikací není objasněna. Velmi vzác-
nou komplikací, která byla detekována 
ve větších souborech řádově v několika 
procentech, je maligní transformace do 
sarkomu z  folikulárních dendritických 
buněk (follicular dendritic cell sarcoma), 
což je onemocnění s velmi nepříznivou 
prognózou. Léčba UCD je doménou 
chirurgie [13– 15].

Multicentrická CD (MCD)
Později, po popisu UCD, byla rozpo-
znána MCD, pro niž je charakteristická 
systémová zánětlivá reakce a  generali-
zovaná lymfadenopatie.

Histopatologicky se rozlišují tři sub-
typy morfologie –  plazmocytární typ, HV, 
resp. hypervaskulární typ a smíšený typ. 
Histopatologický obraz změn u MCD se 
však může vyskytovat i v lymfadenopa-
tiích s jinou zánětlivou či imunitně pod-
míněnou etiologií nesouvisející s  CD, 
a odlišení může být často problematické. 
Patolog může konstatovat pouze to, že 
nález v uzlině spadá do spektra nálezů 
obvyklých u CD.

Skutečnost je taková, že histopato-
logický obraz MCD nemá žádný de-
finovaný znak, jehož přítomnost by 
jasně odlišila zánětlivou lymfadenopa-
tii související s  CD od zánětlivé lymfa-
denopatie nesouvisející s  CD. Patolog 
může pouze konstatovat, že nález v uz-
lině spadá do spektra nálezů obvyklých  
u CD.

S postupem poznávání MCD se zjistilo, 
že není uniformní, a dnes se u ní uvádí 
i typ oligocentrické formy [8– 10]. Etiopa-
togeneze MCD se považuje za objasně-
nou jen ve dvou případech:
1. �infekce humánním 

herpesvirem-8 (HHV-8);
2. �monoklonální gamapatie, která indu-

kuje jak POEMS syndrom, tak i změny 
odpovídající CD.

Pro případy, u  nichž jsou uvedené 
příčiny vyloučeny, se používá termínu 
idiopatická (etiologicky neobjasněná) 
CD.

břišní nebo v pánvi. V < 1/ 4 případů je 
ložisko UCD v  periferní uzlině. Uzlina 
s  infiltrací UCD bývá na CT či MR zob-
razení velmi dobře ohraničená, obvykle 
je vysoce vaskularizovaná, a  proto vy-
kazuje enhancement po podání kon-
trastu. Někdy jsou v  okolí velkého lo-
žiska zřetelné malé satelitní lymfatické 
uzliny, které po odstranění hlavního lo-
žiska vymizí. Tumorózní zduření tvořené 
UCD akumuluje FDG středně intenzivně,  
SUVmax se pohybuje mezi 4 a 6.

Představa, že UCD nevytváří sys-
témové zánětlivé projevy, platí pro 
80– 90 % případů, zatímco 10– 20 % pří-
padů je provázeno systémovou zánětli-
vou reakcí. Na svoji přítomnost upozorní 
UCD svého nositele bolestmi způsobe-
nými útlakem okolních struktur v  dů-
sledku pomalu se zvětšující patologické 
formace. U  některých pacientů je UCD 
diagnostikována náhodně při zobrazo-
vacím vyšetření indikovaném pro jiný 
problém. 

Unicentrická forma má obvykle hy-
alinně-vaskulární morfologii (HV) s  vý-
razným zvětšením lymfatické uzliny, 
proliferací folikulů s regresivně změně-
nými zárodečnými centry a  proliferací 
cév, často se sklerotizací. V případě MCD 
není HV morfologie obvykle plně rozvi-
nutá a pro morfologický obraz MCD je 
upřednostňován termín hypervasku-
lární změny.

Etiopatogeneze je vysvětlována akti-
vací stromálních buněk postižené lym-
fatické uzliny s  následnou aktivací B 
buněk, neovaskularizací, remodelací 
a postupným zvětšováním ložiska [12].

UCD bývá vzácně asociována s dalšími 
komplikacemi. Nejčastější z nich je pa-
raneoplastický pemfigus, jehož četnost 
se v  jednotlivých souborech pohybuje 
mezi 2 a 5 %. Dle literárních popisů může 
být přítomen před léčbou UCD, ale také 
se může objevit po odstranění ložiska 
UCD. Ještě vzácnější komplikací UCD, 
která však může mít letální následky, je 
bronchiolitis obliterans. Zcela výjimeč-
nou komplikací může být autoimunita, 
v literatuře je např. popsána myastenia 
gravis. U naší poslední pacientky s UCD 
byla ještě před zjištěním této diagnózy 
zjištěna roztroušená skleróza.

Z těchto důvodů je doporučováno 
před operační léčbou UCD pečlivé vy-
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globulinů, chronickými zánětlivými pro-
jevy, ale jinak příznivou prognózou.

Tato nedávno definovaná forma 
iMCD-IPL je spojena se zvýšenou čet-
ností IgG4  pozitivních plazmocytů ve 
zvětšených lymfatických uzlinách. Počet 
IgG4  pozitivních plazmocytů a  poměr 
plazmocytů IgG4+ /  plazmocytů IgG+ 
(IgG4/ IgG) se může blížit k hranici 40 %, 
což je definujícím znakem choroby aso-
ciované s imunoglobulinem IgG4 (IgG4-
-related disease –  IgG4-RD). Ne všechny 
případy iMCD-IPL však tato kritéria splní.

Koncentrace podtřídy imunoglobu-
linů IgG4 v séru u případů iMCD-ILP bý-
vají zvýšené [34– 38]. A tak vlastně tato 
forma iMCD-IPL je přechodnou klinickou 
jednotkou mezi IgG4-RD a iMCD.

Zatím nevíme, zda pro iMCD-IPL 
budou cirkulující plazmablasty v  peri-
ferní krvi podobně přínosným marke-
rem jako pro IgG4-RD [39].

Středně agresivní forma iMCD-NOS
Mezi iMCD– TAFRO a  iMCD– ILP se roz-
prostírá široké spektrum zbývajících 
forem, které nejsou ničím dalším spe-
cifikované, takže nesou adjektivum not 
otherwise specified neboli jinak nespeci-
fikované. Domníváme se, že většina na-
šich případů iMCD by spadala do této 
kategorie. Charakteristiku tří hlavních 
forem iMCD shrnujeme v tab. 2.

Tito pacienti s blíže nespecifikovanou 
iMCD (iMCD not otherwise specified –  
iMCD-NOS) obvykle přicházejí k lékaři se 
známkami chronického zánětu, hodnoty 
CRP se pohybují od 50 do 150 mg/ l. Jejich 
lymfatické uzliny jsou mírně zvětšené na 
průměr 2– 3 cm, takže nemusí být klinicky 
nápadné a  bývají rozpoznány až poz-
ději při zobrazovacím vyšetření. Pacienti 
s iMCD-NOS mohou mít plicní problémy 
na podkladě lymfocytární intersticiální 
pneumonie. Laboratorní nálezy odhalí 
obvykle mírnou anemii s hemoglobinem 
kolem 100 g/ l, reaktivně zvýšený počet 
trombocytů a vyšší koncentrace fibrino-
genu. Pro tyto případy je typická vysoká 
hodnota polyklonálních imunoglobulinů, 
což způsobí i vyšší hodnoty celkové bílko-
viny. Koncentrace imunoglobulinů typu 
IgG se mohou blížit 60 g/ l. Histologické 
vyšetření lymfatických uzlin prokáže 
nejčastěji polyklonální plazmocytózu 
těchto uzlin a hyperplastická germinální  

iMCD-TAFRO. Termín TAFRO syndrom je 
akronym vytvořený z  názvů dominují-
cích symptomů (trombocytopenie, ana-
sarka, horečka/ retikulinová fibróza, re-
nální dysfunkce, organomegalie). Od 
méně agresivních forem iMCD ji odlišuje 
absence výraznějšího vzestupu koncen-
trace imunoglobulinů. Zvýšení koncen-
trace polyklonálních imunoglobulinů je 
typické pro méně agresivní formy iMCD. 
Také lymfadenopatie nebývá u  iMCD-
-TAFRO nijak výrazná, literatura popisuje 
průměr postižených uzlin kolem 1,5 mm 
a tyto uzliny musí vykazovat morfologii 
odpovídající CD.

První popisy iMCD-TAFRO byly z Asie, 
ale následně byla iMCD-TAFRO dia
gnostikována i v populaci Evropy a Se-
verní Ameriky.

iMCD-TAFRO má rychlý nástup, v prů-
běhu 2 měsíců se pacient může dostat 
do kritického stavu, k lékaři přijde s vy-
sokými horečkami, s  intermitentními 
bolestmi břicha, zácpou, dušností, vý-
razným zvýšením hmotnosti kvůli re-
tenci tekutin, s velkými edémy. Labora-
toř u těchto osob odhalí závažný pokles 
koncentrace hemoglobinu a  trombo-
cytů, velmi vysoké hodnoty CRP a vze-
stup kreatininu. Imunoglobuliny zde 
nebývají signifikantně zvýšené. Hod-
nota feritinu je také zvýšená na hod-
noty kolem 950 µg/ l, albumin bývá kri-
ticky nízký. V  kostní dřeni se popisuje 
patologický nález –  retikulinová fib-
róza. Histologie odebraných uzlin na-
chází atrofii zárodečných center s  hy-
pervaskularizací, tyto změny může 
patolog shledat za shodné s  histolo-
gickým hypervaskulárním obrazem  
CD [27– 33].

Počet popsaných případů iMCD-
-TAFRO v  databázi PubMed se pomalu 
zvyšuje s tím, jak roste povědomí o této 
formě [30]. V databázi domácí literatury 
medvik.cz jsme do října 2025  nenašli 
popis TAFRO syndromu.

Málo agresivní forma iMCD-IPL
Na opačném, nejméně agresivním 
pólu spektra iMCD stojí nedávno, po 
roce 2022, definovaná forma zvaná 
iMCD-IPL (idiopatická plazmocytární 
lymfadenopatie).

Tyto případy se vyznačují velmi vyso-
kou koncentrací polyklonálních imuno-

případech spatřována v klonální plazmo-
celulární populaci a jejích produktech. 

Dominantním klinickým projevem 
POEMS syndromu je polyneuropatie. Vi-
ditelnými znaky je novotvorba eruptiv-
ních hemangiomů, bělavá barva nehtů 
a  další kožní změny, etiopatogene-
ticky související s nadprodukcí vaskulár-
ního endoteliálního růstového faktoru 
(VEGF). Léčba má v těchto případech za 
cíl eliminaci buněk tvořících monoklo-
nální imunoglobulin [20– 23].

Logičnost výše uvedeného členění ale 
narušují popisy případů POEMS-MCD 
bez průkazu monoklonálního imunoglo-
bulinu [24]. Někteří autoři uvádějí, že až 
15 % případů POEMS syndromu má ne-
gativní výsledek imunofixační elektro-
forézy [25]. To zde trochu zpochybňuje 
jednotnou etiopatogenezi POEMS-MCD. 
V těchto případech však nebyla analyzo-
vána přítomnost klonálních plazmocytů 
v kostní dřeni metodou průtokové cyto-
metrie, které je podstatně senzitivnější 
než mikroskopické vyšetření.

MCD s neobjasněnou etiopatogenezí
Většinu případů MCD tvoří pacienti bez 
průkazu infekce HHV-8  a  bez známek 
POEMS syndromu. Etiopatogeneze cho-
roby u těchto osob je neznámá, a proto 
se přidává adjektivum idiopatická (etio-
logicky neobjasněná). Diagnóza tedy zní 
idiopatická MCD (iMCD).

Případy spadající do kategorie iMCD 
se však velmi odlišují intenzitou choroby 
a  závažností poškození, ale i  spektrem 
příznaků a  laboratorních nálezů, takže 
v roce 2025 je tato iMCD rozčleněna do 
tří podskupin.

Velmi agresivní forma iMCD-TAFRO
Nejagresivnější pól spektra tvoří pří-
pady s  vysoce intenzivní zánětlivou 
reakcí spojenou s nekardiální retencí te-
kutin vedoucí až k anasarce, ale i k po-
škození funkce ledvin. Trombocytope-
nie, která iMCD případy provází, může 
způsobit krvácení. V kostní dřeni těchto 
pacientů byla detekována retikulinová  
fibróza.

Velmi agresivní případy iMCD se po-
dobají cytokinové bouři anebo akut-
nímu průběhu hemofagocytární lym-
fohistiocytózy  [26]. Pro velmi agresivní 
formy iMCD se dnes používá označení 
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cidence MCD je v USA 5 případů na 1 mi-
lion obyvatel [41].

Novější analýza databáze obsahující 
30,7 milionu dospělých osob v USA identi-
fikovala mezi lety 2017 a 2018 celkem jen 

Epidemiologie
CD patří mezi velmi vzácné choroby. 
Epidemiologické údaje z  ČR nemáme 
k  dispozici. Incidence UCD v  USA je 
16– 19 případů na 1 milion obyvatel. In-

centra s  absencí maligní klonální proli-
ferace  [40]. Členění CD z  pohledu roku 
2025 ilustruje schéma 1, v němž je i orien-
tačně uveden letopočet přijetí uvedené 
klinické jednotky.

Schéma 1. Castlemanova choroba (CD) – dělení roku 2025.

Unicentrická CD (1954)​
asymptomatická;​

�jedna lymfatická oblast, často me-
diastinální nebo retroperitoneální

vzácně ​
unicentrická CD se systé-

movým zánětem,​
výjimečně ​

s paraneoplastickým  
pemphigem nebo s bron-

chiolitis obliterans​

Oligocentrická CD (2023)​
postiženo více uzlin jedné regionální oblasti​

POEMS-MCD (1999)​

iMCD-TARFO​ (2010)​

HHV-8+ MCD (1995)​

iMCD-NOS (2010)​

Idiopatická MCD (iMCD) (1980)​

iMCD-IPL (2022)​

Multicentrická CD ​

Uvedené letopočy informují o době, v níž byly přijaty uvedené termíny.​
HHV-8 – humánní herpesvirus 8; IPL – idiopatická plazmocytická lymfadenopatie; NOS – 
blíže nespecifikovaná; POEMS – polyneuropathy, orgamegaly endocrinopathy, monoclonal 
gammopathy, skin changes; TAFRO – trombocytopenie, anasarka, teploty/retikulinová  
fibróza, renální selhání a organomegalie

Tab. 2. Charakteristika tří forem iMCD [40].			 

iMCD-TAFRO iMCD-NOS iMCD-IPL

Klíčové projevy rychlý nástup choroby, adre-
nální insuficience, často kritické 
stavy se závažnou hypoalbumi-
nemií a proteinurií

splňuje velká kritéria iMCD 
multicentrická lymfadeno-
patie ≥ 1 cm s odpovídající 
histologií
a ≥ 2 malá kritéria jako  
anemie, polyklonální  
IgG > 17 g/l

• �výrazné zvýšení polyklonálních imuno-
globulinů, multicentrická lymfadenopa-
tie s hyperplastickými germinálními cen-
try, výraznou plazmocytózou
• �absence jiných autoimunit, subakutní 

začátek indolentní průběh, intersticiální 
pneumonie

CRP 
a imunoglobuliny

• �CRP > 50 mg/l, ale rychle se 
zvyšuje na hodnoty > 200 mg/l
• IgG 5–15 g/l
• IgG > 17 je atypické

anemie, trombocytóza  
> 4 × 109/l,
CRP 30–100 mg/l dlouho-
době zvýšené

• anemie, trombocyty v normě nebo jen 
mírně zvýšené
• CRP 50–200 mg/l, chronicky zvýšené,
• �IgG > 35 g/l a zvýšené jsou i IgA a IgM

Kostní dřeň retikulinová fibróza a megaka-
ryocytární hyperplazie

polyklonální plazmocytóza polyklonální plazmocytóza

Lymfatické uzliny malé, ale s histologií odpovída-
jící iMCD, často hypervaskulari-
zované (hyalinně vaskulární typ)

dominují plazmocyty, někdy 
s hypervaskularizací

dominují plazmocyty, je zvýšený počet 
IgG4+ plazmocytů, někdy překročí i hra-
nici IgG4-RD, tedy > 50/hpf, IgG4/IgG 
ratio > 40 %

CRP – C-reaktivní protein, hpf – zorné pole v mikroskopu při velkém zvětšení, IgG – imunoglobulin G, IgG4-RD – IgG4-asociovaná 
choroba, iMCD – idiopatická multicentrická Castlemanova choroba, IPL – idiopatická plazmocytická lymfadenopatie, TAFRO – 
trombocytopenie, anasarka, teploty/retikulinová fibróza, renální selhání a organomegalie
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iMCD lze léčit touto anti-CD20 monoklo-
nální protilátkou [46].

U iMCD je často popisována aso-
ciace s  následujícími autoimunitními 
chorobami [47– 58]:
•	 autoimunitní anemie či trombocyto-

penie, méně často je cytopenie způso-
bena hemofagocytózou [47– 49];

•	 vaskulitidy, které mohou být příčinou 
cévní mozkové příhody [50– 53];

•	 paraneoplastický pemphigus [54];
•	 Sjögrenův syndrom [55];
•	 myasthenia gravis [54,56];
•	 kožní změny [57].

V literatuře lze nalézt podstatně více 
popsaných typů autoimunitních reakcí 
rozpoznaných u  osob s  ICD  [58]. Pře-
hled popsaných autoimunitních projevů 
iMCD shrnuje tab. 3.

Nepravidelně se vyskytující příznaky 
nejasné etiologie
Do této kategorie lze zařadit následující 
komplikace:
•	 poškození ledvin endoteliózou v 60 %, 

AA-amyloidózou ve 20 % –  mírné po-
škození funkce ledvin je popisováno 

sér 101  pacientů s  iMCD identifikovala 
alespoň jednu reagující autoprotilátku 
u  47  % vyšetřených osob s  iMCD  [44]. 
A  v  další klinicky orientované práci, 
analyzující 40  případů iMCD, byly kli-
nické autoimunitní projevy prokázány 
u  22,5  % pacientů  [45]. Autoři těchto 
analýz uvádějí, že u iMCD dochází velmi 
často k deregulaci vrozené i získané imu-
nity, a to způsobí, že pacienti s iMCD za-
čnou produkovat autoprotilátky, které 
dříve netvořili. 

Diagnostikující lékař často stojí před 
otázkou, zda má autoimunitní projevy 
považovat za kombinaci dvou chorob, 
nebo za autoimunitní projev iMCD. Me-
zinárodní doporučení pro diagnostiku 
uvádí, že kombinace iMCD s  další au-
toimunitní nemocí se má uvádět pouze 
v případech, kdy jsou kompletně a pře-
svědčivě naplněna veškerá kritéria au-
toimunitní choroby. Pokud tomu tak 
není, jsou jen splněna některá kritéria 
autoimunitní nemoci, má se na tyto ná-
lezy pohlížet jako na projevy iMCD. 

Pokud se v léčbě použije rituximab, je 
to ale jedno, protože jak autoimunitní 
choroba, např. Sjögrenův syndrom, tak 

254 osob s iMCD, čemuž by odpovídala in-
cidence 3,4 na 1 milion dospělých a preva-
lence 6,9 na 1 milion dospělých [42].

Příznaky iMCD
Choroba má někdy mírné příznaky tak-
zvané flu-like, zatímco v  jiných přípa-
dech může mít závažné příznaky od-
povídající cytokinové bouři neboli  
sepsis-like s anasarkou, s multiorgáno-
vým selháním a  smrtí. A  k  tomu ještě 
přistupují možné autoimunitní pro-
jevy iMCD, takže opravdu každý pacient 
bude mít odlišný klinický obraz.

Pravidelně se vyskytující  
projevy zánětu
Mezi pravidelně se vyskytující projevy 
zánětu patří:
•	 systémová zánětlivá reakce –  subfe-

brilie, febrilie, noční pocení a  úbytek 
hmotnosti;

•	 laboratorní nálezy –  zvýšené zánětlivé 
reaktanty jako CRP, feritin a další a s tím 
spojená anemie, trombocytóza a zvý-
šená koncentrace fibrinogenu; zánět-
livá reakce způsobuje pokles koncen-
trace albuminu a vzestup koncentrace 
imunoglobulinů, dominantně imuno-
globulinu typu IgG (polyklonální hy-
pergamaglobulinemii), zvyšuje se také 
plazmatická koncentrace IL-6 a VEGF;

•	 zobrazovací nálezy –  periferní, ale i me-
diastinální a  abdominální lymfadeno-
patie a hepatosplenomegalie, zvětšení 
lymfatických uzlin je obvykle jen mírné.

Frekvence uvedených symptomů byla 
hodnocena v analýze 1 998 pacientů. La-
boratorní nálezy byly podobné jak u iMCD, 
tak u HHV-8 MCD. Zvýšená hodnota CRP 
byla přítomná u 92,4 %, polyklonální hy-
pergamaglobulinemie u 96,8– 100 % ne-
mocných. Anemie provázela 89,4  %, 
hypoalbuminemie 77  % nemocných. 
Trombocytopenie byla zaznamenána 
pouze u 17,3 % osob s iMCD, četnější byla 
u HHV-8+ případů, kde činila 37,3 %.

V případech UCD se uvedené labora-
torní abnormality objevily pouze u 20 % 
pacientů [43].

Nepravidelně se vyskytující příznaky 
imunitní etiologie
MCD je často asociována s různými au-
toimunitními poruchami  [43]. Analýza 

Tab. 3. Popsané autoimunitní projevy u iMCD [58].	

Autoimunitní projevy  
iMCD

autoimunitní hemolytická anemie

imunitní trombocytopenická purpura

plicní hypertenze

sicca syndrome Sjögrenův syndrom

glomerulopatie

paraneoplastický pemphigus

polyneuropatie bez přítomnosti POEMS syndromu

kožní abnormality, raš, hyperpigmentace nebo 
eruptivní hemangiomy

bronchiolitis obliterans

intersticiální plicní choroby

Autoimunitní 
a autoinflamatorní 
zánětlivé choroby současně 
se objevující s iMCD

myasthenia gravis

psoriasis

AA-amyloidóza

sarkoidóza

získaný deficit faktoru VIII

pure red cell aplasia

Stavy, které mohou  
připomínat iMCD

Stillova choroba dospělých

systémová juvenilní idiopatická artritida

iMCD – idiopatická multicentrická Castlemanova choroba
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relativně častěji, zatímco závažné po-
škození funkce ledvin s retencí dusíka-
tých látek a s anurií je u CD výjimečné;

•	 nekardiální dušnost a retence tekutin 
(normální hodnota NTproBNP) –  asci-
tes, plicní výpotek, plicní abnormality 
typu infiltrátů, restriktivní plicní poru-
chy, intersticiální pneumonie, či do-
konce bronchiolitis obliterans;

•	 kožní změny vč. hyperpigmentace, kožní 
raš, tvorba kožních hemangiomů [57];

•	 zcela výjimečně průjmy a  hmotností 
úbytek;

•	 dysfunkce jater [43,59].

Uvedený výčet možných komplikací je 
opravdu široký a vysvětluje, proč je sta-
novení diagnózy tak obtížné. Pestrost 
projevů CD doložíme ještě přehledem 
symptomů a projevů, jak byl zazname-
nán na souboru z Mayo Clinic v USA [59], 
v tab. 4.

Stanovení diagnózy
Stanovení diagnózy UCD je obvykle ná-
sledkem chirurgického výkonu s násled-
ným histologickým hodnocením mate-
riálu. Unicentrická forma má ve většině 
případů HV strukturu, která nečiní pro-
blémy při histologickém stanovení 
diagnózy.

Tab. 4. Klinické nálezy popsané v souboru 113 pacientů s CD na Mayo Clinic [59].				  

UCD
n = 53 (%)

MCD s osteoskle-
rotizujícími  

ložisky + POEMS
n = 10 (%)

MCD bez POEMS
n = 41 (%)

MCD + POEMS bez 
osteosklerózy

n = 9 (%)

B-symptomy (subfebrilie, febrilie, noční pocení, 
úbytek hmotnosti 10 % za 6 měsíců)

11 60 49 22

dušnost 11 30 24 22

neuropatie 6 100 20 100

endokrinní abnormality 8 67 6 12

kožní změny, svědění kůže 0 70 10 44

výpotky v dutinách (vascular leak syndrome) 9 60 34 56

edém papily 0 30 0 12

osteosklerotické změny 2 100 0 0

autoimunitní projevy (AIHA) 2 0 12 0

MCD – multicentrická Castlemanova choroba, UCD – unicentrická Castlemanova choroba 

Tab. 5. Mezinárodní diagnostická kritéria iMCD. Pro stanovení diagnózy musí být 
splněna obě hlavní kritéria a dále musí být naplněny alespoň dvě z vedlejších kri-
térií, přičemž musí být naplněno alespoň jedno laboratorní kritérium [60].

Hlavní kritéria 

lymfatická uzliny s histologií odpovídající MCD 

lymfatická uzlina >1 cm alespoň ve dvou lokalizacích

Vedlejších kritéria 

�B-symptomy (noční pocení, horečka > 38 °C, úbytek hmotnosti, patologická únava 
(fatigue)

splenomegalie a/nebo hepatomegalie

retence tekutin – edém, anasarka, ascites, pleurální výpotek

eruptivní hemangiomy či lividní či fialové papuly

lymfocytární intersticiální pneumonie

zvýšené CRP – CRP > 10 mg/l, nebo sedimentace erytrocytů > 15 mm/hod

anemie – hemoglobin < 125 g/l u mužů a < 115 g/l u žen

�trombocytopenie – počet < 150 × 109/l,  
nebo trombocytóza – počet > 400 × 109/l

hypoalbuminemie – albumin < 35 g/l

�renální insuficience – glomerulární filtrace < 60 ml/min/1,73 m2 nebo  
proteinurie > 150 mg/24 hod, nebo > 100 mg/l

polyklonální hypergamaglobulinemie – IgG > 17 g/l

CRP – C-reaktivní protein, IgG – imunoglobulin G, iMCD – idiopatická  
multicentrická Castlemanova choroba
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max 10 [67,68]. Podrobně je FDG-PET/ CT 
obraz 29  pacientů analyzován v  práci 
autorů z  Masarykova onkologického 
ústavu v Brně [69].

Diagnostika plicních projevů CD
Z uvedeného výčtu projevů CD je 
zřejmé, že pro přesnou diagnostiku 
těchto komplikací je třeba specialistů na 
dané oblasti medicíny. Jak UCD, tak MCD 
je vzácně spjata s plicními projevy typu 
bronchiolis obliterans a  s  lymfocytární 
pneumonií, jejich diagnostika spadá 
do kompetence specialistů na plicní 
choroby.

Bronchiolitis obliterans se může vy-
skytovat u CD v důsledku chronické zá-
nětlivé aktivity s nadprodukcí cytokinů 
(zejména IL-6), která vede k  poškození 
malých dýchacích cest, fibrózní remo-
delaci bronchiolů a následně obstrukci. 
Diagnostika bronchiolitis obliterans 
u  pacientů s  CD je založena na kom-
binaci klinického obrazu (progredující 
dušnost, suchý kašel, poslechově pís-
koty), plicním funkčním vyšetření (ob-
strukční ventilační porucha, hodnota 
FEV1  –  usilovně vydechnutý objem za 
1 s, poměr FEV1/ FVC –  forsírovaná vitální 
kapacita) a HRCT hrudníku (nález mozai-
kové perfuze, air-trappingu a bronchio-
lárních změn). U  pacientů splňujících 
klinická, funkční a CT kritéria není bron-
choskopie vyžadována. Bronchoskopie 

stavili vývoji kritérií zrcadlo a sumarizo-
vali současnou klasifikaci idiopatické CD 
do skupiny iMCD-NOS a  iMCD-TAFRO. 
Autoři tab. 7 považují za žádoucí ihned 
zpočátku oddělit tyto skupiny, protože 
iMCD-TAFRO vyžaduje intenzivnější 
léčbu. V této verzi kritérií iMCD-NOS již 
není hypoalbuminemie uvedena jako 
malé kritérium, jak bylo v původní verzi 
z roku 2017.

Pokud jsou uvedená kritéria naplněna, 
je silné podezření na tuto chorobu. Pro 
definitivní diagnózu je třeba ještě vylou-
čit jiné nemoci, které mohou indukovat 
podobný morfologický obraz. Vylučo-
vací kritéria z roku 2017 a 2025 se nijak 
neliší a jsou uvedena v tab. 8 [60,65].

Život ohrožující iMCD-TAFRO je málo 
častá forma. Snad proto je spojena 
s otázkami. Pokud lymfadenopatie splní 
kritéria iMCD a ostatní příznaky kritéria 
TAFRO, tak se jedná o iMCD-TAFRO. Jsou 
ale popsány i  případy bez nálezu zná-
mek CD v odebrané uzlině, pak by se jed-
nalo jen o TAFRO syndrom [66].

Přínos pozitronové emisní 
tomografie
V dnešní době je považováno za op-
timální zobrazení s  aplikací FDG, tedy 
FDG-PET/ CT případně FDG-PET/ MR. Pro 
iMCD je typická střední akumulace FDG 
hodnoty SUVmax pohybující se mezi 4 a 6, 
výjimečná je vysoká akumulace s SUV-

Stanovení diagnózy iMCD závisí na 
spolupráci patologa a  klinika. Patolog 
musí od klinika dostat informaci, že by se 
mimo jiné mohlo jednat o iMCD. A pak 
se patolog na vyšetřovaný preparát musí 
dívat z úhlu pohledu informací, které při-
náší doporučení pro histopatologickou 
diagnostiku této nemoci [60– 62].

Pokud patolog informace o  možné 
diagnóze iMCD nemá, může naopak být, 
při splnění morfologických kritérií, vč. 
adekvátního gradingu histomorfologic-
kých změn, iniciátorem klinického dovy-
šetření pacienta s  přihlédnutím k  plat-
ným kritériím.

Pokud patolog uvede, že histomor-
fologický obraz by mohl mít vysvětlen 
v CD, tak na to naváže klinik srovnáním 
nálezů konkrétního pacienta s  recent-
ními kritérii této choroby.

První mezinárodní kritéria iMCD for-
mulovali Faigenbaum et al. v  roce 
2017 (tab. 5) [60] a na to navázalo dopo-
ručení pro léčbu [63].

V roce 2021 byla přijata validovaná kri-
téria iMCD-TAFRO, která uvádí tab. 6 [64]. 
Předtím ale již více let existoval návrh 
iMCD-TAFRO kritérií.

Nedávno byla nově koncipována jed-
notka iMCD-IPL, byl zveřejněn její popis, 
byť zatím nebyla definována kritéria této 
choroby [34– 38].

Tento vývoj se odrazil v publikaci Al-
noora et al.  [65], kteří v  roce 2025  na-

Tab. 6. Mezinárodní iMCD-TAFRO kritéria z roku 2021 [64].

Klinická kritéria – jsou vyžadována všechna

trombocytopenie ≤ 100 × 106/1

anasarka, pleurální výpotek, ascites a generalizované otoky, nebo podkožní edém prokázaný na CT

fever – systémové zánětlivé projevy definované jako teplota > 37,5 °C anebo hodnota CRP ≥ 20 mg/l

 
Patologická kritéria (vyžadováno jedno)

hodnocení lymfatické uzliny odpovídající iMCD dle mezinárodních kritérií

 
Další klinická a patologická kritéria, musí být splněno alespoň jedno

renální insuficience (R) eGFR ≤ 60 ml/min/1,73 m2, zvýšený kreatinin u žen > 97 µmol/l, zvýšený kreatinin u mužů > 115 µmol/l, 
nebo renální selhání vyžadující dialýzu

nález v kostní dřeni – retikulinová fibróza (R) nebo megakaryocytární hyperplazie, bez zjevné jiné příčiny

CRP – C-reaktivní protein, eGFR – vypočítaná glomerulární filtrace, iMCD – idiopatická multicentrická Castlemanova choroba, 
TAFRO – trombocytopenie, anasarka, teploty/retikulinová fibróza, renální selhání a organomegalie
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Tab. 7. Diagnostická kritéria z pohledu roku 2025, kdy je třeba již při stanovení diagnózy odlišit iMCD-NOS 
od iMCD TAFRO [65]. 		

Kritéria  iMCD-NOS  iMCD TAFRO 

Velká kritéria, požadována všechna 

zvětšení lymfatických uzlin  ≥ 2 lymfatické regiony 
(> 10 mm krátká osa) 

≥ 2 lymfatické regiony (≤ 10 mm) 

morfologické znaky odpoví-
dající MCD 

regrese folikulů grade 2–3 nebo plazmocytóza 
grade 2–3 

regrese folikulů grade 2–3 nebo plazmocytóza 
grade 2–3 

vyšetření infekce HHV‐8 
v bioptickém vzorku vyšetře-
ním LANA 

negativita  negativita  

TAFRO‐specifická velká 
kritéria 

není aplikovatelné pro iMCD-NOS  požadováno všech pět kritérií: 
• ��anasarka – pleurální výpotek, ascites,  

podkožní edém 
• �trombocytopenie < 10 × 109/l 
• ��horečka a známky zánětu (> 37,5 °C a/nebo  

CRP ≥ 20 mg/l)
• ��organomegalie – lymfadenopatie  

ve > 2 oblastech a/nebo hepatomegalie  
a/nebo splenomegalie 
• �jedna z dalších možností: 
• �v kostní dřeni retikulinová fibróza/megakaryo-

cytická hyperplazie nebo 
• �renální insuficience – eGFR < 60 ml/min/1,73 m2 

nebo 
• �kreatinin > 115 µmol/l, (muži), > 97 µmol/l (ženy) 

anebo dialýza 

Malá kritéria pro iMCD   vyžadovány nejméně 2 (≥ 1 musí být 
laboratorní) 

pokud jsou naplněna velká kritéria TAFRO,  
nepoužívají se malá kritéria iMCD-NOS 

laboratorní  • ��anemie Hb < 125 g/l (muži), < 115 g/l (ženy) 
• ��trombocyty < 150 × 109/l, nebo  

> 400 × 109/l  
• �CRP > 10 mg/l nebo sedimentace erytrocytů 

> 15 mm/hod 
• �renální dysfunkce (eGFR < 60 ml/min/1,73 m2) 

nebo proteinurie (celková bílkovina v moči 
150 mg/24 hod nebo 1 000 mg/l) 
• �polyklonální hypergamaglobulinemie 

(IgG > 17 g/l) 

klinická kritéria  • �celkové symptomy (horečka, noční pocení, 
úbytek hmotnosti) 
• �hepatomegalie a/nebo splenomegalie  

(radiologicky potvrzena 
• ��retence tekutin (edémy, pleurální výpotek, 

ascites)
• ��eruptivní hemangiomatóza nebo fialové 

papuly 
• ��lymfocytární intersticiální pneumonie  

(biopticky ověřená) 

ALP – alkalická fosfatáza, CRP – C-reaktivní protein, eGFR – vypočítaná glomerulární filtrace, Hb – hemoglobin, HHV‐8 – hu-
mánní herpesvirus 8, IL‐6 – interleukin 6, iMCD-NOS – blíže nespecifikovaná idiopatická multicentrická Castlemanova cho-
roba, LANA – latency‐associated nuclear antigen, LDH – laktátdehydrogenáza , VEGF – vaskulární endoteliální růstový faktor 
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s bronchoalveolární laváží je prováděna 
za účelem vyloučení infekční příčiny. 
Transbronchiální biopsie /  kryobiopsie 
je indikována individuálně při nejedno-
značném nálezu. 

Lymfoidní intersticiální pneumonie je 
vzácná intersticiální plicní choroba, ty-
picky asociovaná s poruchami imunity, 
jako je Sjögrenův syndrom, systémový 
lupus erythematodes, a  mimo jiné je 
také popisována u CD a je i v kritériích 
této nemoci. Její průběh je subakutní 
až chronický s nespecifickými příznaky, 
jako jsou kašel a dušnost. Může způso-
bovat cystické projevy podobně jako 
histiocytóza z Langerhansových buněk. 
Nespecifické radiologické nálezy jsou 
důvodem, proč definitivní diagnózu lze 
stanovit pouze biopsií [70– 73].

Diferenciální diagnóza
Podezření na iMCD vzniká u  pacientů 
s polyklonální hypergamaglobulinemií. 
Ta může mít více příčin  [74]. Zde uve-
deme výsledky kanadské analýzy, která 
je nejpodrobnější. Má ale vyšší počet 
diagnóz IgG4-RD, než obsahuje analýza 
z Mayo Clinic.

Autoři analyzovali pacienty vyšetřené 
v nemocnici Vancouver General Hospital 
od října 2016 až do listopadu 2017 [75]. 
Zjištěné diagnózy byly rozřazeny celkem 
do šesti kategorií, sedmá kategorie byla 
vyhrazena pro jiné nemoci, nezařazené 
do předchozích kategorií:

Tab. 7 – pokračování. Diagnostická kritéria z pohledu roku 2025, kdy je třeba již při stanovení diagnózy odlišit iMCD-NOS 
od iMCD TAFRO [65]. 		

Kritéria  iMCD-NOS  iMCD TAFRO 

laboratorní znaky, které  
podporují diagnózu,  
ale nejsou obligátní 

• �zvýšení IL‐6 (> 2násobek horního limitu 
anebo normální hodnota) 
• �zvýšení koncentrace VEGF v séru 
• �zvýšení ALP bez zvýšení bilirubin 

a transamináz 
• �zvýšení β2‐mikroglobulinu 

• �zvýšení IL‐6 (> 2násobek horního limitu  
anebo normální hodnota) 
• �zvýšení koncentrace VEGF v séru 
• �zvýšení koncentrace IgA, IgE 
• �zvýšení aktivity LDH 
• �zvýšení β2‐mikroglobulinu 

histopatologické nálezy  
nejsou vyžadovány, ale 
mohou být přítomny 

• �lymfadenopatie > 10 mm (v kratší ose) 
• �smíšená/plazmocytární infiltrace 

• �vaskularita grade 2–3 
• �lymfatické uzliny typicky ≤ 10 mm 
• �hyperplazie germinálních center grade 2–3 
• �retikulinová fibróza kostní dřeně 

ALP – alkalická fosfatáza, CRP – C-reaktivní protein, eGFR – vypočítaná glomerulární filtrace, Hb – hemoglobin, HHV‐8 – hu-
mánní herpesvirus 8, IL‐6 – interleukin 6, iMCD-NOS – blíže nespecifikovaná idiopatická multicentrická Castlemanova cho-
roba, LANA – latency‐associated nuclear antigen, LDH – laktátdehydrogenáza , VEGF – vaskulární endoteliální růstový faktor 

Tab. 8. Vylučovací kritéria iMCD-NOS a iMCD-TAFRO publikovaná v roce 2025 se 
zásadně neliší od vylučovacích kritérií z roku 2017 [60,65]. 	

Infekce  HHV‐8 pozitivita (pozitivní nález LANA, případně průkaz 
viremie HHV-8 metodou PCR 

EBV (infekční mononukleóza nebo chronická aktivní EBV) 

COVID‐19 (aktivní infekce) 

další nekontrolované infekce 

tuberkulóza 

cytomegalovirová infekce 

infekce HIV 

toxoplazmóza 

Autoimunitní cho-
roby (je vyžado-
váno, aby byla napl-
něna všechna jejich 
kritéria!) 

systémový lupus erythematodes 

revmatoidní artritida 

Stillova choroba dospělých 

juvenilní idiopatická artritida 

Sjögrenův syndrom 

ALPS 

IgG4‐related disease 

Maligní choroby  lymfomy 

mnohočetný myelom 

POEMS syndrom 

sarkom z folikulárních dendritických buněk 

ALPS – autoimunitní lymfoproliferativní syndrom, CRP – C‐reaktivní protein, EBV – virus 
Epstein Barové, eGFR – vypočítaná glomerulární filtrace, HHV‐8 – humánní herpesvi-
rus 8, HIV – virus lidské imunitní nedostatečnosti, IgG4 – imunoglobulin G4, LANA – la-
tency‐associated nuclear antigen, PCR – polymerázová řetězová reakce, POEMS – poly-
neuropathy, organomegaly, endocrinopathy, M‐protein, skin changes, SLE – systémový 
lupus erythematosus, VEGF – vaskulární endoteliální růstový faktor 



180

Chronicky zvýšená teplota či horečka s nevelkou lymfadenopatií může být Castlemanova choroba

Klin Onkol 2026; 39(3): 169– 183

5  lety zde máme několik nových pod-
skupin této choroby, vč. nových kritérií 
TAFRO syndromu. Cílem textu je přispět 
k časnější diagnostice těchto chorob.

Domníváme se, že počet diagnosti
kovaných případů souvisí jednoznačně 
s tím, jak často si lékaři vyšetřující zánět-
livé a autoimunitní stavy na tuto diagnózu 
vzpomenou a analyzují příznaky a nálezy 
pacienty podle kritérií této choroby. Může 
být příčinou i retroperitonální masy imitu-
jící retroperitonální fibrózu [85].

Velkým kritériem je histomorfologický 
obraz a  zde je nutno se cíleně obrátit 
na patologa s otázkou, zda nález v lym-
fatické uzlině může být kompatibilní 
s  touto diagnózou. Patolog může kon-
statovat, že nález může odpovídat této 
nemoci, nikoliv že se o  tuto diagnózu 
jednoznačně jedná, resp. že je nutné do-
plnění klinické korelace. Diagnóza iMCD 
je tedy klinicko-patologická, to zna-
mená, že je výsledkem diskuze mezi pa-
tologem a klinikem.

imunity se zvyšuje u těchto nemocných 
výskyt dalších maligních chorob ve srov-
nání s  průměrnou populací. Literatura 
popisuje následující čtyři formy klinic-
kého průběhu:
•	 opakované relapsy a remise;
•	 stabilní perzistující choroba;
•	 progredující fatální choroba 

(sepsis-like);
•	 transformace v maligní lymfom.

Mezinárodní kritéria pro léčbu roz-
dělují léčebné postupy při flu-like prů-
běhu a  sepsis-like průběhu a  definují 
tyto stavy.

Prognóza choroby souvisí se závaž-
ností klinických projevů, jak vyplývá 
z  mezinárodního prognostického in-
dexu (tab. 10) [84]. Tento index potvrzuje 
značnou diverzitu závažnosti choroby.

Závěr
V textu jsme stručně charakterizovali CD 
z pohledu roku 2025. Oproti situaci před 

1. �imunitní zánětlivé nemoci vč. sys-
témových nemocí pojiva a  iMCD 
31,8 % (21 z 66);

2. �krevní choroby vč. maligních 
21,2 % (14 z 66);

3. IgG4-RD 19,6 % (13 z 66);
4. �nemoci jater vč. hepatitid 

10,6 % (7 z 66);
5. �infekční nemoci vyjma hepatitid 

4,5 % (3 z 66);
6. �nehematologické malignity 

1,5 % (1 z 66);
7. �jiné příčiny, nespadající do uvedených 

kategorií 10,6 % (7 z 66) [75].

Citované práce jsou dobrým pomocní-
kem pro diferenciální diagnostiku polyklo-
nální hypergamaglobulinemie [74– 77].

Z obrovské skupiny imunitních zánětli-
vých chorob upozorníme na tři, které mají 
následující společnou charakteristiku:
•	 výrazná polyklonální hypergamaglo-

bulinemie, a tím i hyperproteinemie;
•	 zánětlivá infiltrace lymfatických uzlin, 

exokrinních žláz a  případně dalších 
orgánů;

•	 absence jednoznačného diagnostic
kého znaku, a  tedy stanovování dia
gnóz dle mezinárodních kritérií.

Jedná se o  iMCD, dále pak IgG4-
-RD a  Sjögrenův syndrom. Společnou 
etiopatogenezí všech těchto chorob 
je alterace imunity vedoucí k  expanzi 
B buněk, k jejich diferenciaci v plazmo-
cyty a ke tvorbě polyklonálních imuno-
globulinů typu IgG a k zánětlivé reakci, 
která však u  IgG4-RD a u  iMCD má od-
lišné mediátory.

V literatuře lze nalézt hodně prací, 
které se snaží hledat hranice mezi tě-
mito třemi chorobami [78– 83]. Doporu-
čení k odlišení těchto dvou chorob shr-
nuje tab. 9.

Průběh iMCD
iMCD je typicky diagnostikována ve 
4. a 5. dekádě života, častěji u mužů než 
u žen.

Ve většině případů má choroba dlou-
holetý průběh, pacientům sice nebere 
rychle život, ale výrazně zhoršuje kvalitu 
jejich života. Projevy případné vaskuli-
tidy mohou trvale invalidizovat (cévní 
mozkové příhody) a  komplikují další 
léčbu i ošetřování. Vzhledem k narušení 

Tab. 9. Diferenciální diagnóza mezi IgG4-RD a iMCD [74–77]. 		

Klinické známky  IgG4-RD 
(Th2 imunitní odpověď, 

nadprodukce IL-4) 

iMCD 
(Th1 imunitní odpověď 

nadprodukce IL-6) 

Klinické nálezy 

atopie (atopická dermatitis, 
alergická rýma, astma) 

časté  vzácné 

infiltrace exokrinních žláz 
(slzné, slinných, pankreas) 

časté  vzácné 

postižení lymfatických uzlin   občasné  hlavní kritérium iMCD 

 
Laboratorní projevy 

CRP  normální  zvýšené 

hemoglobin  normální   snížený 

trombocyty  normální   snížené či zvýšené 

albumin  normální   snížený 

poměr IgG4/IgG   vysoký  normální 

IgA  normální  zvýšený 

IgM  normální   zvýšený 

IL-6  normální   vysoký 

histologie 

expanze germinálního centra  často  někdy 

hemosiderinová depozita  vzácné  časté 
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Léčbě této nemoci věnujeme samo-
statný text. Jak UCD, tak iMCD patří sice 
mezi vzácnější choroby, ale přesto se lé-
kaři u nás s touto chorobou opakovaně 
setkávali, mnohdy byli překvapeni růz-
norodými projevy u  konkrétních pa-
cientů, ale přesto se jim ji podařilo 
diagnostikovat a  léčit. Tyto zajímavé 
domácí publikace citujeme až v  zá-
věru textu, abychom ilustrovali různo-
rodé projevy této choroby a doložili, že 
u nás je mnoho lékařů, kteří mají s dia
gnostikou a léčbou této choroby zkuše-
nosti, a  je možné se tedy na ně obrátit 
s žádostí o konzultaci problému, který je 
podobný tomu, čemu se ve svých publi-
kacích věnovali [86–98].

Léčba CD je podrobně popsána 
v článku, který vyšel v předchozím čísle 
Klinické onkologie [99].
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