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Streszczenie

Wstep: Choroba Castlemana jest rzadka, tagodna chorobg limfoproliferacyjng o nieznanej etiologii. Schorzenie wystepuje w dwéch
postaciach klinicznych o réznym rokowaniu, sposobie leczenia i objawach: postaci zlokalizowanej (UCD) oraz wieloogniskowej,
charakteryzujacej sie powigkszeniem weztdw chtonnych oraz objawami ogdlnymi. Celem pracy byt przeglad piSmiennictwa,
a takze analiza dowoddw na skuteczno$¢ resekcji chirurgicznej w zlokalizowanej postaci choroby.

Materiat i metody: Przeprowadzono przeglad systematyczny pi$miennictwa angielskojezycznego oraz baz danych (Medline,
Pubmed, Cochrane i Zzrédet dodatkowych) w poszukiwaniu artykutéw dotyczacych leczenia zlokalizowanej postaci choroby
Castlemana. Kazdy artykut oceniony byt przez dwéch autoréw przy uzyciu ustrukturyzowanego narzedzia oceny, a nastepnie
skategoryzowany zgodnie z sitg dowodu.

Whyniki: Zgodnie z kryteriami wiaczenia, do badania zakwalifikowano 14 badan. Nie znaleziono prospektywnych, randomizowa-
nych badan z grupa kontrolng. W jednej metaanalizie, obejmujacej 278 chorych na UCD, stwierdzono, ze resekcja chirurgiczna jest
bezpieczna i powinna by¢ traktowana jako ,ztoty standard” w leczeniu. Wnioski zawarte w siedmiu badaniach retrospektywnych
potwierdzaty ten punkt widzenia. Radioterapia (RT) byla stosowana w sze$ciu badaniach, z réznym efektem.

Whioski: W leczeniu choroby Castlemana zlokalizowanej w klatce piersiowej resekcja chirurgiczna wydaje sie metoda o naj-
wyzszej skuteczno$ci. Ponadto, pozytywna odpowiedz kliniczng mozna w niektérych przypadkach osiagnaé przy zastosowaniu
radioterapii.

Stowa kluczowe: choroba Castlemana, uogdlnione powigkszenie weztéw chtonnych, $rodpiersie, wyniki leczenia

Wstep

Choroba Castlemana (CD, Castleman’s dise-
ase) jest rzadka, nieklonalng chorobg limfopro-
liferacyjna o nieznanej etiologii. Po raz pierwszy
zdefiniowano ja jako samodzielna jednostke
patologiczna w 1954 roku, a w 1956 roku doktad-
nie opisat jg doktor Benjamin Castleman [1, 2].

Polega na tagodnym rozroscie nowotworowym
linii limfocytéw, ktérych namnazanie prowadzi
do znacznego powiekszenia wezt6w chtonnych.
Schorzenie jest takze okreslane r6znymi synoni-
mami, jak na przyktad olbrzymi przerost wezléw
chlonnych, hamartoma wezlé6w chtonnych, chio-
niak tagodny olbrzymi czy dobrotliwy rozrost
wezléw chlonnych srédpiersia. Opisano trzy
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podstawowe podtypy histopatologiczne choroby:
naczyniowo-szklisty (HV, hyaline vascular) (ok.
70-90% przypadkéw), plazmatyczno-komérkowy
(PC, plasma cell) i mieszany (MV, mixed variant)
[3, 4]. Klinicznie, wszystkie postaci patologicz-
ne przyjmuja forme powiekszonych weztéw
chtonnych z mozliwymi objawami uogélnionymi.
Istniejg dwie r6zne jednostki kliniczne: typ zlo-
kalizowany (UCD, unicentric CD), ktéry dotyczy
jednego wezta chtonnego, oraz typ wieloognisko-
wy (MCD, multicentric CD), charakteryzujacy sie
uog6lnionym powiekszeniem weztéw chlonnych,
objawami og6lnymi, powigkszeniem narzadéw
wewnetrznych oraz bardziej agresywnym prze-
biegiem klinicznym, z mozliwoscig przejscia
w postaé ztosliwg [5-7]. Rozréznienie miedzy
tymi dwiema postaciami jest istotne zaréwno
ze wzgledu na rokowanie, jak i wybér leczenia.
Posta¢ zlokalizowana CD najczeSciej wystepuje
w §rédpiersiu, rzadziej pojawia sie w innych
lokalizacjach niz klatka piersiowa, takich jak na
przyktad szyja, d6t pachowy, jama brzuszna czy
miednica. Posta¢ zlokalizowana jest czesto bezob-
jawowa, ale sporadycznie wystepuja objawy zwia-
zane z miejscowym naciskiem wywolanym przez
guz, na przyklad kaszel, b6l w klatce piersiowej
i duszno$é. Mimo ze przyczyna CD nie jest zna-
na, sformutowano kilka teorii przedstawiajacych
cechy patologiczne oraz kliniczne. Zasugerowano
takze kilka zwigzanych z nig proceséw immu-
nopatologicznych [8-10]. Choroba Castlemana
powinna by¢ rozpoznana tylko wtedy, gdy inne,
bardziej powszechne przyczyny powiekszenia
wezléw chlonnych, zostaly uwzglednione i wy-
kluczone. Nie jest znane leczenie swoiste dla
choroby Castlemana. Istnieja jednak doniesie-
nia o grupie pacjentéw, u ktérych sam zabieg
chirurgiczny doprowadzil do catkowitego wyle-
czenia. Leczenie chirurgiczne moze obejmowac
zaréwno standardowa torakotomie, jak i operacje
wideotorakoskopowsq (VATS, video-assisted tho-
racoscopic surgery). Gléwnym celem pracy jest
przedstawienie krytycznej analizy piémiennictwa
w odpowiedzi na pytanie, czy w chorobie Castle-
mana zlokalizowanej w klatce piersiowej resekcja
chirurgiczna jest zabiegiem wystarczajagcym do
wyleczenia i uzyskania dtugotrwatego pozytyw-
nego wyniku terapii.

Materiat i metody

Przeglad systematyczny zostal zgodnie prze-
prowadzony z zaleceniami Preferred Reporting
Items for Systematic Reviews and Meta-Analyses
(PRISMA). Obejmuje artykuly w jezyku angiel-

skim odnoszace sie do pacjentéw w kazdym wie-
ku, kazdej plci i rasy, u ktérych wystapilta zlokali-
zowana postaé choroby Castlemana. Wykluczono
badania dotyczace wieloogniskowej postaci cho-
roby, opisy przypadkéw, listy do wydawcy i opi-
nie ekspertéw, niezawierajgce oceny krytyczne;j.
Przy wyborze prac nie zastosowano ograniczenia
odno$nie do wielkosci badanej grupy.

Ostatnie przeszukiwanie bibliografii miato
miejsce 16 stycznia 2018 roku i obejmowato na-
stepujace elektroniczne bazy danych: Medline
(PubMed), baze danych przegladéw systematycz-
nych Cochrane oraz bazy danych literatury ,,sza-
rej”. Zastosowano nastepujace hasla (w jezyku an-
gielskim), wraz z operatorami logicznymi (AND,
OR, NOT): olbrzymi przerost weztéw chlonnych,
choroba Castlemana, jednoosrodkowa (unicen-
tric), zlokalizowana (localized), jednoogniskowa
(unifocal), leczenie (treatment, management),
wieloogniskowa.

Medline/PubMed

Uzyto frazy ,olbrzymi przerost weztéw
chtonnych” oraz ,choroba Castlemana” z listy
Medical Subject Headings (MeSH) i polaczono je
operatorem logicznym ,,OR” z wyrazem ,Castle-
man”. Hasto , Castleman” zostalo zastosowane do
przegladu ostatnio opublikowanych artykuléw,
ktére nie znalazly sie jeszcze na liScie MeSH.
Powyzsza fraza zostata polaczona operatorem
logicznym ,,AND” z wyrazeniem ,jednoogniskowy
OR jednoosrodkowy OR zlokalizowany”. Aby za-
wezi¢ wyszukiwanie, polaczono ja z operatorem
logicznym ,,AND” i terminem MeSH ,,lecznictwo”.

Ostatecznie uzyskano nastepujaca fraze do
wyszukania:

(jednoosrodkowy OR jednoogniskowy OR zlo-
kalizowany) AND [(,,choroba Castlemana” [MeSH])
OR Castleman)] AND (,lecznictwo” [MeSH]).

Baza danych Cochrane

Wyszukiwanie prowadzono przy uzyciu fraz
,choroba Castlemana” oraz ,,olbrzymi przerost
wezlé6w chlonnych”, co dalo wynik w postaci
jednego opisu przypadku.

Literatura ,,szara”

Dodatkowo, przeszukali$émy bazy danych do-
tyczace literatury ,,szarej”: bazy danych Healthca-
re Management Information Consortium (HMIC),
OpenSIGLE, National Technical Information Servi-
ce (NTIS). Uzyto hasla ,,choroba Castlemana”, nie
stosujgc ograniczen co do typu badania.

Dwoch niezaleznych autoréow (AS, SM) zasto-
sowalo protokét wyszukiwania, a wszystkie réz-
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nice zdan zostaly rozwigzane poprzez akceptacje
opinii trzeciego autora (NP). Po zidentyfikowaniu
wszystkich badan podczas poczatkowego wyszu-
kiwania, zaréwno bibliografie prac, jak i tres¢
artykuléw zostaly ocenione zgodnie z zasadami
taticuchowego doboru préby (snowball proce-
dure). W zadnym z etapéw projektu nie wyste-
powal bezposredni kontakt z pacjentami. Kontak-
towano sie natomiast z autorami poszczegélnych
artykutéw, gdy brakowato danych na temat zasto-
sowanego leczenia. Analizowane dane z kazdego
wlaczonego do badania artykutu zostaly zapisane
w arkuszu kalkulacyjnym Excel, aby utatwié¢ ich
poréwnanie.

Whyniki i oméwienie

Poczatkowy przeglad pi$miennictwa do-
starczyl 359 artykuléw, ktére potencjalnie byty
zwigzane z tematem badania. Po usunieciu prac
powtarzajgcych sie, zastosowaniu kryteriéw
wlaczenia/wykluczenia oraz przejrzeniu tytutow
i streszczen artykuléw, do oceny pelnotekstowej
zakwalifikowano 23 artykuly. W sumie wybra-
no 14 badan, ktére spelnialy ustalone kryteria,
a takze przedstawialy optymalna jakos¢ dowodu.
Kazda publikacja byla recenzowana przez co
najmniej dwéch autoréw. Wyniki oceny zostaly
przedstawione w tabeli 1. Nie zidentyfikowano
prospektywnych, randomizowanych badan z gru-
pa kontrolng. Jedna metaanaliza dotyczaca 278
chorych na UCD zawierala konkluzje, Ze resekcja
chirurgiczna jest bezpieczna i powinna zostaé
uznana za ,zloty standard” leczenia. Wnioski
zawarte w siedmiu badaniach retrospektywnych
popieraly ten punkt widzenia. Radioterapia (RT,
radiotherapy) byta stosowana w szeéciu badaniach,
przynoszac rézne wyniki. Na rycinie 1 przedsta-
wiono przebieg procesu doboru artykutéw.

W latach 1954-2009 Talat i wsp. [11] do-
konali przegladu systematycznego oraz meta-
analizy 239 artykuléw, obejmujacych w sumie
404 chorych na chorobe Castlemana. Sposrod
278 pacjentéw chorujgcych na UCD, u 249 os6b
wykonano zabieg chirurgiczny, u 13 pacjentéw
resekcje chirurgiczng z leczeniem immunosu-
presyjnym, za$ 16 chorych otrzymato jedynie
leczenie immunosupresyjne. W ciggu 10-letniego
okresu obserwacji odnotowano 13 przypadkéw
zgonu z powodu choroby. Autorzy stwierdzili,
ze zastosowanie resekcji chirurgicznej jest bez-
pieczne i powinno by¢ uznane za ,,zloty standard”
w leczeniu chorych na UCD.

W latach 1999-2008 Ye i wsp. [12] prze-
prowadzili badanie retrospektywne obejmujace

52 pacjentéw z chorobg Castlemana. U 48 oséb
wystepowala posta¢ UCD, a w 22 przypadkach
zmiana znajdowata sie w érédpiersiu. U wszyst-
kich 48 chorych przeprowadzono totalng resekcje
chirurgiczng zmiany, co prowadzito do ustgpie-
nia objaw6éw choroby, bez nawrotu w okresie
obserwacji (22-115 miesiecy). Autorzy uznali,
ze terapig standardowg w UCD jest resekcja chi-
rurgiczna, ktéra przynosita zamierzony skutek po
catkowitym usunieciu zmiany.

Luo i wsp. [13] w analizie retrospektywnej,
dotyczacej 48 chorych na chorobeg Castlemana,
hospitalizowanych miedzy 1992 a 2012 rokiem,
przeanalizowali 16 przypadkéw UCD. W tym
badaniu, u wszystkich pacjentéw wynik TK byt
nieprawidlowy: u 100% badanych uwidocznio-
no powigkszone wezty chtonne wnekowe lub
§rédpiersiowe, zmiany §r6dmiazszowe pluc
(43,75%), plyn w jamie oplucnowej (40,6%), guz
srédpiersia (6,25%) lub wneki ptuca (3,12%),
a takze zarostowe zapalenie oskrzelikéw (3,12%).
U wszystkich chorych na UCD przeprowadzono
torakotomie (w jednym przypadku najpierw
wykonano zabieg VATS, z nastepowg konwersjg
do torakotomii), uzyskujac doskonalty wskaznik
przezycia. Zaden z pacjentéw nie byt poddany
chemoterapii. Resekcja chirurgiczna stanowita
preferowang metode leczenia w przypadku guzéw
zwigzanych z UCD w obrebie klatki piersiowe;j.

Takze w przypadku innych pigciu niewiel-
kich badan retrospektywnych chirurgiczna resek-
cja guza wydawala sie idealnym podejsciem tera-
peutycznym w leczeniu UCD [14-18]. W sumie
przeanalizowano 55 pacjentéw z UCD, z ktérych
wszyscy byli leczeni chirurgicznie (torakotomia
lub VATS). Ko i wsp. [15] zauwazyli, ze catkowite
wycigcie zmiany podczas torakotomii lub VATS
moze przynie$¢ réwnie satysfakcjonujacy wynik
bez nawrotu choroby podczas okresu obserwa-
cyjnego (zakres: 1-16 lat, srednia: 6,5 roku).
Zaréwno Zhou i wsp. [17], jak i Kim i wsp. [18]
udokumentowali dwa przypadki nawrotu choroby
po zabiegu chirurgicznym. Dlatego autorzy obu
badan zalecajg uwazng obserwacje po przepro-
wadzonym leczeniu.

W pigciu badaniach retrospektywnych [19-23]
i jednej serii przypadkéw zawierajacej przeglad
piSmiennictwa [24] oceniono skutecznosé radio-
terapii w leczeniu UCD. W trzech artykutach [19-
21] wykazano, ze radioterapia moze by¢ metoda
leczenia chorych, u ktérych resekcja chirurgiczna
jest niemozliwa. W wyniku leczenia wielkosé¢
guza znacznie sig zmniejszyta. Keller i wsp. [22]
przeprowadzili badanie retrospektywne obej-
mujgce 81 oséb chorych na chorobe Castlemana
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Tabela 1. Charakterystyka wszystkich analizowanych badan

Autor, data i kraj,  Grupa pacjentow Przedmiot Kluczowe wyniki Komentarz
charakter badania oceny

(poziom jakosci

dowodow)

Talat i wsp. (2012)  Przeglad syste- Sposob leczenia U 262 z 278 chorych z UCD (94,2%) prze- U chorych z UCD resekcja
Annals of Surgery,  matyczny 239 i wyniki prowadzono lecznicza resekcje chirurgiczna, chirurgiczna moze by¢ uzna-

W. Brytania [ 11]
Przeglad i meta-
analiza kohorto-
wych badan retro-
spektywnych

Ye i wsp.

(2009), Med Oncol,
Chiny [12]
Kohortowe badanie
retrospektywne

Luo i wsp.

(2015) BMC Pul-
monary Medicine,
Chiny

[13]
Retrospektywne
badanie kohortowe

Chen i wsp.
(2007) ANZ
Journal of Surgery,
Tajwan [14]
Jednoos$rodkowe
badanie retrospek-
tywne

Ko i wsp.

(2003), Ann Thorac
Surg, Tajwan [15]
Badanie retrospek-
tywne, 3 osrodki

artykutéw nt. cho-
roby Castlemana
z okresu 1954 do
2009 roku

n = 404 (UCD, n
=278, MCD, n =
126)

Okres: 1999-2008
w jednej instytucji
n = 52 chorych
(48 zUCD)

i 4zMCD)

Okres badania:
1992-2012

n =48 (16 UCD,
32 MCD)

Okres obserwacii:
1994-2003

n = 20 (19-UCD,
1-MCD)

Okres obserwacii:
1980-2002

n: 8 (wszyscy
zUCD)

Skuteczno$é
kliniczna lecze-
nia i koncowe
wyniki

Cechy kliniczne
i leczenie choro-
by Castlemana
zlokalizowanej
w klatce pier-
siowej

Przezycie i na-
wroty po resek-
cji chirurgicznej
u chorych

z powierzchow-
ng i gleboka
chorobg Castle-
mana

Whyniki leczenia
chirurgicznego
(otwarta torako-
tomia, VATS)

u pozostatych diagnostyczna biopsje chirur-
giczng
Techniki endoskopowe stosowano u 5 z 68
pacjentéw (7,3%) z chorobg ograniczong do
klatki piersiowej i u 3 z 93 pacjentéw (3,2%)
z chorobg zlokalizowana w jamie brzusznej
Leczenie chorych z UCD:
o resekcja chirurgiczna/diagnostyczna
262/16 (94.2%)
o resekcja radykalna (tak/nie 249/29)
o resekcja chirurgiczna + immunosupresja
(tak/nie 13/265)
o tylko immunosupresja (tak/nie 16/262)
e Zgon z powodu choroby w okresie
do 10 lat (tak/nie 13/265)

22 z 48 pacjentéw ze zmianami UCD (46%)
zlokalizowanymi w $rddpiersiu

Wszyscy pacjenci (48) z cechami UCD byli
poddani catkowitej resekcji chirurgicznej
Zaden chory nie byt leczony chemioterapig lub
radioterapig po resekcji chirurgicznej

Nie odnotowano nawrotéw po catkowitej re-
sekcji w okresie 22—115 miesiecy obserwacii

U wszystkich chorych stwierdzono nieprawi-
dtowosci w badaniu TK, w tym limfadenopa-
tie wnekowa lub $rédpiersia (100%), zmiany
$rédmigzszowe (43,75%), wysiek optucnowy
(40,6%), mase patologiczng w $rédpiersiu
(6,25%) lub wnece (3,12%) i zarostowe zapa-
lenie oskrzelikdw (3,12%)

U wszystkich chorych z UCD wykonano dia-
gnostyczna lub lecznicza resekcje chirurgiczng
Otwarta torakoskopia 16/100%, VATS
1/16,67% (u 1 pacjenta z UCD wykonano naj-
pierw VATS, nastepnie otwartg torakoskopig)
Zaden z chorych nie byt leczony
chemioterapia, wszyscy chorzy przezyli

11 chorych z powierzchowng chorobg Castle-
mana i 9 ze zmianami gtebokimi

5 z 9 zmian gtebokich zlokalizowanych

w $rodpiersiu

Whyniki leczenia chirurgicznego byty dosko-
nate

Nie odnotowano nawrotéw (bez cech choroby
w okresie 56 miesiecy po leczeniu)

Otwarta torakotomia u 6 chorych
VATS u 2 chorych

Bez nawrotdw w okresie obserwacji
(1-16 lat; $rednio, 6,5 roku)

na za metode bezpieczna,
| powinna by¢ uwazana za
LZtoty standard” terapeu-

tyczny

Resekcja klinowa moze by¢
pierwszym etapem leczenia,
ale gdy rozpoznanie UCD
zostanie ustalone, nalezy
wykona¢ catkowitg resekcje
zmiany i sasiadujacych
weztéw chtonnych

Standardowa terapig UCD
jest resekcja chirurgiczna,
ktéra zapewnia catkowite
wyleczenie w przypadku,
gdy jest catkowita i en-bloc
U wszystkich 48 chorych
wykonano catkowitg resek-
cje, wszyscy chorzy przezyli,
z doskonatym rokowaniem
odlegtym

Standardowym leczeniem
UCD jest resekcja chirur-
giczna

Catkowita resekcja UCD oka-
zata sig skuteczna u wszyst-
kich pacjentéw

Radykalne wyciecie zmiany
w wyniku otwartej torakoto-
mii lub VATS daje podobne,
dobre wyniki odlegte
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Tabela 1 cd. Charakterystyka wszystkich analizowanych badan

Autor, data i kraj,  Grupa pacjentéw Przedmiot Kluczowe wyniki Komentarz
charakter badania oceny

(poziom jakosci

dowodow)

Mohanna i wsp. Okres obserwaciji: ~ Charakterystyka Catkowita resekcja chirurgiczna Zalecanym leczeniem miej-
(2006), European 1985-2003 choroby Castle-  Bez nawrotu scowej postaci jest catkowi-
Journal of Internal i 1985-2001 mana i wyniki ta resekcja chirurgiczna
Medicine, Peru [16] n = 10(9zUCD leczenia

Badanie retro- i1zMCD)

spektywne, dwa

szpitale

Zhou i wsp. Okres obserwaciji:  Ocena cech Pierwotnym leczeniem postaci UCD byta cal-  UCD wystepuje najczesciej
(2012), The Jour-  2003-2008 klinicznych, dia-  kowita resekcja w postaci hyalinowej, cal-
nal of International n = 10(8zUCD gnostyki i wy- W czasie publikacji (czerwiec 2011), wszy- kowita resekcja chirurgiczna
Medical Research, i2zMCD) nikdw leczenia  scy pacjenci (n = 10) zyli: u 9 bez nawrotu guza pozwala na uzyskanie
Chiny [17] chirurgicznego  lub zaostrzenia, u jednego objawy choroby catkowitego wyleczenia
Jednoos$rodkowe Castlemana u wigkszosci chorych

badanie retrospek-
tywne

Kim i wsp.

(1995), Ann Thorac
Surg, Korea Potu-
dniowa [18]
Jednoos$rodkowe
badanie retrospek-
tywne

Bowne i wsp.
(1999) Cancer,
USA[19]
Jednoos$rodkowe
badanie retrospek-
tywne

Chronowski i wsp.
(2001) Cancer,
USA [20]
Jednoos$rodkowe
badanie retrospek-
tywne

Uysal i wsp.
(2015), Journal of
Cancer Research
and Therapeutics,
Turcja [21]
Retrospektywne
badanie jedno-
o$rodkowe

Okres obserwacji:
1981-1992
n=17

Okres obserwacii:
1986-1997

n =16 (13 UCD,
3 MCD)

Okres obserwacii:
1988-1999
n=21(12zUCD
i9zMCD)

Okres obserwacii:
1980-2012
n=11(7zUCD
i 4z MCD)

Ocena cech
klinicznych,
rozpoznanie i
wyniki leczenia
chirurgicznego

Analiza cha-
rakterystyki
klinicznej, lecze-
nia i efektéw
odlegtych

Analiza efek-
téw leczenia
chirurgicznego
i radioterapii

Analiza efektow
leczenia chirur-
gicznego

i radioterapii

Zmiany o rdznej lokalizacji: wneka (4 przypad-
ki), tylne $rodpiersie (1 przypadek), szczelina
miedzyptatowa (1 przypadek) i przestrzen
migdzyzebrowa (1 przypadek)

Resekcja chirurgiczna drogg konwencjonalnej
torakotomii

U 1 pacjenta stwierdzono nawrdt choroby

9 lat po resekcji

10 chorych (77%) z UCD leczonych chirurgicz-
nie — catkowita resekcja

3 chorych (23%) z nieresekcyjng postacig
UCD leczono czesciowa resekcja, radiotera-
pia, lub nie leczono (tylko obserwacja)

Z 10 chorych leczonych chirurgicznie (defini-
tywna resekcja), wszyscy byli wolni od obja-
wow i bez nawrotu w odlegtej ocenie

Dwéch chorych poddanych czesciowej re-
sekcji i obserwowanych bez leczenia byfo bez
objawéw, bez cech progresji w ocenie odpo-
wiednio po 12 i 76 miesigcach

U chorych, u ktérych stosowano radioterapie
obserwowano minimalne zmniejszenie roz-
miaréw guza i nie obserwowano objawéw

Czterech chorych z postacia ograniczong
leczonych tylko radioterapia: 2 pozostato przy
zyciu bez objawéw, 2 zmarto z przyczyn nie-
zwigzanych z chorobg Castlemana i nie wy-
kazywali cech aktywnej choroby w ostatniej
ocenie klinicznej

0$miu chorych z chorobg ograniczong leczo-
nych chirurgicznie (cze$ciowa lub catkowita
resekcja), wszyscy zyli i nie zgtaszali obja-
wow w ocenie prospektywnej

Sredni czas obserwacji: 51 miesigcy (media-
na, 40 miesigcy)

6 chorych z postacia ograniczong poddanych
catkowitej resekcji

1 pacjent z postacia ograniczong poddany
resekcji diagnostycznej

Zaleca sig resekcje chirur-
giczna i Sciste monitorowa-
nie po zabiegu

Rekomenduije sie resekcje
chirurgiczna u chorych
zUCD

Chirurgiczna resekcja ogra-
niczonej zmiany zbudowanej
z mas hyalinowo- naczynio-
wych oraz z mas hyalinowo-
naczyniowych z domieszkg
komérek plazmatycznych
prowadzi do wyleczenia
Czesciowa resekcja, radiote-
rapia lub sama obserwacja
moze pozwoli¢ na uniknigcie
nadmiernie agresywnego
postepowania

Leczenie chirurgiczne pro-
wadzito do doskonatych wy-
nikéw u chorych z chorobg
ograniczong; radioterapia
moze by¢ skuteczng metoda
u chorych nie kwalifikuja-
cych sie do leczenia chirur-
gicznego lub u tych, u kté-
rych wykonano czg$ciowa
resekcje

Radioterapia jest skuteczng
opcja leczenia u chorych

z nawrotami i jako jedyna
metoda w nieresekcyjnych
postaciach choroby Castle-
mana
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Tabela 1 cd. Charakterystyka wszystkich analizowanych badai

Autor, data i kraj,  Grupa pacjentow Przedmiot Kluczowe wyniki Komentarz
charakter badania oceny
(poziom jakosci
dowodow)
Keller i wsp. n=281(u74 Charakterystyka Typ hyalinowo-naczyniowy: Catkowita resekcja jest le-
(1972), Cancer, zmiany hyalino- kliniczna i le- o catkowita resekcja chirurgiczna prowadzita  czeniem z wyboru u chorych
USA [22] wo-naczyniowe czenie postaci do catkowitego wyleczenia u wszystkich z olbrzymim przerostem
Badanie retrospek- i u 7 zmiany hyalinowo- pacjentéw weztéw chtonnych.
tywne plazmatyczno-ko-  -naczyniowej o radioterapig zastosowano u 4 chorych Jezeli catkowita resekcja
mérkowe) i plazmatyczno- (u wszystkich nie uzyskano catkowitej nie jest mozliwa, mozna wy-
-komdrkowej remisji i przetrwaty guz leczony byt resekcjg  kona¢ cze$ciowa resekcie,
z olbrzymim chirurgiczna) poniewaz wznowy po takim

Neuhof i wsp.
(2006), Acta On-
cologica, Niemcy
(23]
Jednoos$rodkowe
badanie retrospek-
tywne

Parez i wsp.
(1999), Eur J Pe-
diatr, Canada [24]
Przeglad pismien-
nictwa i seria przy-
padkéw

Okres badania:
1991-2005

n =5 (wszyscy
zUCD)

Okres obserwacii:
1954-1998

n: 83 (72zUCD

i 11z MCD)

przerostem we-
ztéw chtonnych

Analiza odpo-
wiedzi na lecze-
nie i koncowych
efektéw lecze-
nia chorych

z UCD leczonych
radioterapig
(sama lub
uzupetniajaca
leczenie chirur-
giczne)

Ocena cech
klinicznych

i efektow lecze-
nia pacjentow
pediatrycznych

Typ plazmatyczno-komérkowy:
o catkowita resekcja chirurgiczna prowadzita
do wyleczenia u wszystkich pacjentéw

Dwéch chorych leczonych chirurgicznie (cze-
$ciowa resekcja) i radioterapig pooperacyjng
nie wykazato progresji w okresie oceny po
leczeniu: 1 chory z catkowitg remisja, 1 chory
z cze$ciowa remisjg

Sposrdéd 3 chorych leczonych tylko radiote-
rapia, 2 bez progresji choroby i 1 z cigzkimi
ostrymi i pdznymi objawami toksycznymi (za-
palenie skéry, paranowotworowa pecherzyca
zwykta, zwezenie przetyku, lewego oskrzela

i tchawicy).

33% przypadkow zlokalizowanych w klatce
piersiowej ($rédpiersie: 16, wneki: 7, ptuca:
1) Catkowite wycigcie masy guza we wszyst-
kich przypadkach zmiany o charakterze
miejscowym, z wyjatkiem 2 przypadkéw

z uzyciem radioterapii

U 2 dodatkowych pacjentéw obserwowano
spontaniczna regresje

Catkowite i trwate wyzdrowienie nastapito
w przypadkach catkowitej resekcji. Leczenie
2 przypadkéw radioterapig réwniez doprowa-
dzito do catkowitego wyzdrowienia

leczeniu nie wystepuja.
Radioterapia prowadzi do
niewielkiego zmniejszenia
masy

Wynik badania wykazat,

ze ograniczona choroba
Castlemana moze by¢ sku-
tecznie leczona za pomoca
radioterapii

W celu wykrycia mozliwych
powikian, jak pecherzyca
zwykfa lub zwezenie przety-
ku lub tchawicy konieczna
jest jednak uwazna dalsza
obserwacja

Catkowite wyzdrowienie ob-
serwowano w przypadkach
catkowitej resekcji zmiany
miejscowej lub zastosowa-
nia miejscowej radioterapii

UCD (unicentric Castleman’s disease) — postac ograniczona; MCD (multifocal Castleman’s disease) — posta¢ wieloogniskowa

(74 badanych z postaciag naczyniowo-szklistg
i 7 z plazmatyczno-komérkows). U czterech pa-
cjentéw z postacia naczyniowo-szklista poczat-
kowo zastosowano radioterapie, nie uzyskujac
wyleczenia, a ostatecznie guz zostal wyciety.
Catkowite usuniecie chirurgiczne zmiany byto
skuteczne w przypadku pozostalych badanych
z postacig naczyniowo-szklista, a takze u os6b ze
zmianami plazmatyczno-komérkowymi. Autorzy
wnioskowali, Ze u pacjentéw, u ktérych resekcja
chirurgiczna jest niemozliwa, radioterapia skut-
kuje zmniejszeniem guza i ustgpieniem objawdow.
Neuhof i wsp. [23] przedstawili wyniki leczenia
grupy 5 chorych na UCD, u ktérych zastosowano
albo resekcje (czeéciowe wycigcie), a nastepnie
radioterapie albo samg RT. U pacjent6éw, u ktérych
zastosowano dwa rodzaje terapii, podczas okresu

obserwacyjnego nie odnotowano nawrotu choro-
by. Sposréd 3 oséb leczonych tylko radioterapia,
u dwdéch nie zaobserwowano postepu choroby
po RT, u jednej natomiast wystapily powazne
ostre powiktania (zapalenie skéry, pecherzyca
paraneoplastyczna zwykla, zwezenie przetyku,
lewego oskrzela i tchawicy). Z tego powodu auto-
rzy doszli do wniosku, ze RT moze by¢ skuteczna
w leczeniu UCD, lecz ze wzgledu na mozliwo$é
wystapienia powiklan, konieczna jest wéwczas
uwazna obserwacja. Parez i wsp. [24] opisali 83
dzieci chorych na chorobe Castlemana (72 na
UCD i 11 na MCD), prezentujac ich objawy kli-
niczne i wyniki leczenia. Zmiana zostata catko-
wicie usunieta u 70 oséb chorych na UCD. Dwoje
dzieci chorych na UCD przeszio radioterapie.
Autorzy doszli do wniosku, ze caltkowite wyle-
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Rycina 1. Schemat obrazujacy proces selekcji artykutow

czenie jest albo skutkiem resekcji chirurgiczne;j
albo miejscowej radioterapii.

Oceniany przeglad systematyczny/metaanali-
za sugeruje, ze resekcja chirurgiczna bez dalszego
multimodalnego podejscia jest ,,zlotym standar-
dem” w leczeniu zlokalizowanej postaci choroby
Castlemana. Istniejg jednak ograniczenia dotycza-
ce umiejscowienia zmiany (np. okolice otrzew-
nej). W takich przypadkach decyzja o operacji
i kwestie techniczne nalezg do operatora. Zabieg
chirurgiczny przynosi lepsze wyniki, gdy zmiana
znajduje sig w innych miejscach niz otrzewna.
Zgodnie z przeprowadzong przez autoréw analizg
wynikéw, jedynym istotnym predyktorem zgonu
jest sytuacja, gdy nie usunigto wezla chtonnego,
ktéry zostal zajety przez chorobe jako pierwszy.
Ponadto autorzy podkreslaja, Ze resekcja z margi-
nesem tkanki niezajetej przez chorobe zmniejsza
wskaznik nawrotu schorzenia.

U chorych na UCD, ktérzy przeszli zabieg
chirurgiczny, obserwowano zaréwno znacznie
wyzszy ogblny wskaznik przezycia (95,3%), 3-let-

ni okres przezycia bez nawrotu choroby (89,7%),
jak i 5-letni okres przezycia bez nawrotu choroby
(81,2%). Z kolei u pacjentéw nieleczonych chi-
rurgicznie, odnotowano wskaznik $miertelnosci
na poziomie 17,6% [11]. Wéréd alternatywnych
metod leczenia UCD, jedynie radioterapia uzyska-
la pozytywna ocene. Moze ona skutkowaé pozy-
tywna odpowiedzig kliniczng oraz wyleczeniem
u pacjentéw, u ktérych zabieg chirurgiczny jest
niemozliwy lub u ktérych wykonano niepelna
resekcje zmiany. Odnotowano jednak mozliwe
powiklania i wysoki wskaznik nawrotu choroby
[19-24].

Autorzy pracy starali sig zminimalizowa¢
wplyw czynnikéw zwigzanych z rodzajem pu-
blikacji, sposobem cytowania, pochodzeniem
grupy badanej, sposobem raportowania wynikéw
poprzez zastosowanie niezaleznego przegladu
systematycznego opartego na gléwnych bazach
naukowych wedlug tego samego okreélonego
protokotu. Jednak gléwnym ograniczeniem ni-
niejszego przegladu jest retrospektywny charakter
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analizowanych badan. Zaledwie w kilku opisach
przypadkow i niewielkich badaniach retrospek-
tywnych opisano charakterystyke pacjentéw
i strategie terapeutyczne zastosowane u chorych
na UCD. Biorac pod uwage rzadkie wystepowanie
tej choroby, zaprojektowanie badania prospek-
tywnego jest problematyczne. Zauwazong przez
nas luke w badaniach z udokumentowanymi
dowodami mo6glby wypetnié¢ internetowy rejestr
zawierajacy przypadki odnotowane w innych
instytucjach. Kolejnym ograniczeniem przegladu
jest to, ze zostaly do niego wlaczone tylko prace
anglojezyczne, co takze moglto mie¢ wplyw na
ostateczny wynik.

Whioski

Biorac pod uwage dostepne dane dotyczace
leczenia zlokalizowanej postaci choroby Castle-
mana, resekcja chirurgiczna wydaje sie najsku-
teczniejsza metoda leczenia zlokalizowanych
zmian narzgdowych. W przypadku gdy zabieg
chirurgiczny jest niemozliwy, mozna zastosowac
radioterapie, zaleca sie jednak wéwczas ostrozng
oceng okolozabiegowa, gdyz istnieje mozliwosé
powiklan i nawrotu choroby. Przyszle badania
powinny sig skupi¢ na dziataniach mniej inwa-
zyjnych, wlaczajac terapig molekularng z zasto-
sowaniem metod celowanych, ktére mogtyby
wybiérczo leczy¢ zmiany spowodowane chorobg
Castlemana.
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