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ALPS: autoimmunes lymphoproliferatives Syndrom

CVID: variables Immundefektsyndrom

HLH: hämophagozytische Lymphohistiozytose

PTLD: Posttransplant lymphoproliferative Erkrankung

SLE: systemischer Lupus erythematodes

WAS: Wiskott-Aldrich-Syndrom



Case records of the Massachusetts General Hospital: Case No. 40231 
B CASTLEMAN, V W TOWNE 

1954: Erstbeschreibungdurch Benjamin Castleman

„Eine eigenartige Form der Lymphknotenvergrößerung“

Morbus Castleman (Castleman-Krankheit) ist eine heterogene Gruppe von 

Tumoren der Lymphknoten, die auch als angiofollikuläre Lymphknoten-

Hyperplasie oder Riesenlymphknoten-Hyperplasie bezeichnet werden.



Häufigkeit des M. Castleman

Vermutlich wird ein beträchtlicher Teil der Castleman-
Erkrankungen nie korrekt diagnostiziert!

Medianes Alter: 50 Jahre (2-80 Jahre), zu 58% sind Männer betroffen. 



CDCN



Formen des M. Castleman



Unterschiede zwischen unizentrischem und multizentrischem MCD



Prognose



Pathogenese des multizentrischen M. Castleman: Interleukin 6!



Differentialdiagnosen des M. Castleman



Differentialdiagnosen des M. Castleman



Für die Diagnose des M. Castleman ist die aktive Zusammenarbeit 

zwischen Hämato-Onkologen und Pathologen essentiell!

Diagnose! Fajgenbaum DC et al. Blood 2017; 129(12): 1646–1657



Hypervaskuläre Morphologie 



Hypervaskuläre Morphologie mit „Lollipops“ 



Plasmazelluläre Morphologie 



Vorgehen bei V.a. M. Castleman

Fajgenbaum DC, et al. Blood. 2017;129(12):1646-1657; van Rhee F, et al. Blood. 2018:132(20):2115-2124.



International, evidence-based consensus

diagnostic criteria for HHV-8-negative/idiopathic

multicentric Castleman disease
Fajgenbaum DC, et al. Blood. 2017;129(12):1646-1657



Beurteilung des Schweregrades des iMCD

van Rhee F, et al. Blood. 2018:132(20):2115-2124. 



Notwendigkeit einer stationären Behandlung des iMCD



Zusammenhang zwischen iMCD und weiteren Erkrankungen



Therapie des HIV-assoziierten MCD 

Pria AD et al, Blood 2017 

Therapie: 4 x Rituximab 375mg/m2/Woche

bei ECOG > 2 oder Endorganschäden: zusätzlich Etoposid 100mg/m2/Woche



Therapie des idiopathischen MCD

Van Rhee at al, Lancet Oncol 2014 

Siltuximab for multicentric Castleman's disease: a 

randomised, double-blind, placebo-controlled trial

Siltuximab 11mg/kg i.v. alle drei Wochen

oder

Placebo alle drei Wochen

Therapieansprechen (CR oder PR):

Siltuximab: 34%

Placebo: 0%

Patienten, die ansprechen, waren im 

median 5,5 Jahre unter Therapie und 

erhielten im Median 86 (61-112) 

Applikationen.



Van Rhee at al, Lancet Oncol 2014 

Siltuximab-Toxizitäten Grad III/IV ≥ 5%:

Fatigue (9%), Nachtschweiß (8%)

EMA-Zulassung von Siltuximab (Sylvant) 2014 erfolgt!



Langzeitdaten zu Siltuximab

Van Rhee at al, Lancet Haematol 7, 2020 



Therapiemanagement des idiopathischen MCD



Therapieoptionen des MCD

Dispenzieri A, Fajgenbaum DC, Blood 2020, 135: 1353-1365 

iMCD-NOS and iMCD-TAFRO POEMS-associated MCD HHV8-MCD

First-line therapy

• Siltuximab + steroids • If no bone lesions, iMCD-like therapy • If HIV-positive, combination antiretroviral therapy

• Tocilizumab + steroids • If bone lesions, myeloma type therapy including ASCT • Rituximab

Second line and beyond options

• Rituximab As above • Etoposide

• Cyclosporine • Liposomal doxorubicin

• Sirolimus • Interferon

• Immunglobuline

• Thalidomide

• Lenalidomide

• Bortezomib

• R-CVP, R-CHOP

• High dose therapy



ACCELERATE: Ein internationales Castleman-Register

Primäres Ziel: Sammlung und Auswertung von „real-world“-Daten zum M. Castleman, 

insbesondere zu den Patienten-Charakteristika, der Klinik, zu 

Laborveränderungen, zur Behandlung und zum Verlauf.

Sekundäre Ziele: Überprüfung der Diagnosekriterien, Identifikation von Subgruppen, Analyse der 

Effektivität und Sicherheit verschiedener Therapieregime, Erfassung von Daten zum 

Überleben und zur Lebensqualität, Aufbau einer M. Castleman-Infrastruktur


