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９例Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病临床观察及文献分析

符　刚，田小波，陈洁平，张　勇，陈　润　　（４０００３８重庆，第三军医大学西南医院血液科）

　　［摘要］　目的　分析Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病（ｃａｓｔｌｅｍａｎｄｉｓｅａｓｅ，ＣＤ）的临床特点和治疗预后，提高对该病的认识和诊治水平。

方法　 回顾性分析我院２００８－２０１２年收治的９例Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病患者的临床资料，并进行相关文献复习。结果　 通过病理

诊断确诊局灶型（ｌｏｃａｌｉｚｅｄＣＤ，ＬＣＤ）患者５例，多中心型（ｍｕｌｔｉｃｅｎｔｒｉｃＣＤ，ＭＣＤ）患者４例。病理类型：透明血管型６例，浆

细胞型３例。９例患者均出现淋巴结肿大，病程１～９个月。５例ＬＣＤ患者中４例因无痛性包块就诊，１例ＣＴ示右肺可见

一大小约３．５ｃｍ×４．０ｃｍ占位。经手术切除，效果较好，随访未复发。４例 ＭＣＤ患者全身症状明显，如盗汗、发热（低

热）、消瘦、乏力、贫血，肝脾大，并有自身免疫性溶血性贫血，全身多处骨质破坏，月经紊乱等。ＭＣＤ患者经联合化疗后病

情稳定。结论　 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病主要依靠病理学确诊。ＬＣＤ病变局限，病症较轻，手术治疗后长期生存。ＭＣＤ病变广泛，常

有多系统侵犯，需通过化疗控制其发展。

　　［关键词］　 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病；诊断；治疗

　　［中图法分类号］　Ｒ７３３．４　　 ［文献标志码］　Ａ

［通信作者］　陈洁平，电话：（０２３）６８７６５１９６，Ｅｍａｉｌ：ｃｈｅｎｊｐｘｎ＠１６３．ｃｏｍ

［优先出版］　ｈｔｔｐ：／／ｗｗｗ．ｃｎｋｉ．ｎｅｔ／ｋｃｍｓ／ｄｅｔａｉｌ／５１．１０９５．Ｒ．２０１３０３１２．１３３９．００４．

ｈｔｍｌ（２０１３０３１２）

　　Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病［１］（ｃａｓｔｌｅｍａｎｄｉｓｅａｓｅ，ＣＤ），又称血管
滤泡性淋巴组织增生、巨大淋巴结增生症。是以无痛性

巨大淋巴结肿大为突出临床特点的一种慢性淋巴组织

增生性疾病，为原因不明的反应性淋巴结病之一。临床

上根据患者淋巴结肿大和器官受累程度不同，分为局灶

型（ｌｏｃａｌｉｚｅｄＣＤ，ＬＣＤ）和多中心型（全身型或系统型
ｍｕｌｔｉｃｅｎｔｒｉｃＣＤ，ＭＣＤ）［２］。其中多中心型病起病年龄较
大，症状较重，预后差，早诊断、早治疗尤为重要。Ｃａｓ
ｔｌｅｍａｎ病临床较为少见，为进一步提高对其的认识，回
顾分析我院２００８－２０１２年收治的９例Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病患

者临床资料并结合近年文献复习进行分析。

１　资料与方法

１．１　一般资料
　　２００８－２０１２年我院收治９例 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病患者，包括男性

３例，女性６例，年龄１８～７２岁，中位年龄３９．６岁。患者入院

后均有详细症状、体征记录，患者对诊治知情同意。９例患者均

出现淋巴结肿大。病变部位：颈部 ６例、纵隔 ３例、腹腔内 ３

例、腹股沟２例和右肺１例。肿块直径２．５～６．０ｃｍ。病程１～

９个月。５例ＬＣＤ患者中４例因无痛性包块就诊，１例以咳嗽

咳痰为首发症状，ＣＴ示右肺可见一大小约３．５ｃｍ×４．０ｃｍ占

位。ＭＣＤ型４例，均出现全身症状如盗汗、发热（低热）、消瘦、

乏力、贫血，多处淋巴结肿大、肝脾大；其中１例出现自身免疫

性溶血性贫血，并发生溶血危象，１例出现全身多处骨质破坏，
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２例因出现子宫附件区肿块，月经紊乱。

１．２　实验室检查
　　入院检查三大常规，肝、肾功能，免疫球蛋白测定，血沉，骨

髓细胞学检查及淋巴结病理活检，相关影像学检查。

１．３　诊断
　　９例患者均经过病理活检确诊，病理切片按Ｆｒｉｚｚｅｒａ［３］描述

的病理特点进行病理分型，并根据《血液病诊断及疗效标

准》［４］提出的ＣＤ诊断标准进行临床分型。

１．４　治疗方法
　　５例ＬＣＤ患者通过病灶手术切除治疗。４例 ＭＣＤ患者中

２例予以 ＣＨＯＰ方案为主联合大剂量激素等治疗；１例合并溶

血性贫血首次予以大剂量激素，后予以抗 ＣＤ２０单抗 ＋ＣＯＰ方

案４个疗程病情完全控制。

２　结果

　　９例患者均出现肝功能轻微异常。４例ＭＣＤ型患者中３例

出现贫血，包括１例严重贫血并且抗人球蛋白试验强阳性，间

接胆红素升高；２例肾功能轻微异常；３例检测 ＩｇＧ升高。５例

ＬＣＤ型患者仅有肝功能异常，其他检查未见异常。９例患者均

经淋巴结活检、组织病理学诊断：透明血管型 ６例（ＬＣＤ型

５例，ＭＣＤ型１例），浆细胞型３例（均为 ＭＣＤ型）同时出现骨

髓中浆细胞比例升高（４％～７．５％）。

　　患者随访１３～３８个月，５例 ＬＣＤ病例病灶通过手术切除

治愈，未再复发；４例 ＭＣＤ病例中，１例 ＭＣＤ出现全身多处骨

质破坏，因经费原因放弃治疗，其余３例经化疗（８～１２个月）

后，病情得到有效控制，随访未见病情进展。

３　讨论

　　Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病可发于任何年龄，病程长短不一，介
于良恶性之间。本组５例ＬＣＤ病症局限较轻，手术治
疗即可取得较好效果，具有良性病特征。４例 ＭＣＤ病
例全身症状明显，部分病例出现多系统损害，需要多次

化疗才能有效控制，已具有恶性疾病倾向。

３．１　病因
　　Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病病因与发病机制尚不明了，目前认为
可能与病毒感染有关，如人疱疹病毒８型（ＨＨＶ８）、
人类免疫缺陷病毒（ｈｕｍａｎｉｍｍｕｎｏｄｅｆｉｃｉｅｎｃｙｖｉｒｕｓ，
ＨＩＶ）［５］。Ｓｔｅｂｂｉｎｇ等［６］在 ＭＣＤ患者的淋巴结活检标
本中检出 ＨＨＶ８ＤＮＡ，其中 ＨＩＶ阳性 ＭＣＤ患者
ＨＨＶ８检出阳性率为１００％，而对照组淋巴细胞增生
性疾病患者中检出率明显降低，两者有显著差异。研

究认为至少有３条证据表明ＭＣＤ的发病与ＨＨＶ８感
染有关，ＭＣＤ症状轻重与 ＨＨＶ８病毒复制呈正相关，
ＭＣＤ患者体内 ＨＨＶ８呈高度复制状态，抗病毒治疗

可能会缓解ＭＣＤ患者病情［７］。研究［８］证实细胞因子

ＩＬ６参与了ＣＤ的发病过程。实验发现 ＣＤ患者血清
及其受累淋巴结内ＩＬ６水平增高，而且血清ＩＬ６升高
水平与患者全身症状的轻重有关，经过手术切除或化

疗等治疗后，血清 ＩＬ６水平下降且全身症状好转［９］。

研究［１０］发现在ＨＨＶ８病毒感染或其他内外因素的作
用下，ＩＬ６水平明显升高，刺激 Ｂ细胞增生并引起淋
巴结内生发中心的血管化，导致 ＣＤ的发生。在临床
实践中也发现，用人重组抗 ＩＬ６［１１］受体抗体治疗
ＭＣＤ，效果明显，治疗后受累淋巴组织的数量和体积
均明显减少，说明ＩＬ６在发病机制中的重要作用。本
组９例患者，除１例放弃治疗外，其余８例患者均在手
术前或化疗后检测输血前ＩＣＴ，未见ＨＩＶ感染，说明本
组患者发病与ＨＩＶ感染无明显关系。
３．２　临床表现
　　ＣＤ按淋巴结受累情况分为局灶型和多中心型。
根据病理学特点分为透明血管型、浆细胞型，兼有二者

特点为混合型。ＬＣＤ青年人多见，９０％病理上为透明
血管型，约 １０％病理为浆细胞型。大部分无全身症
状，多因无痛性淋巴结肿大就诊，好发部位为颈部，其

次为纵隔、腋下、腹股沟等处，结外组织病变较少，淋巴

结肿大明显时可出现局部压迫症状，肿块切除后可长

期存活。ＭＣＤ多见于中老年人，大部分为浆细胞型，
患者有多部位淋巴结肿大，伴全身症状如长期低热或

高热、乏力、消瘦、肝脾肿大、贫血等，常有多系统受累

的表现，如肾病综合征、重症肌无力、干燥综合征、自身

免疫性血细胞减少及血栓性血小板减少性紫癜等。本

组５例 ＬＣＤ均为透明血管型（１００％），４例 ＬＣＤ因无
痛性包块就诊，肿大淋巴结位于颈部、纵隔、腹股沟；１
例因咳嗽咳痰为首发症状，ＣＴ示右肺可见一大小约
３．５ｃｍ×４．０ｃｍ占位，手术切除后随访２８个月，未见
复发。４例 ＭＣＤ病例中 ３例病理诊断为浆细胞型
（７５％），均出现全身症状且病情明显加重，如：盗汗、
发热（低热）、肝脾大等。临床表现也复杂多变，可见

肝肾功能损害，溶血危象，月经改变，并有１例出现全
身多处骨质破坏同时出现骨髓浆细胞比例升高及 ＩｇＧ
升高，已具有多发性骨髓瘤特点。

　　由此可见，ＣＤ的临床和病理分型密切相关，ＬＣＤ
型的病理改变以透明血管型多见，临床症状较轻；而

ＭＣＤ的病理改变常为浆细胞型，病变广泛，具有恶性
变倾向，部分病例已表现出造血系统恶性肿瘤特点，文

献［１２］报道部分ＭＣＤ可发展为淋巴瘤，预后较差。
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３．３　诊断
　　ＣＤ诊断主要依靠淋巴结和骨髓病理检查。需要
注意的是：①本病临床表现复杂多样，全身症状和实验
室检查具有淋巴浆细胞疾病共有特征，容易误诊。

②早期诊断必须结合病理组织学进行综合判断，个别
病例需反复多部位送检。③将病理和临床表现结合起
来的准确的临床病理诊断，对治疗最具指导意义。本

病需与慢性淋巴结炎、淋巴瘤、多发性骨髓瘤等疾病相

鉴别。

３．４　治疗及预后
　　ＣＤ应根据临床和病理分型选择治疗方法。ＬＣＤ
应手术切除，绝大多数患者可长期存活，复发者少，浆

细胞型的全身症状在病变淋巴结切除后可迅速消失。

本组５例ＬＣＤ局灶型病例均通过病灶手术切除治疗，
随访至今未见再发。ＭＣＤ，如病变侵及少数部位，亦
可手术切除，术后加用化疗或放疗。病变广泛者迄今

无特效治疗方法，单用糖皮质激素治疗可使部分患者

病情缓解，但易反复。多采用联合化疗，通常选用治疗

淋巴瘤的联合方案：ＣＶＰ（环磷酰胺 ＋长春新碱 ＋强
的松）或ＣＨＯＰ（环磷酰胺 ＋阿霉素 ＋长春新碱 ＋强
的松）方案。多数患者可达完全缓解，但停药后也会

出现复发，抗 ＣＤ２０单抗治疗本病可获得较好临床缓
解［１３］。此外还可采用抗人重组抗 ＩＬ６受体、α干扰
素、反应停、维 Ａ酸、更昔洛韦、造血干细胞移植等。
高免疫球蛋白血症时可行血浆置换。本组４例 ＭＣＤ
中，１例胸腹部 ＣＴ显示右侧附件区有肿块，多处胸腰
椎、双侧髂骨骨质破坏，因经费原因放弃治疗；２例予
以ＣＨＯＰ方案为主联合大剂量激素等治疗；１例７３岁
男性患者颈部、腹股沟、纵隔、腹膜后多发淋巴结肿大，

合并溶血性贫血，首次予以大剂量激素，病情好转，１
个月后症状反复并加重，我们通过病理检查发现患者

病变细胞较强表达ＣＤ２０，后予抗ＣＤ２０单抗＋ＣＶＰ方
案４个疗程病情完全控制。说明 ＣＤ２０单抗对治疗难
治性ＭＣＤ有效。本组治疗３例 ＭＣＤ，随访２３～３８个
月，目前状况良好，病情控制，未见复发。

　　Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病属于淋巴系统肿瘤性疾病，但不能完
全归类于恶性肿瘤，看起来似乎是良性肿瘤，但部分患

者预后欠佳。综合我们的治疗体会，ＬＣＤ一般预后较
好，而ＭＣＤ相对预后不良，特别是浆细胞型，病人可能

有某些病毒感染病史，导致机体免疫功能低下，骨髓浆

细胞增生，容易合并严重感染等。对于年龄较轻 ＭＣＤ
患者，如常规化疗不能控制有效病情，可以考虑行自体

造血干细胞移植；而年龄较大患者，采用相对缓和治疗

方案可获长期存活。少数 ＭＣＤ病例在数月至数年内
可能转化为恶性淋巴瘤而治疗效果差。

参考文献：

［１］ＣａｓｔｌｅｍａｎＢ，ＩｖｅｒｓｏｎＬ，ＭｅｎｅｎｄｅｘＶＰ．Ｌｏｃａｌｉｚｅｄｍｅｄｉａｓｔｉｎａｌｌｙｍｐｈ

ｎｏｄｅｈｙｐｅｒｐｌａｓｉａｒｅｓｅｍｂｌｉｎｇｔｈｍｏｍａ［Ｊ］．Ｃａｎｃｅｒ，１９５６，９（４）：８２２－

８３０．

［２］刘芳，李红华，金斗，等．４例 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病临床观察及文献分析

［Ｊ］．中国临床医学，２００７，１４（２）：２７０－２７２．

［３］ＦｒｉｚｚｅｒａＧ．Ｃａｓｔｌｅｍａｎ’ｓｄｉｓｅａｓｅａｎｄｒｅｌａｔｅｄｄｉｓｏｒｄｅｒｓ［Ｊ］．ＳｅｍｉｎＤｉ

ａｇｎＰａｔｈｏｌ，１９８８，５（４）：３４６－３６４．

［４］张之南，沈悌．血液病诊断及疗效标准［Ｍ］．３版．北京：科学出

版社，２００７：２２８－２２９．

［５］ＬａｕｒｅｎｔＣ，ＭｅｇｇｅｔｔｏＦ，ＢｒｏｕｓｓｅｔＰ．Ｈｕｍａｎｈｅｒｐｅｓｖｉｒｕｓ８ｉｎｆｅｃｔｉｏｎｓｉｎ

ｐａｔｉｅｎｔｓｗｉｔｈｉｍｍｕｎｏｄｅｆｉｃｉｅｎｃｉｅｓ［Ｊ］．ＨｕｍＰａｔｈｏｌ，２００８，３９（７）：

９８３－９９３．

［６］ＳｔｅｂｂｉｎｇＪ，ＡｄａｍｓＣ，ＳａｎｉｔｔＡ，ｅｔａｌ．ＰｌａｓｍａＨＨＶ８ＤＮＡｐｒｅｄｉｃｔｓｒｅ

ｌａｐｓｅｉｎｉｎｄｉｖｉｄｕａｌｓｗｉｔｈＨＩＶａｓｓｏｃｉａｔｅｄｍｕｌｔｉｃｅｎｔｒｉｃＣａｓｔｌｅｍａｎｄｉｓｅａｓｅ

［Ｊ］．Ｂｌｏｏｄ，２０１１，１１８（２）：２７１－２７５．

［７］郑昌成，吴竞生．Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病的病因研究与治疗现状［Ｊ］．国际病

理科学与临床杂志，２００７，２７（４）：３１９－３２３．

［８］ＮｉｓｈｉｍｏｔｏＮ，ＫｉｓｈｉｍｏｔｏＴ．Ｉｎｔｅｒｌｅｕｋｉｎ６：ｆｒｏｍｂｅｎｃｈｔｏｂｅｄｓｉｄｅ［Ｊ］．

ＮａｔＣｌｉｎＰｒａｃｔＲｈｅｕｍａｔｏｌ，２００６，２（１１）：６１９－６２６．

［９］侯军，王健民，冯曹波，等．Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病６例临床病理分析及文

献复习［Ｊ］．白血病：淋巴瘤，２００５，１４（１）：１０－１３．

［１０］ＬｉＣＦ，ＹｅＨ，ＬｉｕＨ，ｅｔａｌ．ＦａｔａｌＨＨＶ８ａｓｓｏｃｉａｔｅｄｈｅｍｏｐｈａｇｏｃｙｔｉｃ

ｓｙｎｄｒｏｍｅｉｎａｎＨＩＶｎｅｇａｔｉｖｅｉｍｍｕｎｏｃｏｍｐｅｔｅｎｔｐａｔｉｅｎｔｗｉｔｈｐｌａｓｍａ

ｂｌａｓｔｉｃｖａｒｉａｎｔｏｆｍｕｌｔｉｃｅｎｔｒｉｃＣａｓｔｌｅｍａｎｄｉｓｅａｓｅ（ｐｌａｓｍａｂｌａｓｔｉｃｍｉ

ｃｒｏｌｙｍｐｈｏｍａ）［Ｊ］．ＡｍＪＳｕｒｇＰａｔｈｏｌ，２００６，３０（１）：１２３－１２７．

［１１］ＹｕｚｕｒｉｈａＡ，ＳａｉｔｏｈＴ，ＫｏｉｓｏＨ，ｅｔａｌ．Ｓｕｃｃｅｓｓｆｕｌｔｒｅａｔｍｅｎｔｏｆａｕｔｏ

ｉｍｍｕｎｅｈｅｍｏｌｙｔｉｃａｎｅｍｉａａｓｓｏｃｉａｔｅｄｗｉｔｈｍｕｌｔｉｃｅｎｔｒｉｃＣａｓｔｌｅｍａｎｄｉｓ

ｅａｓｅｂｙａｎｔｉｉｎｔｅｒｌｅｕｋｉｎ６ｒｅｃｅｐｔｏｒａｎｔｉｂｏｄｙ（ｔｏｃｉｌｉｚｕｍａｂ）ｔｈｅｒａｐｙ

［Ｊ］．ＡｃｔａＨａｅｍａｔｏｌ，２０１１，１２６（３）：１４７－１５０．

［１２］钱军，秦叔逵，龚新雷．Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病转化为恶性淋巴瘤１例［Ｊ］．

临床肿瘤学杂志，２００３，８（６）：４７９．

［１３］ＩｄｅＭ，ＫａｗａｃｈｉＹ，ＩｚｕｍｉＹ，ｅｔａｌ．ＬｏｎｇｔｅｒｍｒｅｍｉｓｓｉｏｎｉｎＨＩＶｎｅｇ

ａｔｉｖｅｐａｔｉｅｎｔｓｗｉｔｈｍｕｌｔｉｃｅｎｔｒｉｃＣａｓｔｌｅｍａｎ’ｓｄｉｓｅａｓｅｕｓｉｎｇｒｉｔｕｘｉｍａｂ

［Ｊ］．ＥｕｒＪＨａｅｍａｔｏｌ，２００６，７６（２）：１１９－１２３．

（收稿：２０１２１２２７；修回：２０１３０２２０）

（编辑　王　红）

８３６１
第３５卷第１５期
２０１３年８月１５日　　　　　　　　　　

第　三　军　医　大　学　学　报
Ｊ　Ｔｈｉｒｄ　Ｍｉｌ　Ｍｅｄ　Ｕｎｉｖ

　　　　　　　　　　Ｖｏｌ．３５，Ｎｏ．１５
Ａｕｇ．１５　２０１３




