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【摘要】目的 对比单中心型与多中心型Castleman病在临床诊断、治疗及预后方面的差异，以实现临床精准诊疗。方法 回顾性分析1例单中心型和1例多中心型
Castleman病患者的诊疗流程及预后情况。结果 单中心型Castleman病患者主要临床表现为颈部肿块，经手术完整切除后，定期随访4年未见复发；多中心型
Castleman病患者以副肿瘤性天疱疮起病，全身症状及器官损害症状显著，且合并阻塞性细支气管炎，在化疗过程中因发生呼吸衰竭而中断治疗，预计预后较差。
结论 单中心型Castleman病通常表现为单个区域淋巴结肿大，通过完整手术切除可获得良好预后。多中心型Castleman病则累及全身多个区域淋巴结，其治疗原则
为激素联合生物治疗及化疗的综合性全身治疗，手术仅用于诊断性活检。此外，多中心型患者可合并闭塞性细支气管炎，预后相对较差。
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Abstract: Objective To compare the differences in diagnosis, treatment, and prognosis between unicentric and multicentre Castleman disease in order to 
implement accurate diagnosis in clinical practice. Methods A retrospective analysis of the diagnosis, treatment, and prognosis of a single case of unicentric 
and multicentre Castleman. Results The main clinical manifestation of unicentric Castleman disease patient is a cervical mass, which has been regularly 
followed up for 4 years without recurrence after surgical resection; the multicenter Castleman patient developed paraneoplastic pemphigus with significant 
systemic and organ damage symptoms, complicated with obstructive bronchiolitis, and the chemotherapy process was interrupted due to respiratory 
failure. The prognosis is expected to be poor. Conclusion The clinical manifestation of unicentric Castleman disease is a single regional lymph node 
enlargement, with a good prognosis after complete surgical resection. Multicentre Castleman involves multiple regional lymph nodes throughout the body, 
and the treatment principle is glucocorticoids, biological therapy and chemotherapy. The purpose of surgery is only diagnostic biopsy. It can be associated 
with obliterative bronchiolitis and has a poor prognosis. 
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　　Castleman病(castleman's disease, CD)是一种罕见的、
病因尚不明确的良性淋巴组织增生性疾病，亦称血管滤泡性
淋巴结增生症或巨大淋巴结病。该病因1956年由美国病理
学家Castleman等首次报道而得名。依据淋巴结组织的病理
学特征，可将其分为透明血管型、浆细胞型和混合型三种亚
型。根据淋巴结分布及器官受累情况，又可将CD分为单中
心型CD(unicentric castleman disease，UCD)和多中心型
CD(multicentric castleman disease，MCD)。此外，基于人
类疱疹病毒-8(human herpes virus-8，HHV-8)感染状态，
MCD进一步分为HHV-8阳性和HHV-8阴性两种类型，后者亦
称为特发性多中心型Castleman病(idiopathic multicentric 
castleman disease，iMCD)。UCD发病率相对较高，仅累及
单个淋巴结区域，全身症状较轻，主要治疗方法为手术切除，
预后较好；而MCD发病率相对较低，累及多个淋巴结区域，常
伴有全身症状、血细胞减少，甚至出现危及生命的脏器功能障

碍，预后较UCD差[1-4]。为了更深入地了解UCD与MCD在临床诊
断和治疗方面的差异，以便在临床实践中实现更精准的诊疗，
本研究将本单位诊治的1例UCD和1例MCD病例报道如下。

1  临床资料
　　病例1：女性，42岁，因“发现右侧颈部肿物20天”入住
甲状腺外科。患者20天前因咳嗽、咳痰前往我院呼吸科门诊
就诊；胸部CT平扫提示：双肺未见异常，胸廓入口上纵隔占
位，考虑甲状旁腺来源可能性较大，诊断为上呼吸道感染，给
予抗炎对症治疗后，咳嗽、咳痰症状缓解。2周前至甲状腺外
科门诊就诊，检查血生化提示：血钙、血磷和PTH均在正常范
围内，颈部彩超提示：甲状腺右侧叶下极后方实质性肿块。门
诊以右侧颈部肿物收入甲状腺外科。患者自发病以来，未出现
畏寒、发热、四肢乏力、骨痛、腰痛、腹痛、腹胀及血尿等症
状。既往史无特殊。查体：体温正常，右侧下颈部可触及大小
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约4cm×3cm的肿块，质地中等，边界欠清，无压痛，向上纵
隔延伸，可随吞咽上下移动。入院后，行颈部CT平扫+增强提
示：甲状腺右侧叶后方占位，考虑甲状旁腺肿瘤或巨大淋巴结
增生症(图1)。再次体检全身浅表淋巴结未见肿大。血常规和
生化检查提示：无贫血、肝肾功能异常、低蛋白血症和高免疫
球蛋白血症。腹部彩超提示：未见腹水及肝脾肿大。遂在全麻
下行右侧颈部肿物探查术，术中发现右侧甲状腺下极后方有一
5cm×4cm大小肿物，质地较软，边界欠清，与甲状腺腺体粘
连，部分位于前上纵隔，遂完整切除肿物及部分粘连甲状腺组
织，送术中冰冻病理回报：考虑为Castleman病，术后常规病
理回报：Castleman病，透明血管型(图2)。复查全身PET-CT
提示：未发现其他病灶。门诊定期随访4年，未见复发。
　　病例2：女性，38岁，因“口腔溃疡5月余，肛门、外阴
溃疡3月余”入住血液内科。患者5月余前无明显诱因出现口腔
溃疡及唇部溃疡，期间无发热、关节疼痛及雷诺现象，遂至外
院就诊，给予泼尼松治疗1月，但症状未见缓解。3个月前患
者出现眼红，随后肛周及外阴出现溃疡，并伴有脓性分泌物，
同时躯干及双上肢出现皮疹，伴瘙痒，口腔黏膜及唇部溃疡加
重，继而出现全身泛发红斑及水疱。患者再次就诊于外院，全
身PET-CT检查提示：腹腔、腹膜后多发肿大淋巴结，脾脏增
大，考虑淋巴瘤可能性大；双肺多发炎症结节可能。患者在全
身麻醉下行腹腔和腹膜后探查术+黏膜病变活检术，术中发现
腹腔和腹膜后多发淋巴结肿大且互相融合，无法完整切除，遂
切除部分淋巴结。术后常规病理回报：Castleman病，透明血
管型，免疫组化：HHV-8阴性。黏膜活检病理回报：网篮状角
化过度，基底细胞空泡状改变，真皮浅层血管周围少量至中等
淋巴细胞浸润，伴嗜酸性粒细胞浸润。皮肤科会诊意见：考虑
副肿瘤性天疱疮。门诊以(1)Castleman病 HHV-8阴性 iMCD-
非特指型，(2)副肿瘤性天疱疮收入血液内科。既往史无特
殊。入院查体：体温正常，患者营养不良，平车推入病房，表
情痛苦，因口腔溃疡疼痛无法正常言语，神志清楚，查体欠合
作。口腔及唇部可见溃疡伴疼痛出血，多数已结痂，余全身皮
肤可见弥漫陈旧皮疹后色素沉着改变，无新发疱疹(图3)。巩
膜无黄染，牙龈无肿胀，咽不红，双侧扁桃体无肿大。全身浅
表淋巴结未触及肿大。双肺呼吸音粗，右下肺呼吸音弱，双肺
未闻及明显干湿性啰音。心律齐，率快，未闻及杂音。腹部柔
软，无压痛及反跳痛，肝脾肋下未及，肠鸣音正常。双下肢无
浮肿。入院后给予完善相关检查，并给予药膏外用、丙种球
蛋白20g静滴5天，甲泼尼龙0.8mg/kg静滴。同时给予G-CVP
方案化疗(奥妥珠单抗1000mg d1,d8,d15+长春瑞滨针30mg 
d1+环磷酰胺0.6g d1-2+泼尼松100mg口服d1-3)，并辅以抗
过敏、止呕、护肝护胃、纠正电解质紊乱等治疗。1周前，患
者感冒后出现咽痛，口腔黏膜及唇部溃疡较前加重，伴头晕、
乏力，咳嗽、有痰不易咳出，有胸闷、心悸，偶有呼吸困难，
在鼻导管吸氧状态下血氧饱和度仍然在90%以下，考虑合并呼
吸衰竭，故转入ICU进一步治疗。给予气管插管呼吸机辅助通
气，抗感染和支持对症治疗，并行胸腹部CT平扫检查提示：
肺部感染，闭塞性细支气管炎可能，腹膜后多发淋巴结肿大，

较前有所缩小(图4)。经过治疗，患者肺部感染得到控制，脱
机拔管后转回血液内科，拟择期按照预定计划实施化疗。

2  讨　论
2.1 UCD与MCD的诊断  Castleman病(CD)是一种罕见疾病。
2018年，CD被纳入中华人民共和国国家卫生健康委员会发布
的《第一批罕见病目录》，其发病率尚未明确。有研究者依
据美国保险索赔数据库估算，美国每年每百万居民中约有21
例CD病例，且该病多发于中年人群，未观察到明显的性别差
异。在中国，尚缺乏关于CD的流行病学数据，但特发性多中
心型Castleman病(iMCD)的比例可能相对较高。由于多种疾
病亦可导致淋巴结出现类似“Castleman病样”的病理改变，
因此诊断CD的首要步骤是排除可能引起此类病理改变的相关
疾病，如感染性疾病、肿瘤性疾病以及自身免疫性疾病等。在
通过手术活检确诊CD后，需进一步进行详细查体和全身影像
学检查，根据淋巴结受累范围将其分为单中心型Castleman病
(UCD)和多中心型Castleman病(MCD)。若诊断为MCD，还需
依据人类疱疹病毒-8(HHV-8)感染状态进一步分为HHV-8阳性
和HHV-8阴性型，其中HHV-8阴性型即为iMCD，且需进一步
区分为非特指型和TAFRO亚型。在本报道中，两个病例均基
本遵循上述诊断流程获得最终诊断。其中，UCD患者通过完整
切除病变，在确诊的同时实现了根治；而MCD患者因淋巴结
存在粘连融合，仅能进行诊断性活检，后续需结合全身综合治
疗方案进行干预[5-8]。
2.2 UCD与MCD治疗  治疗Castleman病(CD)涵盖治疗前的系
统评估与具体治疗措施两大部分。系统评估涉及症状评估、影
像学检查、与鉴别诊断相关的检查项目、炎症状态以及器官损
伤的评估。在本报道中，病例1以呼吸道感染起病，但该感染
在短期内得以治愈，故考虑其与单中心型Castleman病(UCD)
关联性不大。然而，在进行肺部CT检查时意外发现颈部病
变，随后通过手术活检明确了诊断。病例2则以副肿瘤性天疱
疮(PNP)起病。副肿瘤性天疱疮是一种特殊类型的天疱疮，由
Anhalt于1990年首次描述。该病最显著的临床特征为口腔黏
膜广泛且严重的糜烂或溃疡，伴有大量口腔分泌物，患者自觉
疼痛剧烈，进食受到明显影响，进而导致体重显著下降，机体
整体状况欠佳。除口腔黏膜外，眼结膜、外阴部黏膜亦常出现
糜烂[9-12]。对于UCD患者，无论是否伴有全身症状，首选的治
疗方式为手术完整切除病灶，绝大多数患者可借此获得治愈。
即使极少数患者出现复发，亦可通过再次手术进行治疗。病例
1在手术切除病灶后，随访4年未见复发，基本达到临床治愈
标准。相较之下，多中心型Castleman病(MCD)的治疗则更为
复杂。手术在MCD治疗中主要发挥诊断性活检的作用，而主
要治疗原则为激素联合生物治疗及化疗的综合性全身治疗。病
例2采用甲泼尼龙联合奥妥珠单抗及化疗的全身治疗方案，但
在治疗过程中因发生呼吸衰竭而不得不中断。
2.3 UCD与MCD的预后  绝大多数单中心型Castleman病
(UCD)患者可通过手术完整切除病灶而获得治愈，即使出现
复发，再次手术亦可取得良好的治疗效果。然而，多中心型
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Castleman病(MCD)全身多发，手术完整切除病灶基本无法实
现，手术仅能起到明确诊断的作用。因此，总体而言，UCD
的预后优于MCD。文献报道显示，中国人中特发性多中心型
Castleman病(iMCD)的比例可能更高，患者常伴有全身症状
和(或)器官损伤，预后相对较差。有研究报道其5年生存率在
55%~77%之间，iMCD是近年来Castleman病研究的焦点，也
是进展最快的领域。病例1通过手术切除病灶，基本达到临床
治愈的标准；而病例2以副肿瘤性天疱疮起病，全身症状及器
官损害均较明显，在治疗过程中因发生Ⅰ型呼吸衰竭而被诊断
为闭塞性细支气管炎，上述因素均提示其预后不佳[13-16]。

3  结　论
　　单中心型Castleman病(UCD)仅累及单个淋巴结区域，主要临
床表现为无痛性淋巴结肿大，全身症状反应相对较轻。诊断主要
依靠穿刺或手术活检，患者通常就诊于头颈外科、胸外科或腹部
外科。治疗方法为手术彻底切除病变，预后良好[17-19]。多中心型
Castleman病(MCD)则表现为全身多部位淋巴结肿大，常伴全身症
状及肝脾肿大，临床表现复杂多样。诊断同样依靠穿刺或手术活
检，患者最终多就诊于血液内科。治疗方法包括手术、化疗、放
疗及免疫治疗等综合治疗手段，预后相对较差。合并副肿瘤性天
疱疮或闭塞性细支气管炎是其重要的不良预后因素[20-21]，见表1。

图1 病例1颈部CT增强扫描横切面，可见甲状腺右侧腺叶后方低密度占位(红色箭头)。图2 病例1颈部肿块常规病理的石蜡切片(100倍)，淋巴组织
弥漫增生；淋巴滤泡的生发中心萎缩，内可见增生的厚壁小血管，周边小淋巴细胞呈靶环样围绕。图3 病例2口唇黏膜及面部皮肤改变，入院时口
唇黏膜溃烂融合，无法张口进食，经过治疗后有所好转。为了防止松动牙齿脱落，用丝线固定。图4 病例2腹部CT平扫横切图，可见腹膜后占位性
病变(红色箭头)。
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1 2 3 4

表1 UCD与MCD对比
	                       UCD                             MCD

病变范围	                       颈部单发淋巴结        腹腔、腹膜后多发淋巴结，脾脏

全身症状和器官损害	   无                                 有，副肿瘤天胞疮和闭塞性，细支气管炎

诊断方法	                       手术活检                    手术活检

主要治疗手段	  完整手术切除            激素+生物治疗+化疗

预后	                     良好                              不佳


