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因子宫肌瘤发现腹腔Castleman病1例
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　　病例资料：患者45岁，以“发现子宫肌瘤渐大11年，下腹
痛2月。”为主诉，于2024年2月22日入我院。患者平素月经规
律，末次月经2024年2月15日。2013年患者体检发现“子宫肌
瘤”，后定期随访，发现肌瘤渐大；2023年12月25日患者于劳
累时出现右下腹隐痛，呈间歇性，伴腰骶部疼痛不适，未就诊，
腹痛至今。遂于我院进一步治疗。
　　妇科超声可见子宫肌层及浆膜下可见多个低回声结节，其
中子宫前壁浆膜下可见大小约58mm×45mm×58mm的低回声
结节；右侧卵巢内可见33mm×32mm×30mm囊性回声，囊壁
薄，内透声佳。行盆腹腔增强CT检查提示：(1)子宫多发肌瘤，
右侧卵巢囊肿，左侧附件区囊性密度影；(2)回盲部下方腹腔内
见类圆形软组织结节影，大小约3.1cm×2.2cm，如(图1A)，
CT值约50HU，增强动脉期明显均匀强化，静脉期及延迟期持
续强化，如(图1B~图1D)，病灶周围见多发淋巴结影，较大约
1.2cm，考虑良性病变可能性大，Castleman病？(3)腹腔及盆腔
内未见异常肿大淋巴结。
　　多学科会诊后，决定采用手术的方式以缓解症状、明确诊断

遂于2024年3月1日行“腹腔镜下全子宫切除术+双侧卵巢囊肿剥
除术+双侧输卵管切除术+阴道残端悬吊术+腹腔淋巴结切除术”
术中见右侧髂总动脉分叉下方约1.5cm于髂外动脉外侧可探查到
一大小约3.0cm×3.0cm×2.5cm大小的肿大淋巴结，逐层分离
淋巴结周围组织后，完整切除淋巴结。术后病理结果提示：(1)
子宫多发性平滑肌瘤伴局灶钙化，子宫腺肌症；(2)右侧髂血管
外淋巴结淋巴
　　组织增生如(图2)，免疫组化结果示：CD3(+)、CD20(+)、
Bcl-2(生发中心-)，Bcl-6(生发中心+)，CD10(生发中心+)，
CD21(滤泡网+)，CD23(滤泡网+)，CD138(-)，CD34(血管+)，
CD68(散+)，CD30(-)，CD15(-)，Ki-67(+约30%)；抗核抗体测
定及抗核抗体谱示：抗核抗体 IgG(IIF) 阳性，抗核抗体(1:100)阳
性。再次询问病史患者近期无发热、纳差、乏力及体重明显下降
等全身症状，查体浅表未触及肿大淋巴结。再次请血液科及病理
科会诊后确诊为Castleman病(腹腔，单中心型，透明血管型)。
暂无特殊治疗，建议患者密切随访。现术后随访半年，患者一般
情况好，无不适主诉。

图1 图1A：平扫。图1B：动脉期。图1C：静脉期。图1D：增强。图2 淋巴结淋巴组织增生。 
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　　讨论：子宫肌瘤是女性盆腔中常见的良性肿瘤，有着规
范的诊疗方案[1]。而Castleman病(castleman disease, CD)，
于1954年第一次报道[2]，于1956年由美国病理学家Benjamin 
Castleman命名[3]，2018年被纳入我国《中国第一批罕见病目
录》[4]。作为一种罕见疾病，CD在全球范围发病率仅约2/10万
人，2023年在国际罕见病日暨Castleman病“募”名而来别名
发布上“铃铛病”当选为CD的别称，弥补了一直以来CD没有
正式中文名字的空白。中文名字的出现，提高了公众对CD的认
知，以帮助更多患者获得及早诊疗，同时“铃铛”取‘淋大’
之谐音，有传递和平安宁之意。这些都为CD的诊断和治疗带来
了极大进步。

2.1 临床及病理分型  CD以淋巴结肿大为特点，包括一组异质
反应性淋巴增生疾病，具有明确的组织学特征[5]。根据淋巴结
肿大的部位及数量，CD可分为单中心的型CD  (unicentric CD 
UCD )和多中心的型CD (multicentric CD MCD )，后者又分为
特发性MCD ( iMCD )、人类疱疹病毒8型( HHV8 )相关性MCD ( 
HHV8-MCD )和多神经病变、器官肿大、内分泌病、单克隆浆
细胞病、皮肤改变相关性MCD ( POEMS-MCD )[6]，根据病理形
态可分为透明血管型、浆细胞型及混合型[7]。
2.2 病因及发病机制  CD的病因目前尚不明确，部分研究认为
UCD是由肿瘤性滤泡树突状细胞群驱动的[8]；HHV8-MCD是由
病毒驱动的，如HIV感染或其他免疫缺陷原因使HHV-8逃避宿
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主免疫控制，在淋巴结浆母细胞中裂解性复制，释放细胞因
子，驱动临床和病理症状[9]；而 POEMS-MCD 发病机制被认为
是由单克隆浆细胞群驱动的[8]；iMCD目前知之甚少，部分临床
数据认为IL- 6在部分患者中具有重要的病理作用[10]。
2.3 流行病学  Castleman病的发病率低，自2017年起，根据
Castleman病协作网( CDCN )制定的诊断标准和分类等指南，
开始获取相关的发病率数据[11]。在美国UCD的发病率估计为每
年16/百万人，在日本估计为0.6~4.3/百万，且可发生于所有
年龄段的个体，不存在性别偏好；而MCD在美国的发病率估
计为每年5/百万人，在日本估计为2.4~5.8 /百万，均可发生在
所有年龄段，但男性发病风险似乎更高[12-13]。另外，人们认为
HHV8-MCD和i MCD几乎均匀的划分了MCD[14]，但在HIV感染率
较高的撒哈拉以南的非洲地区，HHV8-MCD高度流行[15]。而其
它地区相关发病情况的公开资料较少。
2.4 临床表现  UCD最初被称为"巨大淋巴结增生"，用于描述
良性错构瘤性病变，即非肿瘤性的异常生长，主要发生在胸内
(纵隔或肺)或胸外(颈部、腋窝、腹膜后或骨盆)，肿大的淋巴
结常体积较大[5]，临床通常表现为增大的包块，可在肉眼或触
诊中发现，一般无全身症状，在某些情况下，较深的肿块并不
明显，有时因压迫临近组织出现相关症状，如疼痛等而被人们
发现，而无症状的UCD病变，如本例，可在进行影像检查时被
发现[7,16]。
　　MCD同时累及多个淋巴结和组织，但肿大的淋巴结较小，
可出现发热、盗汗、贫血、全身性水肿、体重减轻等全身症
状，其中iMCD、POEMS-MCD可出现肝脾的肿大，iMCD多伴
有肾、肝功能异常，POEMS-MCD多有多发性神经病、内分泌
病及皮肤的改变。而HHV8 - MCD最常见于HIV感染者，当伴有
HIV感染时可出现HIV的相关症状[5,17]。
2.5 临床诊断  对于CD的诊断，首先需要排除可以引起淋巴结
“Castleman 样”病理改变的相关疾病，如感染、肿瘤及自身
免疫性疾病等[7]。
　　CD常通过影像学检查被怀疑，影像学为CD的诊断提供了
重要线索[18]，常用的有CT及MRI。CT检查具有多功能性、便捷
性使其能够在颈部、腋窝和腹股沟等区域快速评估可触及的病
变[19]，CT平扫可见肿大的低密度或等密度结节，在CT中受累
的淋巴结或肿块常表现为边界清楚的均匀低回声结构，增强扫
描时可见不同程度的强化[20]；而MRI则能够提供肿块与其邻近
组织的解剖结构，以及突出供血血管的存在[19]，在MRI中受累
的淋巴结或肿块在T1加权像上常表现出与骨骼肌相比呈低或等
信号，在T2加权像上常表现出与骨骼肌相比呈等或高信号[20]。
如本病例中的UCD常见于于纵隔，典型的影像学表现为血供丰
富的圆形肿块，当出现在腹部或盆腔时，通常表现为边界清楚
的孤立性软组织肿块。另外，目前有研究认为，尽早进行FDG-
PET/CT 影像学检查，有助于CD的诊断[21]。
　　将病变组织切下行病理检查是诊断CD的“金标准”，它病
理上分为透明血管型(HV-CD)、浆细胞型(PC-CD)、混合型[7]。
其中HV-CD，是UCD病例中最常见的病理表现，也可见于iMCD
病例的。它有一个或多个萎缩的生发中心，周围有小淋巴细胞
呈同心圆状分布。在萎缩的生发中心，常观察到呈放射状穿透

的毛细血管或分支的玻璃化血管，可形成"棒棒糖"的外观[22]。
而在滤泡间区，可观察到广泛的毛细血管增生，偶见浆细胞和
嗜酸性粒细胞；在生发中心和滤泡间区可观察到多核巨细胞，
这些多核细胞胞浆中CD21、CXCL13阳性；在CD21染色中，
细胞质边界模糊，细胞出现向周围小淋巴细胞聚集的现象[23]。
PC-CD在UCD中少见，但POEM或iMCD中常见，肿大的淋巴
结体积通常较HV-CD小，以滤泡间区存在成片的浆细胞为关键
的形态学特征，表现出散在的嗜酸性粒细胞和肥大细胞浸润，
而不是在HV-CD型中偶见细胞[24]，KSHV - MCD的病理特征与
PC型iMCD存在一定差异，但从广义上讲，KSHV - MCD被认为
是PC型的变种。关键的区别在于KSHV中有感染细胞的存在，
KSHV感染的细胞主要分布在套区和滤泡中心，在滤泡间区也
可见散在的单个细胞。然而，受累淋巴结中的大多数细胞由未
感染的浆细胞样B细胞组成[11]。混合型CD则兼具HV-CD 及 PC-
CD 的特征，可认为是两者的组合形式[7]。
2.6 治疗方式  UCD及MCD因其发病机制、临床特点、病理等方
面的不同，在治疗上截然不同。本例为UCD，透明血管型，手
术切除既是目前最适合的治疗方式，同时也可以明确诊断，对
局灶性的CD进行手术切除，在长期的随访期间，并无患者死
亡或者复发[25]。对于不可切除的UCD，若无临床症状且实验室
检查无异常时，可采用保守的治疗方法，定期随访复查即可；
对于不可切除，因压迫邻近结构而出现症状的UCD，推荐使用
利妥昔单抗联合或不联合类固醇药物进行初始治疗，来缩减体
积，减轻压迫症状[23]。MCD 累及多处淋巴结，很难将其全部切
除，且切除后易复发，预后较差，临床上常采用化疗的方法，
研究认为IL- 6在很大程度上与i MCD的发病有关，司妥昔单抗
(Siltuximab)是抗IL - 6的单克隆抗体，是唯一在iMCD中进行随
机对照试验评估的药物[26]，2018年发布的国际共识推荐所有
iMCD患者一线使用以抗IL-6为基础的治疗，并根据疾病严重程
度加用激素。对于抗IL-6治疗无效的患者，利妥昔单抗被提倡
作为二线治疗。2000年初在KSHV-MCD的治疗中引入利妥昔单
抗，显著改善了该疾病亚型患者的预后，之后的研究发现，当
存在严重的器官功能衰竭或合并卡波西肉瘤时，可在利妥昔单
抗的基础上增加依托泊苷以增加疗效[5]。
　　本文报道患者以“发现子宫肌瘤渐大11年，下腹痛2月”
为主诉来我院，很容易考虑到“肌瘤变性”，而忽视其它原因
引起的疼痛等不适，经过术前的超声、CT 等检查怀疑回盲部下
方腹腔内见到的类圆形软组织结节影为“Castleman病”，请
血液科科会诊后考虑淋巴结影仅局部可见，为良性病变单中心
型Castleman病的可能性较大，由于单中心型病理分型多为透
明血管型，手术切除是目前最好的治疗方法，遂行“全子宫切
除术”时切除病变的淋巴组织，术后病理回报符合术前判断，
术后随访一般情况好，证明治疗有效。总之 Castleman 病作为
罕见病，在妇产科很少遇见，易造成漏诊、误诊。希望通过本
例的学习，提高临床工作者对于该病的认识，以期许在临床工
作中正确的做出判断，为病人提供更好的治疗。
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方面具有较高的灵敏度，能够弥补单一检测的不足。
　　综上所述，ADC值增高和FA值降低与老年CSVD患者发生认
知功能障碍密切相关。ADC值和FA值与认知功能之间存在一定
的关系，临床上可以通过定量检测DTI参数来评价患者的认知功
能。本研究存在一些不足，如样本病例数较少等，这可能导致
研究结果产生偏倚。因此，需要在临床中扩大样本病例数，开
展大样本、多中心对照研究，以为评估DTI参数在老年CSVD患
者认知功能障碍预测中的临床价值提供更多参考依据。
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