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　　[摘要]　目的:探讨首发于头颈部的 Castleman病的临床表现、病理特点、治疗及预后。方法:回顾性分析

2007—2021年在南京鼓楼医院诊断和治疗的18例首发于头颈部的Castleman病患者的临床资料,其中单中心型

14例,多中心型4例,对其临床特点、治疗及预后进行分析。结果:18例头颈部 Castleman病患者中,位于腮腺1
例,耳后1例,咽旁间隙1例,颈部Ⅰ区3例,锁骨上2例,颈部Ⅲ区2例,余均多发颈部两个亚区以上。单中心型

患者术后复查颈部彩超及头颈部CT均未见肿物复发及进展;多中心型出现多脏器功能异常,如双下肢水肿、肝
脾肿大、咳嗽等。4例多中心型患者仅1例接受化疗,余3例均拒绝化疗,仅接受对症治疗。随访所有患者均存

活,但多中心型患者病情明显进展,且累及淋巴结增多,部分患者新发肝脾肿大。结论:头颈部 Castleman病多为

单中心型,表现为颈部多个无症状肿大淋巴结,手术切除效果好,预后佳。头颈部多中心型 Castleman病,临床症

状复杂,随时间进展累及多脏器,需后续治疗。
[关键词]　Castleman病;头颈部;临床特征;预后

DOI:10.13201/j.issn.2096-7993.2022.07.013
[中图分类号]　R551.2　　[文献标志码]　A

TheclinicalfeaturesofCastlemandiseaseintheheadandneck
LIUDingding　SUNFeihu　WEIHao　WANGJunguo　QIANXiaoyun

(DepartmentofOtolaryngologyHeadandNeckSurgery,AffiliatedDrum TowerHospitalof
NanjingUniversityMedicalSchool,JiangsuProvincialKeyMedicalDiscipline,ResearchInsti-
tuteofOtolaryngology,Nanjing,210008,China)
Correspondingauthor:QIANXiaoyun,E-mail:qxy522@163.com

Abstract　Objective:Toinvestigatetheclinicopathologicalfeatures,treatmentandprognosisofCastleman
diseaseintheheadandneck.Methods:Theclinicalandpathologicaldataof18patientswithCastlemandiseaseof
theheadandneckinNanjingDrumTowerHospitalfrom2007to2021wereretrospectivelyanalyzed.Therewere
14casesofunicentrictypeand4casesofmulticentrictype.Theclinicalcharacteristics,treatmentandprognosis
wereanalyzed.Results:Amongthe18casesofCastlemandiseaseintheheadandneck,1casewaslocatedinthe
parotidgland,1casewasbehindtheear,1casewasintheparapharyngealspace,3caseswereintheneckregion
Ⅰ,2casesweresupraclavicular,2caseswereintheneckregionⅢ,therestwerelocatedinmorethantwosub-
regionsoftheneck.Inpatientswithunicentrictype,notumorrecurrenceandprogressionwerefoundinthepost-
operativere-examinationwithneckDopplerultrasoundandCT;inthemulticentrictype,multipleorgandysfunc-
tion,suchasedemaofbothlowerextremities,hepatosplenomegaly,andcough,werefound.Ofthe4patients
withmulticentrictype,only1patientreceivedchemotherapy,andtheremaining3patientsrefusedchemotherapy
andonlyreceivedsymptomatictreatment.Allpatientssurvivedduringfollow-up,butthediseaseofmulticentric
patientsprogressedsignificantly,andthenumberofinvolvedlymphnodesincreased,andhepatosplenomegaly
werefoundinsomepatients.Conclusion:Castlemandiseaseoftheheadandneckismostlyunicentrictype,which
ismanifestedasmultipleasymptomaticenlargedlymphnodesintheneck.Thesurgicalresectioniseffectiveand
theprognosisisgood.MulticentricCastlemandiseaseoftheheadandneckhascomplexclinicalsymptomsandin-
volvesmultipleorgansovertime,requiringfollow-uptreatment.
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　　Castleman病是一种罕见、复杂的淋巴组织增

生异常疾病,为良性疾病,却可引起非肿瘤性的淋

巴结病变。临床上根据淋巴结受累区域的不同分

为单中心型 Castleman 病 (unicentricCastleman
disease,UCD)和多中心型Castleman病(multicen-
tricCastlemandisease,MCD)。UCD表现为单一

的肿块,主要发生于 纵 隔,较 少 发 生 于 头 颈 部;
MCD一般为周围淋巴系统疾病,出现多个系统症

状。根据病理形态不同分为三种类型:透明血管型
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(hyalinevascular)、浆细胞型(plasmacelltype)和
混合型(mixedtype)。本研究回顾性分析18例首

发于头颈部、经手术切除或者活检病理证实为Cas-
tleman病患者的临床资料。
1　资料与方法

1.1　临床资料

回顾性分析2007—2021年在南京鼓楼医院诊

断和治疗的18例首发于头颈部的Castleman病患

者的临床资料,包括临床表现、实验室检查、影像学

检查、病理结果、治疗及预后情况。18例患者中,
男6例,女12例;年龄15~67岁,平均46岁,中位

年龄51岁。其中 UCD14例(UCD组),男女比例

3∶4,平均年龄48岁;MCD4例(MCD组),均为

女性,平均年龄36岁。
1.2　方法

所有患者首先行血常规、肝肾功能、C-反应蛋

白、降钙素原等血液学检查排除急性炎症及器官损

伤,并行 HIV、梅毒、结核及EB病毒等病原学检查

及胸部CT排除相关病原感染引发的淋巴结肿大。
均住院行手术完整切除或者部分切除活检后行病

理检查,13例患者补充行免疫组织化学染色明确

诊断,检测 CD3、CD10、CD20、CD21、CD38、Bcl-2、
Ki-67等的表达。
1.3　影像学检查

所有患者术前均行颈部平扫+增强 CT 及颈

部淋巴结彩超明确头颈部肿块范围及性质。14例

UCD患者中,10例 CT 平扫表现为均匀等密度,2
例表现为高密度,2例为稍低密度,其中1例伴囊

性变,增强CT 可见肿块不同程度强化,并可见增

强的血管影。4例 MCD 患者中,2例表现为稍低

密度,其中1例增强后轻度强化,1例无强化,2例

表现为等密度,增强后可见肿块明显强化;颈部淋

巴结彩超多显示低回声团块,边界清楚;所有患者

术后补充行纵隔 MRI平扫及腹主动脉旁淋巴结彩

超,以排除 MCD,2例患者行PET-CT检查。
1.4　随访

所有患者通过电话及门诊复诊方式进行随访,
随访时间为术后4~172个月,随访时间截止2022
年2月。
2　结果

2.1　临床表现

18例Castleman病患者 HIV血清学检查均阴

性,按首发头颈部位置,其中位于腮腺1例,咽旁间

隙1例,颈部Ⅰ区3例,锁骨上2例,颈部Ⅲ区2
例,耳后1例,多发颈部Ⅱ、Ⅲ、Ⅳ区6例,多发颈部

Ⅱ、Ⅲ、Ⅳ区及锁骨上区2例。病史10d~40年,
UCD组患者主诉均为发现无痛性颈部肿块,无发

热、乏力、盗汗、体重下降等全身症状;MCD组患者

发现颈部无痛性肿块,并伴随相关全身症状及异常

的实验室检查结果。
2.2　病理组织分型

透明血管型 Castleman病典型病理特征表现

为滤泡见淋巴组织增生,包绕玻璃样变性的血管,
呈“洋葱皮样”改变(图1a);浆细胞型Castleman病

病理特征表现为淋巴结内滤泡增生,大量各级浆细

胞浸润,而血管玻璃样变不明显(图1b);混合型则

兼具以上两个特点。本研究中透明血管型13例,
浆细胞型5例。13例 Castleman病患者行免疫组

织化学染色,其中 CD20、CD3、Ki-67阳性12例,
Bcl-2阳性8例,CD21阳性9例,CD10阳性4例,
CD38阳性4例。UCD组和 MCD组患者的一般资

料见表1。

1a:病理切片可见透明血管型淋巴组织增生,血管玻璃

样变;1b:浆细胞型可见大量浆细胞浸润,血管玻璃样

变不明显。
图1　病理检查

表1　UCD组和 MCD组患者的一般资料

例(%)

UCD组(n=14) MCD组(n=4)

性别

　男 6(42.9) 0(0)

　女 8(57.1) 4(100.0)

年龄/岁

　≥46 9(64.3) 1(25.0)

　<46 5(35.7) 3(75.0)

病理类型

　透明血管型 11(78.6) 2(50.0)

　浆细胞型 3(21.4) 2(50.0)

　混合型 0(0) 0(0)

临床症状

　双下肢水肿 0(0) 2(50.0)

　肝脾肿大 0(0) 2(50.0)

　咳嗽 0(0) 2(50.0)

实验室检查

　低白蛋白血症 0(0) 3(75.0)

　贫血 1(7.1) 3(75.0)

　血沉升高 0(0) 3(75.0)

　C-反应蛋白升高 1(7.1) 3(75.0)

2.3　随访及预后

UCD组患者手术均完全切除病灶,远期未接

·645· 临床耳鼻咽喉头颈外科杂志　 第36卷



受化疗,术后复查颈部彩超及头颈部CT均未见肿

物复发及进展;MCD组患者多出现多脏器功能异

常,如双下肢水肿、肝脾肿大、咳嗽等,仅1例患者

于外院接受化疗,余3例均拒绝化疗,仅接受对症

治疗。随访所有患者均存活,但 MCD患者病情明

显进展,且累及淋巴结增多,部分患者新发肝脾肿

大,考虑疾病进展。MCD患者的随访及预后情况

见表2。

表2　MCD患者的随访及预后情况

例序 性别
年龄

/岁

颈部肿大

淋巴结部位
病理类型 诊疗经过

随访时间

/月

预后

1 女 37 左侧锁骨上 浆细胞型 至当地医院行化疗 96 疾病进展

2 女 15 左侧胸锁乳

突肌前缘

透明血管型 术前PET-CT 考虑多中心型,血液科建议行化

疗,患者拒绝,后复查 PET-CT 提示新发肝脾肿

大,且累及全身各处淋巴结,累及淋巴结数量增

多,体积变大,代谢值增高。

77 疾病进展

3 女 51 耳后 浆细胞型 建议化疗患者拒绝,术后查PET-CT考虑全身多

发肿大淋巴结,考虑多为新发肿大淋巴结。
61 疾病进展

4 女 42 左侧锁骨上 透明血管型 建议化疗患者拒绝,复查全身肿大淋巴结较术前

明显增大,且部分淋巴结增大超过20%,并且有

多发新病灶产生。

40 疾病进展

3　讨论

3.1　研究现状

Castleman病为一种类似淋巴瘤的淋巴细胞

异常增殖性疾病,目前病因不明确,可能与人类疱

疹病毒8型(HHV-8)及白介素-6(IL-6)、HIV 有

关[1-3]。临床上主要分为 UCD和 MCD两类,UCD
主要表现为同一个淋巴结区域的淋巴结独立性增

大,进展缓慢,主要发生于纵隔及胸腔;MCD发生

于多个淋巴结区域(最小淋巴结直径大于1cm),
往往伴有全身症状如发热、体重下降、贫血等,并且

多个脏器受累。Castleman病的诊断首先需排除

恶性肿瘤(淋巴瘤、浆细胞瘤、POEMS综合征)、感
染性疾病(HIV、结核、梅毒、EB病毒感染)、自身免

疫性疾病(系统性红斑狼疮、类风湿性关节炎)等可

能伴发的淋巴结“Castleman”样病理改变的相关疾

病[1];其次根据患者的全身检查及影像学检查进行

分型。根 据 是 否 感 染 HHV-8 可 将 MCD 分 为

HHV-8阳性 MCD和 HHV-8阴性 MCD,HHV-8
阴性 MCD 又可分为无症状性和特发性,特发性

MCD多伴有全身症状或脏器损伤表现[4]。UCD
手术切除为金标准治疗方案,大部分患者在病灶完

整切除后可治愈,若无法行手术治疗,也可等待观

察,对于不适合行手术切除者,小剂量的放射治疗

也有一定的疗效[5]。而 MCD一般预后不良,大部

分在数年后出现多脏器功能障碍,或者转化为淋巴

瘤及其他血液病,无特效治疗方法。减瘤手术是否

有益,目前无相关研究论证。HHV-8阳性采用以

利妥昔单抗(单克隆抗-CD20抗体)为基础的治疗,
而特发性 MCD目前无标准治疗方案,2021年中国

Castleman病诊断与治疗专家共识[6]推荐一线方

案为司妥昔单抗±泼尼松或 TCP 方案(沙利度

胺+环磷酰胺+泼尼松)或者 RCVP方案(利妥昔

单抗+环磷酰胺+长春新碱)或者利妥昔单抗±泼

尼松。对于复发及难治性的 MCD 可选择造血干

细胞移植[7],主要为了改善高炎症状态,而非缩小

淋巴结大小[6]。
3.2　临床表现

本组首发于头颈部的18例 Castleman病患

者,主诉均为发现无痛性头颈部肿块,无特异性表

现,行手术活检或切除明确病理,其中14例 UCD
病理类型中11例为透明血管型(78.6%),3例为

浆细胞型;而4例 MCD病理类型中透明血管型和

浆细胞型各2例(50%)。14例 UCD 患者实验室

检查有1例出现贫血,1例出现 C-反应蛋白升高,
且无全身症状(发热、盗汗、体重下降等),均手术完

整切除,随访均未复发。有文献报道手术切除对于

UCD是首选[8],且完整切除有助于改善患者的高

炎症状态[9]。而首发于头颈部的 MCD和 UCD实

验室检查及伴发症状差异很大,本研究中 4 例

MCD患者都合并其他系统症状,如全身多处淋巴

结肿大、肝脾肿大、贫血、肾功能不全及肺炎等,且
出现实验室检查的异常,如低白蛋白、C-反应蛋白

升高、血沉升高等,发生率明显高于 UCD组。4例

MCD患者中1例在当地医院行化疗,余3例因个

人原因均对症治疗,未接受化疗,随访均出现全身

多处淋巴结肿大或较前增大,但4例患者目前均存

活,可见首发头颈部的 MCD进展较缓慢。
3.3　影像学表现

颈部Castleman病的 CT 表现与不同病理类

型有关,UCD多为透明血管型,该型毛细血管增生
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明显,且周边多富含滋养动脉,增强后可见明显强

化;而 MCD大部分为浆细胞型,缺乏明显特异性,
增强扫 描 低 到 中 度 均 匀 强 化,周 边 强 化 明 显。
PET-CT对于 MCD的诊断有重要作用,本研究中

2例患者经病理及全身PET-CT显像后明确诊断,
其中1例患者复查PET-CT显示累及淋巴结数量

增多,体 积 变 大,代 谢 增 高,最 大 标 准 摄 取 值

(SUVmax)由 1.7 升至 8.2,提示疾病进展。由

于18F-FDG可以在炎症性病变和恶性肿瘤中积累,
Castleman病累及的淋巴结也能更好地通过18F-
FDGPET-CT 显 示。Barker 等[10] 报 道 活 动 性

MCD患者的SUV中位数为4.8(范围2.6~9.3),
显著高于缓解期患者(中位数2.5);Lee等[11]报道

在Castleman病的病变部位观察到明显的18F-FDG
高摄取,平均SUVmax=6,MCD的SUVmax值明

显高于 UCD,所以 PET-CT 检查对于 Castleman
病患者诊断及观察疾病进展有重要作用。
3.4　病理及免疫组织化学

免疫组织化学有助于Castleman病的诊断,本
研究中13例患者补充行免疫组织化学明确诊断,
用分化抗原CD3标记 T细胞,CD20标记B细胞,
CD21标记滤泡树突状细胞,CD10为未成熟的 T
细胞、B细胞和成熟粒细胞标记物,对于Castleman
病的诊断及组织学分型有一定意义。有文献报道

UCD组 Ki-67平均值明显低于 MCD组,差异有统

计学意义,头颈部的 UCD 细胞多较 MCD 组细胞

处于细胞静止期,而处于分裂周期细胞较少,肿瘤

呈惰性生长,恶性程度低[12]。
3.5　预后

Castleman病多合并结缔组织病,例如类风湿

性关节炎和系统性红斑狼疮[13],结缔组织病也可

表现为淋巴结肿大,故临床上应注意鉴别。孙道萍

等报道Castleman病合并自身免疫病更容易出现

皮疹、黏膜损伤和肺部并发症,此外,在这些患者中

更常见的是炎症标志物血沉升高、高丙种球蛋白血

症和自身抗体阳性[14]。本研究中1例 MCD 患者

合并类风湿性关节炎。Castleman病的预后因素

尚不明确,但有文献表明脾大和低白蛋白水平是不

好的预后因素[15]。
总之,首发于头颈部的Castleman病临床表现

及影像学诊断缺乏特异性,主要依赖于病理学诊

断。UCD患者手术切除大部分能治愈,预后佳;
MCD患者通常合并多脏器功能异常,且随时间进

展,故需多学科治疗,且PET-CT是诊断及观察疾

病进展的重要影像学手段[11]。
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