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摘  要 

Castleman病是一种罕见病。现报道2例儿童Castleman病的临床资料，结合文献复习分析Castleman病
的发病机制、临床特点、实验室检查以及临床治疗及预后情况，以提高对该病的认识及诊治。 
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Abstract 
Castleman disease is a rare disease. Clinical data of 2 cases of Castleman disease in children were 
reported. The pathogenesis, clinical features, laboratory examination, clinical treatment and 
prognosis of Castleman disease were analyzed by reviewing literature, so as to improve the un-
derstanding, diagnosis and treatment of the disease. 
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1. 引言 

Castleman 病(Castleman disease, CD)是一种罕见疾病，年发病率约 5/100 万[1]，2018 年入选国家卫生

健康委员会发布的《第一批罕见病目录》。Castleman 病的中位发病年龄为 34 岁，年龄范围 2~84 岁[2]。
既往大多数文献报道病例多为成年患者，儿童患者少见，例如有系统性文献综述中报道病例数小于 17 岁

年龄组仅占 11% [3]。现报道 2 例儿童 Castleman 病。 

2. 病例资料 

病例 1，患儿，女，10 岁 1 月，因“发现右侧颈部肿物 1 年”于 2023 年 7 月 15 日入院。患儿无颈

部疼痛、发热、盗汗及体重下降等全身症状，就诊于我院耳鼻喉科门诊，超声检查提示右侧颈部淋巴结

肿大，行颈部淋巴结穿刺活检术，病理诊断：淋巴组织增生性病变，淋巴滤泡结构存在，部分滤泡套区

增生明显，滤泡间区小血管增生，考虑为反应性增生，嘱观察随访，颈部包块逐渐增大，遂收入院。 
入院查体：一般情况好，右侧颈部可见一肿物，约 4.8 × 3.6 cm，质地稍韧，稍触痛。心肺腹部查体

无异常发现。 
辅助检查：颈部超声检查：右颈部 II 区见低回声团，大小约 4.7 × 3.8 × 1.9 cm，形态规则，边界清，

回声不均匀，内见髓质样结构，内见丰富血流信号，右颈部另见数个肿大淋巴结，大者 3.0 × 1.1 cm (II
区)，门髓结构清。结论：考虑为肿大淋巴结，Castleman 病？颈部 CT 平扫：右侧颈动脉鞘区见椭圆形等

密度软组织影，边界较清，密度均匀，邻近组织受压推移，病灶较大层面范围约 33 × 26 mm。血常规、

CRP、生化、血凝常规结果均正常。 
于全麻下行右侧颈部肿物切除术，术中见：右侧颈部中上份、颈动脉鞘外侧，多发肿大淋巴结，最

大者约 5 × 4 cm 大小，挤压颈鞘向中线移位，切面灰黄鱼肉样，与周围组织无明显粘连。术后病理：淋

巴组织增生性病变，淋巴滤泡结构存在，部分滤泡套区增生，个别生发中心萎缩、消失，并见小血管增

生并长入滤泡，考虑为 Castleman 病(透明血管型)。免疫组化：CD3 示(T 细胞+)，CD20 示(B 细胞+)，CD10 
(+)，CyclinD1 (少量+)，Bcl-2 (生发中心−)，Bcl-6 (+)，SOX11 (−)，MUM1 (+)，Ki-67 (+，约 20%)，CD21
示 FDC 网(+)，CD30 (−)，ALK (SP8) (−)。原位杂交：EBER (−)。诊断 Castleman 病(透明血管型)。出院

后门诊复查及电话随访至今 5 个月，患儿无病情复发，达完全缓解。 
病例 2，患儿，女，12 岁 10 月，因“面色苍白伴乏力 1 年，发热 20 天”于 2023 年 7 月 18 日入院。

患儿无明原因出现面色苍白伴乏力，体重下降，外院血常规提示小细胞低色素性贫血，间断口服铁剂 2
月，贫血无好转。入院前 20 天出现发热，体温 37~38℃，伴咳嗽，抗生素治疗无效，遂入院。 

入院查体：体重 34.9 kg，身高 164 cm，精神可，消瘦体型，营养不良，贫血貌，未触及明显肿大浅

表淋巴结，巩膜无黄染，心肺查体未见异常。腹平软，肝脾不大，左下腹可触及一包块，约 3 cm × 4 cm，

质地稍韧，稍压痛，活动度差。 
辅助检查：血常规：WBC 10.5 × 109/L、HB 87 g/L、MCV 67.5fL、MCH 19.2pg、MCHC 285 g/L、

PLT 634 × 109/L，Ret 1.58%，CRP 112.16 mg/L，PCT 0.2 ng/mL，ESR 101.0 mm/1h，铁蛋白 207.20 ng/mL，
白蛋白低 30.7 g/L，球蛋白明显升高 49.4 g/L，外周血涂片见成熟红细胞多呈缗钱状排列，骨髓象示骨髓

增生活跃，粒:红 = 1.88:1，红系以中、晚幼红为主，分裂相可见，部分有核红胞浆偏少，成红轻度大小
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不一，血小板成堆、易见，细胞外铁(+)、细胞内铁 3% (无环铁，仅含 1 个铁颗粒)，免疫球蛋白 IgG 升

高，血凝常规纤维蛋白原明显升高 7.61 g/L、APTT 稍延长，肝肾功能、贫血相关检测无异常，多种病原

学相关检查及多种自身抗体检测皆阴性。 
入院后静脉应用头孢哌酮抗感染治疗效果不佳，进一步查细胞因子谱 IL-648.32 pg/mL，明显升高，

淋巴细胞精细分型示 B 细胞明显增高、活化抑制/细胞毒性 T 细胞明显下降，直接 Coombs 试验弱阳性、

间接 Coombs 试验阴性，甲功五项正常、布鲁氏菌乳胶凝集试验阴性，腹部肿块超声见腹腔内数个肿大

淋巴结，大者 4.9 × 3.4 cm (左侧腹腔)，髓质不清，内略呈网格样，内见条状血流信号。体表肿物淋巴结

超声及胸部 CT 未见异常。行超声引导下淋巴结穿刺活检，术后病理诊断：淋巴滤泡及淋巴窦结构可见，

副皮质区血管增生，伴浆细胞局灶片状分布，免疫组化示少量 TDT 阳性细胞散在分布。免疫组化：CD3 
(T 细胞+)，CD20 (B 细胞+)，CD10 (生发中心+)，Bcl-2 (生发中心−)，Bcl-6 (生发中心+)，CD21 (FDC 网

+)，Ki-67 (滤泡间区阳性率约 10%)，CD30 (−)，ALK (SP8) (−)，Pax-5 (B 细胞+)，TDT (−)，EBER (−)。
因穿刺标本少明确诊断困难，不能除外 Castleman 病，进一步行腹腔增强 CT 示腹腔及腹膜后多发软组织

密度影，大者约 42 × 36 mm，强化密度尚均匀。行腹腔镜手术探查见：肿大的淋巴结位于左下腹部小肠

肠系膜末端，长径约 4~5 cm，淋巴结附着处肠管血运差，因游离困难，转行开放手术，术中完整切除左

下腹 2 枚肿大淋巴结及临近可疑累及肠段。术后二次病理诊断：淋巴结结构存在，可见大量增生的淋巴

滤泡结构，少部分区域滤泡生发中心萎缩，套区增生，滤泡间区小血管增生并透明变性，淋巴结被膜增

厚，被膜下窦及淋巴窦结构不明显，小梁纤维组织增生伴胶原化及少量浆细胞浸润，免疫组化同上，切

除肠管为小肠组织，间质血管扩张充血出血，局部浆膜面见炎细胞浸润，符合 Castleman 病(透明血管型)；
分子病理学：淋巴细胞各亚群表型未见明显异常。术后第 9 天行 PET-CT 未发现有意义淋巴结，确诊为

单中心型 Castleman 病。术后第 2 天患儿体温下降至正常，血小板计数、CRP、ESR、血清铁蛋白及纤维

蛋白原迅速下降，约 20 天后皆恢复正常。出院后口服铁剂治疗 10 天复查血红蛋白恢复正常，红细胞指

数近 1 月时达正常。电话随访至今 5 个月患儿体重增长约 10 kg，无病情反复，达完全缓解。 

3. 讨论 

Castleman 病是一组异质性淋巴组织增生性疾病，发病率极低，主要见于成人，可发生于任何年龄，

无明显性别差异[2]，儿童病例报道少见，有报道称儿童发病年龄 2 个月到 17 岁不等，主要发生于青少年，

平均年龄 10.8 ± 4.7 岁[4]。 
CD 可发生于淋巴系统的任何部位，以颈部、纵隔、腹部和腋窝淋巴结区域最常见，有报道称 CD 发

生于颈部的占比达 29%，而发生于纵膈及腹部的病例占比可达 33% [5]。其受累淋巴结具有特异性的组织

病理学表现，因此淋巴结病理活检是 CD 诊断金标准，国际惯例通常将其病理分型分为透明血管型、浆

细胞型及混合型。 
按照受累淋巴结区域多少，CD 临床分型包括单中心 CD (UCD，受累淋巴结仅限于一个淋巴结区域)

和多中心 CD (MCD，≥2 个淋巴结区域受累，淋巴结短径需≥1 cm) [6]，而 MCD 又根据是否感染人类疱

疹病毒 8 (HHV-8)分为 HHV-8 相关 MCD (HHV8-MCD)和 HHV-8 阴性特发性 MCD (iMCD)。文献报道，

UCD 和 MCD 发病率在成人中存在较大差异[1]，例如美国每年 CD 病例中约 75%是 UCD，而在日本，

CD 的总发病率相似，但 MCD 占 70%，UCD 占 30%，造成这种差异的原因尚不清楚。在儿童中，所有

形式的 CD 都可能出现，但以 UCD 为主，约占病例的 75% [1] [6]，而 UCD 以透明血管型为主，MCD 中

浆细胞型较多[5] [7] [8]。 
CD 发病机制尚不清楚。UCD 可能由淋巴结基质细胞克隆扩增引起，细胞可能来源于滤泡树突状细

胞[9]，有研究证明透明血管型 UCD 中的树突状细胞成分经常表现出发育不良的特征，呈现出滤泡中心
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的显著耗竭，而滤泡间区细胞基质和血管的增多被进一步表明存在克隆细胞遗传学异常[10]。iMCD 的发

生可能继发于自身炎症或免疫机制、肿瘤细胞异位细胞因子分泌或非 HHV-8 病毒感染引起的多克隆淋巴

增殖导致的高细胞因子血症[11]，IL-6 及其上下游信号通路的异常激活似乎发挥重要作用[12]。大多数成

人 HHV8-MCD 通常发生在与 HIV 和 HHV-8 感染相关的免疫缺陷背景下，HHV 中编码参与调节细胞途

径的病毒基因在 HHV-MCD 发病机制中起核心作用[1]。而极少有报道儿童 CD 与 HHV-8 感染相关，先

天免疫系统的失调可能是儿童 CD 发病机制的关键[13]。 
UCD 以淋巴结肿大为主要临床表现，大多数 UCD 患者无伴随症状，少数巨大淋巴结可产生局部压

迫症状[14] [15]，少部分病例伴有发热、体重下降、血象异常等全身症状。除淋巴结肿大外，MCD 患者

往往还伴有全身表现，如发热、盗汗、乏力、体重下降、贫血、肝功能不全、肾功能不全、容量负荷过

多(全身水肿、胸水、腹水等)等[16]，但在儿童 UCD 患者中发生全身症状的概率高于成人[7]。但由于 iMCD
还可能与许多自身免疫性疾病(如银屑病或重症肌无力)或自身炎症性疾病(如家族性地中海热)同时发生

[9]，病理诊断具有一定重叠性，需考虑其他次要诊断标准[17]。 
所有 UCD 患者手术切除是首选治疗方法[18]，手术不仅能够去除 CD 病灶，还能够改善高炎症状态

及愈后[19]，术后 5 年生存率达 80%以上，儿童则更高，而未能通过手术切除治疗的 UCD 会导致显著的

死亡率[20]。对于不能通过手术切除的 MCD 患者，目前无统一治疗方案，激素最常用作 iMCD 患者的治

疗[21]，免疫调节剂或基于淋巴瘤治疗的联合化疗等也有报道，效果有待评估。而司妥昔单抗或托珠单抗

作为针对 IL-6 的靶向治疗可能具有更高的安全性[22]，需注意的是，MCD 经药物治疗后应再次评估病灶

的可切除性，若病灶缩小且具有可切除性，仍应考虑手术切除。 
本文中两例患儿皆诊断为 UCD，年龄均为青少年，病史长达一年余才得以确诊，其中 1 例患儿合并

明显的全身症状、炎性反应相关指标(CRP、ESR、铁蛋白、IL-6)明显升高，均行手术切除，病例 1 完整

切除肿物，病例 2 部分切除，术后病情快速好转，现术后随访 5 月均未见复发。临床中，对淋巴结较明

显肿大并不明原因发热的儿童，需注意 CD 的可能诊断，避免误诊漏诊。 
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