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　　摘　要：　目的　探讨颈部Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病的临床及病理学特点，并总结其临床症状、分型、诊疗经验及预后情
况。方法　回顾性分析２０１１年１月～２０１７年１１月收治的５例颈部 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病的临床资料，并复习相关文献。
结果　５例颈部Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病均以颈部单发或多发无痛性肿物起病，临床症状较轻，临床分型分别为局灶型（ｕｎｉ
ｃｅｎｔｒｉｃＣＤ，ＵＣＤ）和透明血管型（ｈｙａｌｉｎｅｖａｓｃｕｌａｒｔｙｐｅ，ＨＶ），治疗上均手术切除肿物，随访９～８７个月，１例复发。
结论　头颈部Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病需通过病理学检查及免疫组化分析确诊。临床分型以局灶型（ＵＣＤ）为主，以手术方式
切除肿物可有效治疗，若出现复发可辅以药物治疗。预后方面ＵＣＤ型患者治愈率高。

关　键　词：颈部；Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病；诊断；治疗
中图分类号：Ｒ７３９．９１　　

Ｃｌｉｎｉｃａｌａｎａｌｙｓｉｓｏｆ５ｐａｔｉｅｎｔｓｗｉｔｈＣａｓｔｌｅｍａｎｄｉｓｅａｓｅｉｎｎｅｃｋ
ＺＨＡＮＧＦｅｎｇｙｕ，ＨＵＡＮＧＤｏｎｇｈａｉ

（ＤｅｐａｒｔｍｅｎｔｏｆＯｔｏｒｈｉｎｏｌａｒｙｎｇｏｌｏｇｙＨｅａｄａｎｄＮｅｃｋＳｕｒｇｅｒｙ，ＫｅｙＬａｂｏｒａｔｏｒｙｏｆＯｔｏｌａｒｙｎｇｏｌｏｇｙＭａｊｏｒＤｉｓｅａｓｅＲｅｓｅａｒｃｈｏｆ
ＨｕｎａｎＰｒｏｖｉｎｃｅ，ＸｉａｎｇｙａＨｏｓｐｉｔａｌ，ＣｅｎｔｒａｌＳｏｕｔｈＵｎｉｖｅｒｓｉｔｙ，Ｃｈａｎｇｓｈａ４１０００８，Ｃｈｉｎａ）

　　Ａｂｓｔｒａｃｔ：　Ｏｂｊｅｃｔｉｖｅ　Ｔｏｉｎｖｅｓｔｉｇａｔｅｔｈｅｃｌｉｎｉｃａｌａｎｄｐａｔｈｏｌｏｇｉｃａｌｆｅａｔｕｒｅｓａｎｄｔｏｓｕｍｍａｒｉｚｅｔｈｅｃｌｉｎｉｃａｌｓｙｍｐｔｏｍｓ，
ｃｌａｓｓｉｆｉｃａｔｉｏｎ，ｔｈｅｒａｐｅｕｔｉｃｅｘｐｅｒｉｅｎｃｅｓａｎｄｐｒｏｇｎｏｓｉｓｆｏｒＣａｓｔｌｅｍａｎｄｉｓｅａｓｅｉｎｎｅｃｋ．Ｍｅｔｈｏｄｓ　Ｃｌｉｎｉｃａｌｄａｔａｏｆｆｉｖｅｐａｔｉｅｎｔｓ
ｓｕｆｆｅｒｉｎｇｆｒｏｍＣａｓｔｌｅｍａｎｄｉｓｅａｓｅｉｎｎｅｃｋｕｎｄｅｒｇｏｉｎｇｔｒｅａｔｍｅｎｔｉｎｏｕｒｄｅｐａｒｔｍｅｎｔｂｅｔｗｅｅｎＪａｎ．２０１１ａｎｄＮｏｖ．２０１７ｗｅｒｅ
ａｎａｌｙｚｅｄｒｅｔｒｏｓｐｅｃｔｉｖｅｌｙｗｉｔｈｌｉｔｅｒａｔｕｒｅｒｅｖｉｅｗ．Ｒｅｓｕｌｔｓ　Ａｌｌｔｈｅ５ｐａｔｉｅｎｔｓｗｅｒｅｃｈａｒａｃｔｅｒｉｚｅｄｂｙｓｉｎｇｌｅｏｒｍｕｌｔｉｐｌｅｐａｉｎｌｅｓｓ
ｃｅｒｖｉｃａｌｍａｓｓｅｓｗｉｔｈｍｉｌｄｃｌｉｎｉｃａｌｓｙｍｐｔｏｍｓ．ＴｈｅｙｗｅｒｅｃａｔｅｇｏｒｉｚｅｄａｓｕｎｉｃｅｎｔｒｉｃＣａｓｔｌｅｍａｎｄｉｓｅａｓｅ（ＵＣＤ）ｃｌｉｎｉｃａｌｌｙａｎｄ
ｈｙａｌｉｎｅｖａｓｃｕｌａｒｔｙｐｅｐａｔｈｏｌｏｇｉｃａｌｌｙ．Ｃｏｍｐｌｅｔｅｓｕｒｇｉｃａｌｒｅｓｅｃｔｉｏｎｏｆｔｈｅｍａｓｓｗａｓｐｅｒｆｏｒｍｅｄｉｎａｌｌｔｈｅｐａｔｉｅｎｔｓ．
Ｐｏｓｔｏｐｅｒａｔｉｖｅｆｏｌｌｏｗｕｐｆｏｒ９ｔｏ８７ｍｏｎｔｈｓｒｅｖｅａｌｅｄｒｅｃｕｒｒｅｎｃｅｉｎｏｎｅ．Ｃｏｎｃｌｕｓｉｏｎ　ＴｈｅｄｉａｇｎｏｓｉｓｏｆＣａｓｔｌｅｍａｎｄｉｓｅａｓｅｉｎ
ｎｅｃｋｄｅｐｅｎｄｓｕｐｏｎｔｈｅｐａｔｈｏｌｏｇｉｃａｌｅｘａｍｉｎａｔｉｏｎａｎｄｉｍｍｕｎｏｈｉｓｔｏｃｈｅｍｉｓｔｒｙ．ＵＣＤｉｓｔｈｅｍａｉｎｔｙｐｅｉｎｔｈｅｃｌｉｎｉｃａｌ
ｃｌａｓｓｉｆｉｃａｔｉｏｎ．Ｓｕｒｇｉｃａｌｒｅｓｅｃｔｉｏｎｉｓｅｆｆｅｃｔｉｖｅ，ａｎｄｐｒｏｐｅｒｍｅｄｉｃａｌｔｈｅｒａｐｙｓｈｏｕｌｄｂｅａｐｐｌｉｅｄｔｏｔｈｏｓｅｗｉｔｈｐｏｓｔｏｐｅｒａｔｉｖｅ
ｒｅｃｕｒｒｅｎｃｅ．ＴｈｅｐａｔｉｅｎｔｓｗｉｔｈＵＣＤｇｅｎｅｒａｌｌｙｈａｖｅｇｏｏｄｐｒｏｇｎｏｓｉｓ．
　　Ｋｅｙｗｏｒｄｓ：Ｎｅｃｋ；Ｃａｓｔｌｅｍａｎｄｉｅａｓｅ；Ｄｉａｇｎｏｓｉｓ；Ｔｈｅｒａｐｙ

　　Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病（Ｃａｓｔｌｅｍａｎｄｉｅａｓｅ，ＣＤ）又称为巨
大淋巴结增生症或血管淋巴滤泡增生症。是一种相

对少见且原因不明的淋巴结反应性增生病。ＣＤ病
可发生于全身任何部位淋巴结，以纵隔内发生病变

最常见，而颈部相对少见。此疾病易漏诊和误诊。

本文将中南大学湘雅医院近年来收治的发生于颈部

的ＣＤ病例进行集中回顾分析和总结，以期提高对
颈部ＣＤ病的诊治水平、减少漏诊和误诊率。

１　资料与方法

１．１　临床资料
２０１１年１月～２０１７年１１月中南大学湘雅医院

收治的颈部 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病患者５例，其中男３例，女
２例；年龄４０～６６岁，中位年龄４２岁。病史１５ｄ至
１０年，中位数为１年。所有患者的临床表现均为无
意中发现的颈部无痛性肿物，无发热、乏力、盗汗、体

重减轻等其他不适。其中肿物位于颈部３例、颌下
２例。按侧别分类：左侧２例，右侧２例，双侧１例。
患者具体临床资料见（表１）。
·８８１·
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１．２　术前影像学检查
５例患者中除病例３外的４例均行颈部 ＣＴ检

查，均回报为团块状等密度灶软组织肿块，边界清

晰，形态规则；平扫时 ＣＴ值为５６～５８ＨＵ，增强后
ＣＴ值为１２４～１２７ＨＵ。病例１、２、３行 ＭＲＩ检查分
别回报椭圆形长 Ｔ１长 Ｔ２信号或等 Ｔ１长 Ｔ２信号
病灶，增强后肿块可明显强化。５例患者均行颈部
肿块Ｂ超，回报示特点为低回声粗光点的皮下软组
织内实质性结节。见图１。
１．３　治疗方法

所有患者在全麻下行颈部肿物切除手术，其中

病例１、２、３都选用了颈部肿块上的横切口，沿皮纹
横行切开皮肤、皮下组织及颈阔肌后向上下作颈阔

肌皮瓣，暴露胸锁乳突肌后分离其前或后缘以暴露

颈鞘并摘除肿物。病例４、５则选用下颌骨内侧弧形
切口，掀开局部皮瓣，逐层切开皮下组织及颈阔肌，

暴露颌下肿物及周围淋巴结后摘除病灶。所有病例

术中见肿物包膜完整，切面呈淡黄色。术后行石蜡

切片病理检查，其中３例加行免疫组化检查。结果
均回报为Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病。
１．４　随访

通过电话及门诊方式进行治疗后随访，截至随

访时间为 ２０１８年 ４月，随访率 １００％。随访 ９～
８７个月，其中复发１例；患者均存活。所有患者继
续定期随访中。

２　结果

按Ｆｒｉｚｚｅｒａ进行临床分型［１］，５例患者均为局灶
型Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病，根据病理分型５例患者均为透明血
管型（ＨＶ）。术后病例２、４、５的病理切片均在我院病

理科加行了免疫组化检查，ＣＤ２０、ＣＤ２１及 ＣＤ３指标
均回报为阳性；病例２、５的Ｂｃｌ２为阳性，病例４则为
阴性；病例２、４均报告Ｋｉ６７阳性。具体结果见表２，
病理学典型图片见图２。

３　讨论

Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病是一种较少见且病因尚不完全明
确的血管淋巴滤泡增生性疾病。此病较为罕见，临

床表现以淋巴结肿大为主，部分患者还可出现全身

症状及多器官功能损害。它于１９５４年由 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ
首次报道，并于两年后正式命名为 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病
（Ｃａｓｔｌｅｍａｎｄｉｓｅａｓｅ，ＣＤ）［２］。

ＣＤ病可发生于全身的任何淋巴结。Ｔａｌａｔ等［３］

曾对４０４例ＣＤ病患者进行了回顾性统计，发现其
中约３０％患者病变位于胸腔内纵膈淋巴结，此为最
常见发病部位；其次多见于腹部（２０％）、颈部
（１７％）、腋窝（５％）、腹股沟（３％）、骨盆（２％）等
处；但少见累及淋巴结之外组织［４］。此病可发生于

任何年龄，但总体以３５～５５岁为好发年龄［５］。性别

方面，男女发病率无明显差异。

在１９８８年，由Ｆｒｉｚｚｅｒａ等［１］根据患者的临床表现

及淋巴结受累情况又将ＣＤ病分为局灶型（ｕｎｉｃｅｎｔｒｉｃ
ＣＤ，ＵＣＤ）和多中心型（ｍｕｌｔｉｃｅｎｔｒｉｃＣＤ，ＭＣＤ）。局灶
型的标准是患者为单一部位的淋巴结肿大，其中以纵

隔及颈部淋巴结发病为最多见，患者一般无全身症

状。其中以颈部肿物起病的患者一般都属于局灶型，

与本文收集病例相符。多中心型则表现为周围多处

的淋巴结肿大及外周淋巴结受累，常伴有如发热、体

重减轻、肝脾肿大、贫血和血沉增快等非特异性表现

以及全身多系统受累症状。

表１　患者一般临床资料

编号 性别 年龄（岁） 病史 侧别 部位 大小（ｍｍ２） 治疗方法

病例１ 女 ６６ １５ｄ 左侧 颈部 单发３２×３８ 手术治疗

病例２ 女 ４０ １０年 右侧 颈部 单发３１×１９ 手术治疗

病例３ 男 ４１ ５月 左侧 颈部 单发４１×２３ 手术治疗

病例４ 男 ７９ ２年 双侧 颌下 多发 最大者２５×２５ 手术治疗＋化疗
病例５ 男 ４２ １年 右侧 颌下 单发３０×３０ 手术治疗

图１　患者颈部肿物影像学　ａ：病例１ＭＲＩＴ２增强；ｂ：病例１ＣＴ增强；ｃ：病例２ＣＴ增强；ｄ：病例３ＭＲＩＴ１增强（箭头所示）

·９８１·
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表２　３例患者免疫组化结果

编号 ＣＤ２０ ＣＤ２１ ＣＤ３ Ｂｃｌ２ Ｋｉ６７ ＣＤ３５ ＣＤ７９ａ
病例２ ＋ ＋ ＋ ＋ ＋ － －
病例４ ＋ ＋ ＋ － ＋ － －
病例５ ＋ ＋ ＋ ＋ － ＋ ＋

图２　术后病理学检查　ａ：病例１患者标本可见明显滤泡
生发中心萎缩，血管玻变增生　（ＨＥ×２００）；ｂ：病例３患
者标本可见明显多层环形排列的淋巴细胞，形成“洋葱皮”

样结构　（ＨＥ×２００）

３．１　病因分析
Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病的病因至今尚不完全明确，目前认

为的主要原因：①感染后的炎症，特别是病毒所导致
的感染。现有研究已基本明确人类疱疹病毒 ８
（ＨＨＶ８）及人类免疫缺陷病毒（ＨＩＶ）的感染与多中
ＭＣＤ之间相关［６］；即当患者的外周血中 ＨＨＶ８病
毒负荷量高时，患者通常会出现明显的临床症状加

重。但目前暂时还没有研究证实病毒感染与 ＵＣＤ
的相关性；②细胞因子的水平异常；特别是白细胞介
素６（ＩＬ６）水平异常［７］。另有文献也指出表皮生长

因子（ＥＧＦＲ）与 ＶＥＧＦ的升高也可能同 ＣＤ病的发
生进展有关［８－９］；③与滤泡树突状受体（ＦＤＣ）功能
异常有关［１０］。对于本文着重讨论的颈部 ＣＤ病，暂
没有研究发现其有较为独特的致病因素。

３．２　影像学特征
ＣＤ病的影像学检查总体来说无明显特征性。

现在临床上主要运用的检查有超声、ＣＴ、ＭＲＩ及
ＰＥＴＣＴ等。超声常作为针对颈部淋巴结或肿物的
首选检查，但其针对ＣＤ病并无明显特异性表现；大
多表现为低回声，包膜完整的均质团块影［１１］。ＭＲＩ
检查常表现为等或短 Ｔ１长 Ｔ２信号，肿块内见迂曲
的流空血管影，增强后肿块呈明显强化。ＣＴ检查对
于局灶型ＣＤ（ＵＣＤ）有一定特异性；其平扫时可见
边界清晰的类圆形或分叶状均质软组织肿块，偶可

见因肿块中心钙化出现斑片状高密度影，当增强扫

描时可呈现动脉期和延迟期两种时相［１２］。而关于

近年兴起应用的正电子发射断层显像（ＰＥＴＣＴ）：在
２０１５年美国ＮＣＣＮ非霍奇金淋巴瘤诊治指南关于

Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病部分中建议首选 ＰＥＴＣＴ而不是增强
ＣＴ来评估ＣＤ病受累范围。因为ＰＥＴＣＴ不仅可帮
助在患者全身准确寻找和识别ＣＤ病各种大小淋巴
结病灶［１３］，还可通过它的显像情况判断 ＣＤ病的严
重程度及预后［１４］。因此可见ＰＥＴＣＴ对于 ＣＤ病有
着很高的辅助诊断价值。但无论哪种影像学检查，

都只能辅助诊断，而不能作为判定Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病的金
标准。最终的确诊仍旧主要由患者淋巴结的完全或

部分切除后病理切片来完成。

３．３　病理特征
根据ＣＤ病的病理学特征主要可分型为透明血

管型（ｈｙａｌｉｎｅｖａｓｃｕｌａｒｔｙｐｅ，ＨＶ）、浆细胞型（ｐｌａｓｍａ
ｃｅｌｌｔｙｐｅ，ＰＣ）和混合型（ｍｉｘｅｄｔｙｐｅ）。在本次收集
的５例患者中术后石蜡切片均报告为透明血管型
（ＨＶ）；在镜下表现为淋巴结内的外套细胞增生并
呈现多层环形排列的淋巴细胞，形成“洋葱皮”样的

特异性结构，其中生发中心消失。生发中心可血管

化，并常见单个穿入的血管，进而形成“棒棒糖”图

像。另外血管壁呈玻璃样变。而浆细胞型（ＰＣ）的
特点则是：淋巴结结构完整但副皮质区滤泡之间成

熟浆细胞成片增生和浸润，其内可见特有的 Ｒｕｓｓｅｌｌ
小体。滤泡间区不同程度血管增生。生发中心明显

增生且内有不同程度的血管增生。混合型则是兼具

上述两型的特点，但最为少见。

在免疫组化检查方面：有研究［１５］发现其有助于

辅助诊断 ＣＤ病并进一步行病理学分型；其中所有
ＣＤ病的免疫组化结果均有标示树突细胞的 ＣＤ２１、
标示骨髓和各神经组织的巨噬细胞的 ＣＤ６８结果阳
性及滤泡套细胞内ＣＤ５７的限制性表达。且在此基
础上，透明血管型（ｈｙａｌｉｎｅｖａｓｃｕｌａｒｔｙｐｅ，ＨＶ）和浆细
胞型均呈现出标记血管内皮细胞，血管源性肿瘤的

ＣＤ３１、ＣＤ３４弥漫性表达，但透明血管型的表达量明
显高于浆细胞型。而 ＣＤ１３８则是在浆细胞型患者
中显示为阳性，但透明血管型则为阴性；这对于通过

免疫组化对 ＣＤ病进行病理分型有重要意义，进而
为之后的治疗方案选择提供帮助。在本文收集的所

有患者中有３例进行了免疫组化及检查，其中ＣＤ２１
指标均回报了阳性结果，有２例还出现了表示对放
化疗耐受性的Ｂｃｌ２指标阳性，这就对ＣＤ病的确诊
和治疗选择起到了帮助作用。

有关本病的鉴别诊断，对于本文重点讨论的发

生于颈部的ＣＤ病例，需着重与颈淋巴结炎、神经鞘
瘤、滤泡状树突细胞肉瘤，颈部淋巴结结核和颈动脉

体瘤等相区分。

·０９１·
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３．４　治疗与预后
Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病的具体治疗方式选择与 Ｆｒｉｚｚｅｒａ分

型有着密切关系。２０１６年第３版美国 ＮＣＣＮ非霍
奇金淋巴瘤治疗指南有关ＣＤ病部分便根据分型不
同列出了不同治疗方案。

ＵＣＤ首选手术切除治疗。因此针对于以 ＵＣＤ
为主的颈部ＣＤ病患者亦首选手术治疗。另外值得
注意的是在手术切除过程中，特别是本文所关注的

针对颈部局灶型Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病的手术治疗中；术中可
见肿物无一例外的紧密贴附于颈鞘筋膜或腺体上，

因此术中对肿块与周围重要结构的小心分离及毗邻

重要结构的保护尤为重要。尽可能保护好血管和神

经，例如：副神经、锁骨上神经、颈横神经、膈神经、颈

横动静脉、颈鞘内的血管及淋巴管等，术者应努力避

免出现术中术后大出血及术后神经功能相关障碍的

并发症。若肿块与重要结构粘附过于紧密无法分离

完全切除时，美国 ＮＣＣＮ指南认为部分切除肿物对
患者的症状缓解同样有着积极作用，但术后需予以

观察有无再发临床症状，若有则按照无手术条件患

者治疗方案行局部放疗、肿块血管栓塞或化疗。本

文收集的５例病例均采用手术完整切除了病灶淋巴
结，术后均未出现相关手术并发症。大多数情况下

ＵＣＤ患者在病灶淋巴结完整切除后临床症状可得
到有效缓解，总体来说此型的术后治愈率极高［１６］。

但当患者有相关手术禁忌证或因肿块位置原因

无法手术切除时，可采用局部小剂量放疗，肿块血管

栓塞术。若免疫组化示 ＣＤ２０阳性，还可使用利妥
昔单抗、强的松和环磷酰胺化疗方案。治疗后再对

患者病情予以观察随访；若出现复发，首选病灶淋巴

结扩大切除术或局部放射治疗。药物治疗上采用利

妥昔单抗、强的松和环磷酰胺化疗方案或 ＩＬ６受体
抗体治疗。

在治疗后疗效评估方面，ＵＣＤ可直接通过治疗
后患者的临床症状予以判断。而对于 ＭＣＤ则首先
推荐使用 ＰＥＴＣＴ检查来进行，之后再结合 Ｄｅａｕ
ｖｉｌｌｅ评分标准判断。对于本文着重讨论的发生于颈
部的病例，也与其他ＵＣＤ无明显区别的主要通过症
状学进行疗效评估。

总体来说，头颈部 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病是一种较为罕
见，且病因尚未完全明确，性质间于良恶性之间的特

殊类型肿瘤。在诊断过程中主要依靠病理学检查，

但因其独有的临床特性，使得临床医生还需做到多

计并施，以求同时能准确判断和精确分型，这样才能

为下一步的有效治疗打下良好基础。在治疗上，以

ＵＣＤ为主的颈部ＣＤ病首选手术治疗完整切除肿物
及清扫相关淋巴结，而针对ＭＣＤ病则主要运用药物
治疗。预后方面 ＵＣＤ患者治愈率高，而 ＭＣＤ患者
则预后较差。
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