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　　Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病是一种以不明原因淋巴结肿大为
特征的慢性淋巴结反应性增生性疾病，最早由 Ｃａｓ
ｔｌｅｍａｎ在２０世纪５０年代报道，并描述为类似于胸
腺瘤的纵隔肿块。该病起病隐匿，临床表现及影像

学特征多无特异性，术前容易误诊，常为术后病检确

诊，其不同临床病理分型的治疗与预后亦不同。

Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病在我国归类于罕见病目录，临床相对少
见，而鼻部 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病更是罕见，科研文献少有报
道。我院２０２０年诊治１例鼻腔 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病，现报
道如下。

１　临床资料

患者，女，３２岁，因反复鼻塞１年余，加重１周
而入院。患者入院前１年多无明显诱因出现鼻塞，
以左侧鼻塞为主，无发热、咽痛、咳嗽、咳痰；无流涕、

鼻出血、喷嚏、嗅觉下降等不适。患者于当地医院就

诊诊断为慢性鼻炎、鼻甲肥大，未行特殊辅助检查，

经抗炎药物治疗上述症状好转，具体用药不详。但

近１年来左侧鼻塞反复发作，并于入院前１周鼻塞
加重，患者为进一步明确诊治，就诊于我院。入院查

体：双侧下鼻甲稍肥大，鼻中隔轻微偏曲，双侧鼻腔

鼻道少许黏性分泌物附着，麻黄碱收缩鼻黏膜后双

侧鼻甲明显缩小，查见左侧下鼻甲后段结节样肿物，

全身未扪及浅表淋巴结肿大，余查体阴性。电子鼻

咽镜检查提示左侧下鼻甲后段新生物，表面欠光滑，

色淡红，麻黄碱收缩效果差（图１ａ、ｂ）。磁共振检查
提示左侧下鼻甲后段结节样肿物，约１．５ｃｍ×１ｃｍ
大小，椭圆形，边界清楚，增强扫描早期强化，鼻甲骨

质无破坏（图２ａ、ｂ）。血细胞分析等血液学检查未
见明显异常。入院后完善术前准备并于全麻下行左

侧下鼻甲新生物切除，术中见肿物与鼻甲正常组织

分解清楚，完整切除肿物大小约１．７ｃｍ×１．３ｃｍ×
１ｃｍ，剖开肿物切面呈实性，灰白灰褐色，质韧
（图３）。术后常规ＨＥ染色提示淋巴组织增生性疾
病（图 ４ａ），免疫组化提示 ＣＤ３（＋）、ＣＤ２０（＋）、
ＣＤ２１（＋，淋巴树突网存在）、ＣＤ４３（＋）、ＣＤ６８
（＋）、ＣＤ１２３（＋）、Ｋｉ６７（＋１０％），结果支持鼻腔
新生物 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病（透明血管型）（图 ４ｂ）。患者
术后康复出院，鼻塞症状痊愈。术后１年复查电子
鼻咽镜可见左侧残余下鼻甲表面黏膜光滑，麻黄碱

收缩可，无复发新生物（图５）。

２　讨论

２．１　病因及发病机制
Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病主要病因及发病机制不明，目前研

究证明可能与病毒感染、抗原呈递细胞功能异常、细

胞调节因子异常、血管增生等相关［１］。其中病毒感

染主要与人类免疫缺陷病毒（ｈｕｍａｎｉｍｍｕｎｏｄｅｆｉ
ｃｉｅｎｃｙｖｉｒｕｓ，ＨＩＶ）、人疱疹病毒８型（ｈｕｍａｎｈｅｒｐｅｓ
ｖｉｒｕｓ８，ＨＨＶ８）有关，有研究发现在 ＨＩＶ＋或 ＨＩＶ
患者的淋巴结套区、外周血及骨髓中均可检出

ＨＨＶ８ＤＮＡ［２］。其中抗原呈递细胞功能异常主要
与滤泡树突状细胞相关，因滤泡树突状细胞参与 Ｂ
细胞在生发中心的迁移、增生、分化，其功能异常可

能与发病相关［３］。其中细胞因子调节异常主要与

白细胞介素６（ｉｎｔｅｒｌｅｕｋｉｎ６，ＩＬ６）有关，有研究发
现在Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病患者血清、受累淋巴结 Ｂ细胞中
ＩＬ６明显增高，且针对 ＩＬ６的靶向治疗可明显改善
患者的临床症状［４］。部分 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病淋巴结生发
中心可见大量毛细血管增生，研究证明在其淋巴组
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图１　电子鼻咽镜示左侧下鼻甲后段新生物　１ａ：新生物表面欠光滑，色淡红；１ｂ：ＮＢＩ下未见异常血管影　　图２　ＭＲＩ平扫
＋增强扫描示左侧下鼻甲后段新生物　２ａ：新生物呈等Ｔ１，稍长Ｔ２类圆形结节影，边界清晰，鼻甲骨质无破坏；２ｂ：ＭＲＩ增强
扫描示新生物早期强化　　图３　鼻腔新生物完整切除标本，基底部光滑，灰白灰褐色，质韧　　图４　鼻腔新生物病理学检
查提示淋巴组织增生性疾病，免疫组化确诊Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病（透明血管型）　４ａ：淋巴滤泡生发中心周围淋巴细胞呈洋葱皮样层状排
列，血管玻璃样变　（ＨＥ×２００）；４ｂ：免疫组化查见滤泡树突网存在　（免疫组化 ×２００）　　图５　患者术后１年复查电子鼻
咽镜未见复发

织和血浆中血管内皮生长因子（ｖａｓｃｕｌａｒｅｎｄｏｔｈｅｌｉａｌ
ｇｒｏｗｔｈｆａｃｔｏｒ，ＶＥＧＦ）表达增加，提示可能存在 ＶＥＧＦ
刺激血管增生参与发病。

２．２　病理学特征
根据Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病组织病理学特点，可将Ｃａｓｔｌｅ

ｍａｎ病分为透明血管型、浆细胞型、混合型。其中透
明血管型主要特征为散在的淋巴滤泡增生，滤泡间

玻璃样变血管增生，生发中心萎缩，淋巴窦消失，可

伴有滤泡树突状细胞不典型增生，淋巴细胞减少，部

分周围小淋巴细胞可环绕滤泡中心层排列形成洋葱

皮样结构，临床中约占８０％ ～９０％。浆细胞型主要
特征为生发中心明显，滤泡间大量成熟浆细胞增生，

淋巴窦常存在，无明显血管增生，临床中约占１０％
～２０％［５６］。

２．３　临床表现
该病好发于浅表或深部淋巴结组织，任何存在

淋巴组织的部位均可发生，也可发生于淋巴结外器

官，其中以胸腔最多见，腹部和盆腔次之，耳鼻咽喉

及头颈部比较少见［７］。临床上根据受累淋巴结和

器官的分布，将 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病分为单中心型（ｕｎｉｃｅｎ
ｔｒｉｃＣａｓｔｌｅｍａｎ’ｓｄｉｓｅａｓｅ，ＵＣＤ）和多中心型（ｍｕｌｔｉ
ｃｅｎｔｒｉｃＣａｓｔｌｅｍａｎ’ｓｄｉｓｅａｓｅ，ＭＣＤ）［５］。其中 ＵＣＤ又
叫局灶型（ｌｏｃａｌｉｚｅｄＣａｓｔｌｅｍａｎ’ｓｄｉｓｅａｓｅ，ＬＣＤ），
ＵＣＤ较ＭＣＤ常见，好发于青年，其最常见病理类型
为透明血管型，约占６０％ ～７５％，常累及局部淋巴

结区域，多无全身症状，临床表现呈惰性。ＭＣＤ好
发于中老年，其最常见病理类型为浆细胞型，约占

７７％，临床常表现为多部位淋巴结肿大和多脏器受
累，可伴有长期发热、盗汗、乏力、消瘦、血细胞减少、

血清 ＩＬ６升高、高免疫球蛋白血症及肝脾肿大等全
身症状，临床表现相对较重，具有侵袭性，并有发展

为恶性肿瘤的倾向［８］。

２．４　诊断与鉴别诊断
鼻腔Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病在症状与体征多无特异性表

现，术前常规行电子鼻咽镜检查可发现鼻腔结节状

肿物，表面光滑，边界多清晰，ＣＴ或磁共振影像学检
查可明确肿物大小，有无增强扫描强化特点，肿物边

界与周围骨质完整性。因鼻腔 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ早期临床
表现无特异性，术前诊断极具挑战性，需结合患者鼻

腔局部表现，以及有无相关全身症状，结合影像学检

查明确病灶单发或全身多发性进行临床诊断。但最

终确诊，需术中或术后组织病理学检查证实并分型。

同时需与鼻息肉、鼻腔血管瘤、鼻型自然杀伤细胞
胸腺依赖型淋巴细胞淋巴瘤、鼻腔特殊感染性结节

如鼻麻风等相鉴别［９］。

２．５　治疗与预后
Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病患者治疗与预后和患者临床分型、

病理类型、是否合并 ＨＩＶ感染密切相关，目前尚无
标准治疗方案，需根据患者临床病理表现个体化治

疗。治疗措施主要包括外科手术治疗、放射治疗、药

·００１·
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物化疗、自体干细胞移植、针对ＨＨＶ８抗病毒治疗、
免疫调节治疗、以及针对细胞调节因子的靶向治疗。

其中ＵＣＤ因病灶局限，临床表现惰性，可经手术完
整切除并长期生存，如鼻腔、鼻咽部、颈部单发的

Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病结节，此类患者手术为首选治疗方案，
针对病灶较大不能完全切除或者患者一般情况不耐

受手术可结合放射治疗。ＭＣＤ目前没有系统规范
的治疗措施，预后相对较差，但需全身用药，故对此

类有症状患者，化疗为首选治疗方案［１０］。特别是中

心型浆细胞型Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病，易复发或发展成卡波肉
瘤、非霍奇金淋巴瘤、霍奇金病而导致死亡，预后不

良［１１］。本病例为鼻腔局灶型Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病透明血管
型，手术完整切除疗效显著，未做放射治疗，预后良

好。术后随访１年，患者恢复良好，复查电子鼻咽镜
鼻腔未见复发征象。
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ｔｏｌＯｎｃｏｌＣｌｉｎＮｏｒｔｈＡｍ，２０１８，３２（１）：３７－５２．

［１１］姜书梅，王仁本，蔡淑萍，等．眶内 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ’ｓ病一例［Ｊ］．中

华放射肿瘤学杂志，２００９，１８（３）：２４８．

（收稿日期：２０２１－０５－３１）

本文引用格式：冯邁源，王安生，吴春成，等．鼻腔Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病１例

［Ｊ］．中国耳鼻咽喉颅底外科杂志，２０２２，２８（３）：９９－１０１．ＤＯＩ：１０．

１１７９８／ｊ．ｉｓｓｎ．１００７－１５２０．２０２２２１１９１

·１０１·




