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Abstract
AIM: To investigate the epidemiological features 
of pathogenesis and treatment of Castleman’s 
disease in China from 1984 to 2008.

METHODS: The terms of “Castleman’s disease 
or Giant Lymphnode hyperplasia” were used 
as key words to search for the articles on the 
Castleman’s disease through the Chinese bio-
medicine literature database and CNKI medical 
database from January 1984 to May 2008, and 
a total of 245 articles were found, including 
reports of 737 patients. All of the clinical data 
as epidemiological features and the history of 
diagnosis and treatment were analyzed retro-
spectively.

RESULTS: The terms of “Castleman’s disease 
or Giant Lymphnode hyperplasia” were used as 
key words to search for the articles on the Cas-
tleman’s disease through the Chinese biomedi-
cine literature database and CNKI medical data-
base from January 1984 to May 2008, and a total 

of 245 articles were found, including reports of 
737 patients. All of the clinical data as epidemio-
logical features and the history of diagnosis and 
treatment were analyzed retrospectively. 

CONCLUSION: The diagnosis of Castleman’
s disease which mainly distribute in East China 
and North China is difficult, and it depends on 
pathological diagnosis. The main treatment for 
LCD is surgical resection, while the main treat-
ment for MCD is surgery-centered. 
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摘要
目的: 探讨我国近25年Castleman's病的流行病
学特征和诊疗经验. 

方法: 以Castleman's病和巨大淋巴结增生症
等关键词检索1984-01/2008-05中国生物医学
文献数据库及中国知网等中文数据库发表的
有关Castleman's病的文章245篇, 共报道737例
患者. 对这些患者临床资料进行回顾性分析  

结果: 737例患者中男女比1∶1.01, 平均年龄
40.4岁, 74%分布在华东和华北地区, 35.8%的
患者是以局部或者全身多发的无痛性肿物或
者淋巴结肿大为主要表现, 分局灶型和多中心
型, 40.3%局灶型发生在纵隔, 治疗方式为手
术为主的综合治疗. 

结论: Castleman's病主要分布在我国华东和
华北地区, 诊断较困难, 确诊需靠病理诊断, 局
灶型以手术切除为主, 多中心型则以手术切除
为主的综合治疗. 
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■背景资料
Castleman's病又
称巨大淋巴结增
生症或血管滤泡
性淋巴组织增生,
临床上以无痛性
淋巴结肿大为其
突出特点. 1954年
由Castleman首先
描述, 为一种较少
见、原因不明的
不典型淋巴组织
增殖性疾病, 由于
临床表现和病理
形态多样化, 被视
为一组异源性疾
病, 可呈肿瘤样的
发展过程 .  CD的
病因和发病机制
尚不十分明确. 确
诊主要依靠病理
活检, 治疗方式为
以手术为主的综
合治疗. 

■同行评议者
李胜, 研究员, 山
东省肿瘤防治研
究院肝胆外科



0  引言

Castleman's病(Castleman's disease, CD)又称巨大

淋巴结增生症或血管滤泡性淋巴组织增生,临床

上以无痛性淋巴结肿大为其突出特点. 1954年
由Castleman[1]首先描述, 又称血管滤泡性淋巴

组织增生症或巨大淋巴结病、血管瘤性淋巴错

构瘤等. 1972年Keller[2]对其病理改变又进行了

进一步的描述和分析. 此后有关该病的研究逐

渐增多, 目前认识渐趋一致. 临床上分为局灶型

CD(LCD)和多中心型CD(MCD). 组织学分为透

明血管(hyaline vascular, HV)型、浆细胞(plasma 
cell, PC)型、混合(Mix)型. 近年来研究表明其并

非一种定性明确的疾病, 而是一组病理学和生

物学特征完全不同的疾病群[3-6], 因而国内外学

者对CD的病因、病名、病理分型、临床特点、

影像学表现、治疗与预后等方面的研究较多, 
认识日趋统一. 近年来有很多个案报道, 但对本

病的流行病学特点等尚无统一认识. 本文复习

1984-01/2008-05中国的文献资料, 探讨CD的流

行病学特征和诊治经验. 

1  材料和方法

1.1 材料 联合检索中国生物医学文献数据库和

中国知网等中文数据库1984-01/2008-05发表的

文章245篇, 其中共报道CD患者737例. 
1.2 方法 以Castleman's病和巨大淋巴结增生症

等关键词进行检索, 共检索到245篇文章, 除去

7篇综述和36篇重复报道不计入统计外, 共有

202篇文章, 737例CD. 统计737例CD患者的临床

资料, 分析其地区发病率、性别及年龄发病情

况、主要症状、发病部位、临床分型、主要诊

断及合并症、治疗和预后及随访情况, 总结其

存在的一些共同或相似特点. 

2  结果

近几年Castleman's病的发病有增加趋势(图1). 
2.1 地区发病率 按照7个地区划分, 发病率依次

为: 华北地区1/62.6万、华东地区1/118.4万、华

南地区1/147.9万、东北地区1/628.8万、西南地

区1/641.3万、华中地区1/645.1万、西北地区

1/709.1万. 考虑到人口因素, 我国CD仍然以华北

和华东地区发病率为高. 
2.2 性别和年龄 737例患者中, 除去未报道性别的

43例外, 男345例, 女349例, 男女比例为1∶1.01, 
男女发病情况差别不大, 与部分文献报道的此

病多发于女性有一定差别. 本组病例中, 年龄最

小2.5岁, 最大76岁, 平均40.4岁. 文献报道此病几
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乎可发于任何年龄, 但大多数为10-45岁[7]. 
2.3 症状 737例患者中264例(35.8%)的患者是以

局部或者全身多发的无痛性肿物或者淋巴结肿

大为主要表现. 186例(25.2%)患者表现为发热盗

汗头晕乏力等全身症状; 81例(11.0%)患者表现

为胸痛胸闷气短咳嗽; 74例(10.1%)患者则表现

为腹痛腹胀不适; 64例(8.7%)患者表现为肾功能

损害. 其他68例(9.2%)患者因为病变累及的器官

不同, 病变的程度不同而有不同的主要表现. 其
中MCD引起的症状相对较重, LCD主要引起其

累及器官的相关表现. 
2.4 发病部位与临床分型 737例患者中, 局灶型

471例, 发病部位最多在纵隔190(40.3%), 其次是

腹部118例(25.1%, 其中发生在腹膜后36例), 颈
部100例(21.3%), 63例(13.3%)发生于腋窝、腹

股沟等浅表淋巴结或盆腔、咽部等位置. 多中

心型266例, 发病部位在多个位置, 多个淋巴结

同时或依次发病, 其发病的主要部位与局灶型

相似. 737例患者中有6例发生在泪腺或眼眶部

位, 很少见. 
737例患者中有689例做过病理检查, 其中

HV型448例(65.02%), PC型173例(25.11%), Mix
型68例(9.87%). 
2.5 诊断与合并症 737例患者中, 相当多病例

没得到及时正确的诊断, 其中误诊为淋巴瘤居

多(34例), 其次为某一部位肿瘤, 如肺癌、胰腺

癌、腹膜后肿瘤等, 另外, 也有被误诊淋巴结结

核、结节病、肉芽肿、多发性骨髓瘤等. 
C D患者常并发其他疾病 ,  在本组病例中

114例(15.5%)合并其他疾病, 其中39例合并副肿

瘤性天疱疮, 23例合并肾脏疾病, 22例合并肺部

疾病, 10例合并POEMS综合征(polyneuropathy, 
organomegaly, endocrinopathy, monoclonal gam-
mopathy, and skin changes syndrome)[8], 即具有

多发性神经病变(polyneuropathy, P)、脏器肿大

(organomegaly, O)、内分泌病变(endocrinopathy, 
E)、单克隆丙种球蛋白病(monoclonal gammopa-
thy, M)和皮肤改变(skin changes, S)的综合性表

现, 8例合并周围神经病变, 4例合并系统性红斑

狼疮, 另外合并干燥综合征、淋巴结结核、免疫

性血小板减少性紫癜、滤泡树突状细胞肉瘤/肿
瘤、粒细胞减少并血小板增多、霍奇金病、霍

奇金淋巴瘤、非霍奇金淋巴瘤的各有1例患者. 
2.6 治疗、预后及随访 本组病例有治疗报道的

571例, 另外14例放弃治疗或拒绝治疗. 其中, 手
术治疗399例, 化疗65例, 仅活检33例, 手术+激素

www.wjgnet.com

■研发前沿
CD属于罕见疾病, 
研究相对较少, 相
关报道主要以病
例报告为主. 其研
究的热点领域主
要为针对CD的病
因和诊断. 由于本
病病因和发病机
制尚不十分明确, 
并且发病时临床
表现的特点, 需要
广大医务工作者
提高对该病的认
识和提高早期诊
断的准确率. 
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治疗20例, 激素治疗15例, 手术+化疗5例, 活检+
化疗、放疗、化疗+生物治疗、手术+介入、激

素+生物治疗各3例, 另外2例经化疗+放疗. 
349例有随访资料, 其中治愈未复发151例, 

好转130例, 放弃或拒绝治疗14例, 死亡30例, 效
果较差16例, 复发8例(包括2例复发再次手术, 2
例复发后放疗). 

3  讨论

CD的病因尚不十分清楚, 多数据认为与慢性抗

原刺激、病毒感染或药物引起的反应性淋巴组

织异常增生有关[9-13], 其理由是该病表现为慢性

炎症性病理改变, 如浆细胞、嗜酸细胞、网状

细胞以及毛细血管增生; 临床表现也提示炎症

性改变, 如慢性感染性贫血、血沉加快、低蛋

白血症及高球蛋白血症等均为慢性炎症或感染

的证据. 该病不同的病理类型可能是由于宿主

反应的不同而产生的同一过程的变异. 尚有研

究指出该病特别是LCD的PC型和MCD的发病

可能有免疫调节异常的参与, 因有报告同性恋

AIDS患者同时发生该病和Caposi肉瘤, 也有该

病最终发展为Capos i肉瘤者, 均提示该病发病

机制与免役缺陷有关[13]. 尽管MCD存在一些自

身免疫性疾病表现, 但总的来说应该列为异常

淋巴组织增生性疾病. 所谓异常增生是指MCD
可以发展成为单克隆性增生, 虽然基因水平检

测到的小群单克隆性以及免疫组化水平检测到

大群单克隆性浆细胞均客观存在, 但并不发展

成真正的恶性淋巴瘤, 故不能列入恶性淋巴瘤

的范畴, 只能称为淋巴组织异常增生. 该病尚

可表现为自身免役性血细胞减少、Coombs试
验、类风湿因子(RF)和抗核抗体(ANA)阳性, 也
提示其可能与自身免役机制有关. 应用单克隆

抗体对混合型(Mix型)病理组织中T细胞亚群分

布的研究表明: 淋巴滤泡细胞中T2B细胞相互

反应异常, 使浆细胞生成不受干扰可能为该病

的发病机制[13]. 一些研究注意到白介素6(IL6)在
该病发生中的作用[14], 研究发现该病淋巴结生

发中心的B细胞产生大量的IL6, 而不产生其他

细胞因子,肿瘤切除后临床症状改善时, 血清IL6
水平下降, 提示IL6可能是引起该病的重要细胞

因子. 该病命名颇多, 其同义名有: 巨大血管滤

泡性淋巴结增生、血管瘤性淋巴样错构瘤、

Castleman淋巴瘤等[2]. 1978年以来, 欧美对全身

淋巴结肿大者(尤其是PC型)又称为多中心性或

系统性巨大淋巴结增生症或血管滤泡性淋巴结

增生症, 日本学者则称为特发性浆细胞性淋巴

结瘤(IPL). 目前考虑到该病系反应性疾病,通常

均称之为CD. 
在病理分型分型中HV型约占90%, 表现在

淋巴组织内出现很多散在的增大的淋巴滤泡样

结构. 其中可见一根或数根增生的小动脉, 动脉

内皮细胞肿胀, 动脉壁增厚、玻璃样变. 滤泡的

周围可见由多层环型排列的淋巴细胞形成较厚

的帽带区, 滤泡之间为增生的毛细血管后静脉,
其间浸润淋巴细胞、浆细胞及免疫母细胞, 但
不见淋巴窦的结构. PC型约占10%, 滤泡的生发

中心明显, 周围的环心性淋巴细胞帽带层较薄, 
小动脉穿入不明显. 滤泡间浸润以大量各级浆

细胞和较少量的淋巴细胞及免疫母细胞. Mixed
型较少见, 具有上述两型病变的共同特点. 

本病突出的临床表现为无痛性淋巴结肿

大, 可发生于身体的任何部位, 大多数病例表现

为局限性淋巴结病变, 最常侵犯纵隔淋巴结, 颈
部、后腹壁、腋窝及盆腔等部位的琳巴结也可

被侵犯. 有时本病还可出现于肌肉、喉、肺及

眼眶等没有淋巴结的部位. 临床上根据累及的

范围分为局灶性和多中心性两型. LCD以HV型

最多(90%以上), 好发于青年[14], 多数无症状, 发
生于纵隔及后腹壁时可有压迫症状如咳嗽、

腹痛等. LCD以PC型较少见(10%以下), 部分病

例有全身症状, 如发热、乏力、盗汗、贫血、

血沉加快、血清铁蛋白增高、多克隆高免疫球

蛋白血症, CRP等炎性蛋白增多, 出现ANA、

dsDNA等自身抗体、类风湿因子和Coombs试
验阳性, 血清铁及总铁结合力下降, 血清IL6增
高等. MCD除上述实验室结果异常外, 大多还

有IL6分泌增多所致的炎症和自身免疫异常造

成的器官损害, 患者渐起肝脾肿大, 可有淀粉样

变性、膜性肾小球肾炎、间质性肺炎、闭塞性

 

图  1  中国CD年度报道情况.
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■应用要点
目前关于CD的研
究报道多为病例
报告, 或者是关于
本病的一些诊疗
经验等, 尚未有流
行病学回顾性研
究 ,  本 文 检 索 中
国生物医学文献
数据库和中国知
网等中文数据库
1984-01/2008-05
发 表 的 有 关
Castleman's病文
章, 对这些患者临
床资料进行回顾
性分析, 探讨本病
的流行病学特征
和诊疗经验, 对于
提高其临床认识
和指导应用有一
定意义. 
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细支气管炎、肺梗塞、胸腔积液、血管炎、重

症肌无力、干燥综合征、自身免疫性血细胞减

少、糖代谢异常、甲减等, 或先后出现高黏症

群、多发性神经炎、内分泌异常、皮疹、红

斑、结节、色素沉着、口腔、肛门和外生殖

器溃疡等皮肤黏膜改变. 有的可有HBV、EB、
HIV等前驱病毒感染. MCD与LCD的关系仍有

待探讨, 两者在病理组织学上相同, 但MCD有

全身症状、老年患者多见、周围淋巴结为主、

预后不良、易出现恶性肿瘤等特点,是与LCD不

同的, 而LCD无全身症状、青年人为多、纵隔

及腹腔淋巴结为主、手术切除后即痊愈等特点. 
目前仅有一些推测, 认为两者可能是由于病源

不同、发病机制不同、患者的个体差异不同、

免疫功能不同等导致了MCD或LCD的出现. 
CD的影像学表现与病灶发生部位、临床类

型和病理学特征密切相关. (1)X线平片: 发生于

胸部的CD多为局灶性, 一般表现为纵隔或肺门

较大的单发肿块, 呈球形、梭形或不规则形, 边
缘光滑规整或分叶, 密度均匀,可见团块状、棉

絮状或不规则形钙化; 多中心性者则多表现为

纵隔增宽、肺门增大、胸腔积液, 可有肺内边

缘模糊的小结节影、纵隔内多发较小的肿大淋

巴结. X线胸片可显示肿块的部位和形态, 但对

明确诊断缺乏特征性, 类似于胸腺瘤、淋巴瘤

和神经源性肿瘤的表现. 发生于其他部位的CD,
单凭X线平片是很难发现的. (2)CT表现: CT扫
描不仅清晰显示肿瘤的部位、形态和数量, 且
增强扫描可显示病灶显著强化的特征, 对于明

确诊断和鉴别诊断具有重要价值. LCD的好发

部位为胸部、腹部和颈部[15]. 病灶的大小差异较

大. Moon et al [16]曾报道直径2-7 cm, 有文献报道

直径可达25 cm. 病灶为软组织密度肿块, 增强扫

描示肿瘤早期显著强化和延迟期持续强化, 其
机制为HV型病灶内丰富的毛细血管增生和周边

较多的供血滋养动脉. 病灶中央区的分枝状和

斑点状钙化是CD的又一特征表现, 他反映了组

织病理学上病灶内增生钙化的小血管分枝及其

主干, 蒋亚平 et al [11]报道的13例中有3例(23.1%). 
MCD的CT表现复杂多样, CT扫描显示沿纵隔或

腹部的淋巴管分布的肿大淋巴结, 直径1-4 cm. 
注射对比剂后病灶呈轻度或中度强化, 可见肺

内淋巴细胞性间质性肺炎表现、肝脾肿大胸腹

腔积液等. (3)MRI表现: 核磁共振(MRI)检查对

CD的诊断同样具有价值. SE序列T1WI肿块呈等

信号, T2WI呈均匀性高信号. 肿块内有扭曲扩张

的流空小血管为其典型表现. 有关MRI的动态

快速增强扫描在国内、外文献报道较少, 蒋亚

平 et al [11]对6例经MRI动态快速增强扫描, 总结

出CD肿块的增强形式与CT相仿. 
由于CD的临床及病理表现具有多样性,有

时与淋巴结核、恶性淋巴瘤、结缔组织病和血

管免疫母细胞性淋巴结病等难以区别, 故当临

床上遇到淋巴结肿大伴多系统损害时, 应想到

本病, 并做淋巴结活检证实. 
该病病变部位不同, 临床表现也复杂多变, 

早期确诊主要靠组织病理学诊断[17]. 无论LCD
或MCD, 病理组织学为HV型、PC型或M ix型. 
其肿大淋巴结的组织病理学共同特征为: (1)淋
巴结基本结构保持完整; (2)滤泡增生明显; (3)血
管增生(PC型仅见于滤泡间质). 除上述共同特征

外, HV型突出表现为滤泡血管呈玻璃样变, 伴
滤泡生发中心萎缩; PC型则突出表现为滤泡间

质中以浆细胞增多为主, 而滤泡生发中心增生; 
Mix型则介于两者之间. Frizzera于1988年提出

CD诊断标准[18]. (1)LCD的诊断标准: 单一部位

淋巴结肿大; 特征性增生性组织病理学改变并

除外可能的原发病; 除PC型外多无全身症状及

贫血、血沉加快、γ球蛋白增高等异常; 肿物切

除后长期存活. (2)MCD的诊断标准: 具有特征

性增生性组织病理改变; 显著淋巴结肿大并累

及多处外周淋巴结; 多系统受累表现; 排除已知

可能的病因. 必须指出, 单凭病理组织学或临床

表现可能均难以做出肯定、准确的临床病理诊

断, 必须把两者结合起来, 特别是MCD. 个别病

例不应满足于一次病理学结论, 应反复多部位

送检, 以期尽早明确诊断. 
在临床实践中, CD需与滤泡反应性增生、

滤泡型淋巴瘤、胸腺瘤、套细胞淋巴瘤和血管

免疫母细胞性T细胞淋巴瘤[19-20]等多种病变相鉴

别: (1)滤泡反应性增生: 正常淋巴结结构存在, 
增生的滤泡大小和形态差异较大, 滤泡内无插

入的玻璃样变性的小血管, 生发中心有亮区和

暗区. (2)滤泡性淋巴瘤: 患者首发症状大多也以

颈或锁骨上淋巴结肿大表现, 病变发展迅速, 易
发生远处转移, 虽然其肿大的淋巴结中也可出

现“滤泡”, 但无小的透明血管滤泡和成片分

布的浆细胞滤泡由多形性细胞和核异型的肿瘤

细胞组成, 增生的肿瘤细胞不呈同心圆样排列

成“洋葱”样, 肿瘤性滤泡无生发中心、小血

管及套区淋巴组织, 其滤泡呈背靠背的密集排

列, 常伴大细胞转化. (3)胸腺瘤: CD常发生于前
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■名词解释
副肿瘤性天疱疮
(PNP): 一种自身
免疫性大疱性皮
肤 病 ,  临 床 表 现
为疼痛性黏膜糜
烂、多形性皮损
和苔藓样皮炎,组
织病理学改变为
棘层松解、角质
形成细胞坏死,血
清中存在自身抗
体, 同时伴有潜在
肿瘤(多以淋巴系
统为主) ,  以伴发
淋巴细胞增生性
肿瘤为特点, 主要
有非何杰金氏淋
巴瘤、慢性淋巴
细胞性白血病、

Castleman's病和
胸腺瘤等. 
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纵隔且常可见胸腺样小体, 故易与胸腺瘤混淆, 
然而真正的胸腺瘤很少形成胸腺小体, 亦很少

出现毛细血管增生和炎性细胞. 胸腺瘤呈现上

皮细胞巢并伴有鳞状细胞分化, 不见浆细胞浸

润和小血管增生. (4)套细胞淋巴瘤: 瘤细胞可呈

弥漫或结节性分布, 结节不规则, 境界不清, 核
有一定程度的不规则性, 结节内无增生的小血

管. (5)血管免疫母细胞性T细胞淋巴瘤: 特征变

化为淋巴结结构破坏或紊乱, 增生的小血管呈

鹿角状, 血管周围有灶状或成片的肿瘤性T细胞, 
胞质空亮透明; 异型瘤细胞小至中等大, 核圆

形、卵圆形或稍不规则, 染色质呈细粉尘状, 可
见核分裂象, 但滤泡内无插入的玻璃样变性的

小血管. 浆细胞型还需与类风湿性淋巴结炎及

HIV相关性淋巴结病相区别: (1)类风湿性淋巴结

炎: 前者淋巴窦消失, 后者淋巴窦扩张, 窦内有

巨噬细胞而且血清学证据阳性. (2)HIV相关性淋

巴结病: 滤泡间区可能含有浆细胞, 但滤泡通常

萎陷, 没有淋巴细胞, 有相关病史. 
根据CD类型而定, MCD的治疗以全身综

合治疗为主, LCD以手术切除为主. LCD将肿大

淋巴结摘除即可消除局部压迫症状或可能的全

身症状, 预后良好, 在可能的全身症状出现前手

术、预后会更好. McCarty et al [6]报道8例CD, 其
中4例为局灶性, 手术摘除后均长期存活. 不能

摘除者可试用放疗, 但效果不肯定. 出现全身症

状后才手术的, 术后配合放疗和化疗. 当累及呼

吸系统时, 预后差[21]. 个别局灶性PC型可能复发,
应注意排除是否为MCD的局部表现. MCD的治

疗以药物为主, 一般可单用或合用皮质激素, 严
重病例也可试用CVP方案(环磷酰胺、长春新

碱、强的松). 高免疫球蛋白血症致严重高黏血

症时可行血浆置换疗法. MCD预后一般不良, 特
别是PC型, 大多在数月至数年内因合并重症感

染、多发性骨髓瘤或Kaposi肉瘤而死亡. 
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■同行评价
本文通过复习和
归纳相关文献, 对
中国Castleman's
病近25年的流行
病学特征进行了
回顾和总结, 资料
来源可靠, 整理比
较条理和科学, 对
指导临床防治有
比较重要的价值.


