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摘  要 

Castleman病是一种临床和病理与淋巴瘤相似的少见的淋巴增殖性疾病，其特征包括弥漫性淋巴结肿大、

脾肿大、贫血、血小板增多、高球蛋白血症、血清炎性因子升高和全身炎症反应。由于该病的临床表现

缺乏特异性，因此必须依靠病理学改变进行确诊，免疫组织化学染色标记可进一步明确诊断及分型。本

研究报告了多中心型Castleman病患者伴有大量腹水的临床特点及诊疗策略，并进行了相关鉴别诊断的

分析，为Castleman病的诊断提供了线索。在临床实践中，当患者出现全身性淋巴结肿大、伴有大量浆

膜腔积液、少尿、低蛋白血症等广泛全身表现时，应根据临床表现进一步进行淋巴组织病理活检，以避

免误诊或漏诊。 
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Abstract 
Castleman’s disease is a rare lymphoproliferative disorder that mimics lymphoma clinically and 
pathologically, characterized by diffuse lymphadenopathy, splenomegaly, anemia, thrombocytosis, 
hyperglobulinemia, elevated serum inflammatory factors, and systemic inflammatory responses. 
Due to the lack of specificity of the clinical manifestations of the disease, the diagnosis must be con-
firmed by pathologic changes, and immunohistochemical staining markers can further confirm the 
diagnosis and classification. This study reported the clinical characteristics and diagnosis and treat-
ment strategies of patients with multicenter Castleman disease with massive ascites, and analyzed 
the relevant differential diagnoses, which provided clues for the diagnosis of Castleman disease. In 
clinical practice, when patients have extensive systemic manifestations such as generalized lym-
phadenopathy, large serous effusion, oliguria, and hypoproteinemia, further lymphoid histopatho-
logical biopsy should be performed according to the clinical manifestations to avoid misdiagnosis 
or missed diagnosis. 
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1. 引言 

Castleman 病(Castleman disease, CD)又称巨大淋巴结病或血管滤泡性淋巴结增生症，由 Castleman 等

于 1956 年首次报道，是一种极为罕见的反应性慢性淋巴组织增殖性疾病[1]。由于其发病率低、临床表现

多样且缺乏特异性的肿瘤标志物，使该病的漏诊和误诊更加常见。本文对 2023 年 8 月就诊于西安医学院

第一附属医院的 1 例 iMCD 患者进行报道并复习相关文献。 

2. 临床资料 

患者男，46 岁，以“腹胀、恶心 1 周”之主诉于 2023 年 8 月 22 日入院。1 周前无明显及诱因出现

上腹部饱胀感，进食后为著，伴有干呕，有嗳气，嗳气后可缓解，排气后可缓解，伴有口苦，口干，口

臭，无厌油腻，无腹痛，时有腰背部困痛，无发热，有乏力、盗汗，食纳较前减少，大便 7~8 次/日，呈

少量粘液及稀糊状黄色便，无胸闷、气短，偶有咳嗽、咳痰，头闷，无头痛、头晕，故就诊我院，门诊以

“腹胀”收治入院。小便呈茶色，量较平素减少，近半年体重较前无明显变化。 
入院查体：皮肤弹性良好、皮肤及黏膜未见黄染、未见瘀点及瘀斑、未见色素沉着、未见溃疡及瘢

痕、无皮下结节或肿块、无蜘蛛痣及肝掌。左侧腋窝可触及鹌鹑蛋大小肿大淋巴结，无触痛；腹部查体：

上腹部压痛，无反跳痛，腹部叩诊呈鼓音，移动性浊音阳性，听诊肠鸣音亢进。 
实验室检查：血常规：白细胞：4.20*109，中性粒细胞百分比：75.7%↑，淋巴细胞百分比：10.7%↓，

单核细胞百分比：10.7%↓，嗜酸性粒细胞百分比：2.4%，嗜碱性粒细胞百分比：0.5%，血红蛋白：118 g/L↓，
血小板计数：43*109/L↓；血凝：纤维蛋白原 5.99g/L↑，纤维蛋白(原)降解产物：6.65 mg/L↑，D-二聚体：

1.25 mg/L↑；尿分析：隐血 1+、尿胆原 2+、尿蛋白 3+；肾功：尿素：6.00 mmol/L，肌酐：85.8 μmol/L，
尿酸：509 μmol/L↑；肝功：直接胆红素：6.80 μmol/L↑，胆碱酯酶：4424 U/L↓，碱性磷酸酶：258 U/L↑，
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谷氨酰转肽酶：131 U/L↑，总蛋白：58.3 g/L↑，白蛋白：34.6 g/L↓；电解质：钙：1.95 mmol/L↑；超敏 C
反应蛋白：>10.00 mg/L↑，C-反应蛋白：49.50 mg/L↑；24 h 尿蛋白定量：2.70 g/24 h；血糖、电解质、IgG4、
Coombs 试验大致正常；降钙素原：4.14 ng/mL↑；血沉：91 mm/h↑；β2 微球蛋白：4.07 mg/L↑；狼疮初筛

/狼疮确认：1.22↑；白介素 6：16.49 pg/ml↑；腹水生化：总蛋白：23.7 g/L，白蛋白：15.6 g/L，球蛋白：

8.1 g/L，葡萄糖：7.20 mmol/L，肌酐：100.8 μmol/L，乳酸脱氢酶：62 U/L；腹水常规：有核细胞计数：

89 × 106/L；腹水腺苷酸脱氨酶：5.1 U/L；腹水病理：见淋巴细胞及间皮细胞，未见肿瘤细胞；余免疫功

能组合大致正常；轮状病毒抗原测定、粪寄生虫镜检、诺如病毒检测均大致正常。粪培养及鉴定：无金

黄色葡萄球菌、无沙门氏、无志贺氏菌生长。 
影像学检查：腹部(含肝、胆、胰、脾)彩超：平卧位腹腔可探及液性暗区，肝前深约 2.9 cm，下腹部

深约 6.7 cm。腹腔积液。颈部淋巴结彩超：左侧颈部 IV 区淋巴结肿大，皮髓质界限不清。体表包块彩超：

双侧腋窝淋巴结肿大，右侧大的大小约 1.7 cm × 1.3 cm，左侧大的范围约 4.4 cm × 2.0 cm，相互融合，形

态饱满，皮质增厚，皮髓质界限尚清。双侧腹股沟区淋巴结可见，皮髓质界限清晰。全腹部 CT：右肺下

叶内、前基底段局限性肺膨胀不良，右侧胸腔及叶间裂少量积液，颈根部、双侧腋窝及纵隔多发增大及

肿大淋巴结，左侧腋窝多发渗出，脂肪肝，脾脏体积大，腹、盆腔及系膜网膜大量渗出积液。 
入院后予补充血白蛋白、利尿、保肝以及促胃肠动力等治疗，患者腹腔积液消退不明显。由于腹水

原因不明，对症治疗效果差，且患者脾大及两系减少、多发淋巴结肿大原因不明，考虑血液系统疾病，

进一步行骨髓穿刺及左腋窝淋巴结活检等有创检查。骨髓穿刺活检：1) 基质大量出血，有核细胞增生减

低，建议更换部位；2) 附检骨髓涂片粒红巨三系增生活跃伴粒红二系部分胞体轻度增大，未见原始细胞

增多和明显病态造血，建议结合临床特征及其他检查。左腋窝淋巴结活检见淋巴组织增生，生发中心缩

小，套区增厚，小血管增生，血管伸入滤泡内，形态学提示 Castleman 病；免疫组化结果：CD3、CD20、
CD21、Ki-67 染色显示淋巴组织免疫结构未破坏，CD38 (少量浆细胞+)、CD138 (少量浆细胞+)，Kappa、
Lambda 染色未见轻链限制性，HHV-8(−)，IL-6(−)；结合形态和免疫组化结果，符合 Castleman 病(透明血

管型)；PET/CT：1) 左腋窝淋巴结穿刺术后改变，其内积气，左锁骨上区、左侧前胸壁肌间隙、左腋窝见

数枚肿大淋巴结，呈环形、不均匀葡萄糖代谢增高，结合病理，多考虑为淋巴增殖性疾病(Castleman 病)，
建议结合免疫组化。左腋窝渗出性改变。双侧胸腔积液，右侧为著。腹、盆腔积液。2) 左肺上叶舌段、

下叶索条灶。纵膈及双肺门数枚炎性肉芽肿性淋巴结。3) 肝左叶囊肿。回盲部、乙状结肠管壁未见明显

增厚，呈节段性葡萄糖代谢增高，多考虑为炎性或生理性摄取。4) 脊柱多个椎体退行性改变。右侧股骨

头畸形愈合。全身扫描范围内骨质对称性、均匀性葡萄糖代谢增高，多考虑为反应性改变；结合临床有

多器官受累，诊断为非特指型 iMCD。 
确诊后给予 TCP 方案化疗：沙利度胺 100 mg/日、环磷酰胺 300 mg 1 次/周、泼尼松片 50 mg 1~2/周。

同时口服阿司匹林 100 mg/日。目前患者实验室检查结果：血红蛋白升高至 147 g/L，白蛋白升高至 46.5 
g/L；B 超提示腹水减少。截至 2024 年 3 月，患者一般情况良好，暂无不良事件发生。 

3. 讨论 

该患者以“腹胀、恶心 1 周”之主诉入院，腹胀的病因首先考虑消化系统疾病，包括慢性胃炎、胃

溃疡、肝炎等疾病，患者胃肠镜未见明显异常，其既往无肝炎病史，腹部 CT 显示脂肪肝迹象，结合转氨

酶水平的异常，提示可能存在脂肪性肝炎。结合腹部彩超及全腹部 CT 提示腹腔积液，脾大，颈根部、双

侧腋窝及纵隔多发增大及肿大淋巴结，同时有两系减少，考虑为血液系统疾病，进一步行骨髓穿刺 + 活
检及淋巴结穿刺活检及相关免疫组化，明确了其病理改变符合 CD 的诊断。患者无肌力改变等周围神经

损害不支持 POEMS 综合征；病理不支持淋巴瘤诊断；根据其传染病系列、EB 病毒定量、结核、自身抗
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体检测等均阴性，骨髓形态及活检未见异常，无纤维化等，异常免疫球蛋白血症套餐：各泳道均未发现

异常单克隆条带，尿本周蛋白阴性。可进一步排除 HIV、梅毒、EB 病毒感染，结核、肿瘤性疾病(如滤泡

树突细胞肉瘤、浆细胞瘤等)、自身免疫性疾病(如系统性红斑狼疮、类风湿关节炎、自身免疫性淋巴细胞

增生综合征等)。且其符合 iMCD 两条主要标准：淋巴结病理符合 CD；肿大淋巴结 > 2 个淋巴结区域；

以及次要标准：CRP、ESR 高，血小板减少，白蛋白低，尿蛋白，并盗汗、脾大、浆膜腔积液等。并根据

患者有血小板减少、水肿、脾大，无骨髓纤维化，无明显外周血免疫球蛋白升高等，分类为 iMCD-非特

指型(iMCD-NOS)。根据根据 CDCN 危险度分层，可将患者分为非严重或重度，评估项目包括：① ECOG
评分 ≥ 2 分；② Ⅳ期肾功能障碍；③ 全身水肿和(或)腹水和(或)胸膜、心包积液；④ 血红蛋白 ≤ 80 g/L；
⑤ 肺受累/间质性肺炎伴呼吸困难[2]；该患者体能状态基本正常，eGFR > 30 ml/min，HGB > 80 g/L，无

间质性肺炎等表现，最终诊断为非重型 iMCD。该患者腹水的形成可能有多种机制：(1) 腹腔及腹膜后肿

大淋巴结受压，导致淋巴管堵塞，液体漏出。(2) 低蛋白血症和肾功能异常引起血浆胶体渗透压降低和水

钠潴留。(3) 许多 CD 患者体内产生过量 IL-6，IL-6 能抑制白蛋白的分泌，并且在体外能增加血管通透

性，因此 L-6 也可能是本例产生腹水的合理解释之一。而患者血小板显著减少的原因考虑：(1) 免疫系统

异常：Castleman 病是一种免疫系统相关疾病，患者的免疫系统功能可能出现异常，IL-6 也可通过诱导产

生自身抗体的 CD5+B 淋巴细胞的扩增，从而出现自身免疫[3]。免疫系统的紊乱可能导致破坏或抑制骨

髓中的血小板生成，从而导致血小板减少。(2) 骨髓受压：Castleman 病中淋巴组织过度增生可能会压迫

骨髓，干扰正常的血小板生成。这可能导致骨髓中血小板的产生量减少，进而引起血小板减少。(3) 其他

因素：Castleman 病患者常常伴有一些炎症反应，炎症介质的释放可能对血小板有负面影响，导致血小板

减少。 
Castleman 病(Castleman disease, CD)又称巨大淋巴结病或血管滤泡性淋巴结增生症，是一种罕见的、

不明原因的、具有特征性病理改变、临床上具有高度异质性的反应性淋巴结增生性疾病[4]。CD 发病假说

包括自身免疫/自身炎症假说、副肿瘤综合征假说、病原体假说等，其共同病理生理机制包括 IL-6 等炎症

因子上调和(或)血管内皮生长因子(VEGF)上调，进而导致过度血管化和(或)多克隆淋巴细胞/浆细胞增生，

部分患者可出现全身细胞因子风暴和(或)高炎症状态[5] [6]。本病的诊断主要基于临床特征和病理检查，

病毒抗原和细胞因子的检测往往有助于治疗方案的选择，临床上根据淋巴结受累范围，可将 Castleman 病

分为单中心型(UCD)和多中心型(MCD)，单中心型通常仅表现为淋巴结肿大，而无全身症状。如果出现症

状，可以通过神经或血管以及气道或输尿管的定位或受压来解释。而多中心型表现为多部位的淋巴结肿

大，并常有多器官、多系统、多部位受累的临床表现，如发热、盗汗、乏力、体重下降、贫血、肝肾功能

不全以及容量负荷过多(全身水肿、胸腔积液、腹水等) [7]。 
根据病理组织学的观察结果，CD 可分为三种类型：透明血管型(HV 型)、浆细胞型(PC 型)和混合型

(MIX 型)。在 UCD 患者中，透明血管型较为常见，而浆细胞型主要见于 MCD 患者，混合型较少，兼具

上述二者特征[8]。目前对 Castleman 病的治疗方案的选择取决于临床病理分型，对于单中心型患者来说，

通过手术切除病灶治愈率高，若肿瘤无法完全切除或手术风险过高，则可考虑放疗或利妥昔单抗、类固

醇和栓塞等治疗方案[9]。MCD 的治疗包括激素、细胞毒性化疗、单用或联合利妥昔单抗化疗、抗 IL-6 靶

向治疗、免疫调节治疗和自体造血干细胞移植(ASCT) [10]。根据 2021 年中国 Castleman 病诊断与治疗专

家共识，司妥昔单抗被推荐作为非重型 iMCD 患者的一线治疗方案，然而由于司妥昔单抗和托珠单抗都

需要长时间的静脉给药，并且即使在价格降低后，长期应用仍然十分昂贵，作为一线药物目前难以得到

较多的临床应用，故免疫调节治疗如 TCP 方案和以 CD20 单抗为基础的传统化疗仍为现实中大多 MCD
患者的主要治疗选择。一项前瞻性 II 期临床研究显示，采用 TCP 方案的患者，48%获得了持续肿瘤及症

状缓解，对于所有患者，经治疗后，症状评分、血 IL-6 水平、血红蛋白、红细胞沉降率(血沉)、白蛋白和
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免疫球蛋白 G (IgG)均有显著下降(P < 0.05) [11]。 
本文报告了一例以大量腹水为主要表现的多中心透明血管型 Castleman 病患者。尽管腹腔积液在多

中心 Castleman 病患者中可见于 40%的病例，但很少成为主要症状。回顾大量文献发现，到目前为止报

道了共计 21 例以腹水为主要表现的 Castleman 病(表 1)。本例是第 22 例以腹水为主要表现的 Castleman
病，其中部分文献未能获得全文或信息不完整。根据已有的信息总结，以腹水为主要临床表现的 Castleman
病具有以下特点：1) 发病平均年龄为 51.8 岁，男性多于女性，女性平均发病年龄为 43.75 岁，男性平均

发病年龄为 57.2 岁。2) 均为多中心型 Castleman 病，病理类型多样，其中透明血管型占已知病理类型的

46.7%，共有 7 例；浆细胞型占已知病理类型的 33.3%，共有 5 例；其余为混合型。3) 腹水性质多为渗出

液，主要核细胞为淋巴细胞。4) 可同时合并 POEMS 综合征、肝硬化、肝窦周围纤维化和其他肿瘤。5) 
在 2010 年之前，脉冲式强化疗(如 CHOP 或 CHOP 样方案)是我国以腹水为主要表现的 iMCD 患者的主要

治疗方案；而 2020 年之后，靶向药物和免疫药物在 iMCD 患者的治疗中得到更多应用。2022 年，中国

上市了司妥昔单抗，为以腹水为主要表现的 iMCD 患者提供了新的治疗方案，标志着国内 IL-6 靶向治疗

时代的开启。 
 
Table 1. Summary of Castleman’s disease characterized by ascites 
表 1. 以腹水为特征的 Castleman 病汇总 

作者/报道时间 患者

年龄 
患者

性别 
腹水 
性质 

有核细胞

数(×106/L) 
淋巴细胞

百分比 
腹水总蛋

白(g/L) 其他特殊表现 病理类型 治疗 结局 

王永英/2023 [12] 45 男 渗出液 80 不详 不详 面部红色丘疹 PC-MCD 
硼替佐米 + 
地塞米松

(2011 年) 

症状改善 
腹水减少 

Larabe Farrukh/ 
2022 [13] 20 女 渗出液 不详 不详 不详 肾脏血栓性 

微血管病 PC-MCD 泼尼松 + 司
妥昔单抗 

症状改善 
腹水减少 

Xiao-Rui Liu/2022 
[14] 49 女 渗出液 不详 不详 29.9~39.7 无 HV-MCD 甲强龙 + 托

法替尼 
症状改善 
腹水减少 

XiuLi Zhu/2021 
[15] 57 男 漏出液 40 不详 不详 无 HV-MCD 沙利度胺 症状无改善 

Ganesh Kasinathan/ 
2020 [16] 69 男 不详 不详 不详 不详 POEMS 综合征 M-MCD 

美法仑 + 地
塞米松 

症状改善 
腹水减少 

周爽/2020 [17] 24 男 渗出液 292 89% 43 POEMS 综合征 
亚急性脑梗死 HV-MCD 

来那度胺 + 
地塞米松

(2014 年) 
死亡 

顾萌萌/2018 [18] 56 女 不详 不详 不详 不详 无 MCD CHOP 症状改善 
腹水减少 

胡明均/2017 [19] 55 男 渗出液 330 80% 31.8 肾脏血栓性 
微血管病变 M-MCD 多胺地塞米松 

+ 环磷酰胺 
症状改善 
腹水减少 

江滔/2017 [20] 48 女 渗出液 不详 不详 43.6 肝硬化 MCD 

CHOP 方案疗

效不佳，出现

末梢神经炎，

后改用沙利度

胺(2006 年) 

症状改善 
腹水减少 

张俊丽/2013 [21] 57 男 渗出液 490 70% 不详 肝硬化皮肤多发

血管瘤样突起 PC-MCD 甲泼尼龙 死亡 
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续表 

程果/2010 [22] 58 女 漏出液 195 98% 34.1 无 PC-MCD 强的松 
CHOP 

出现重症肺

炎自动出院 

刘全利/2008 [23] 66 男 渗出液 不详 不详 不详 肝硬化腰椎骨盆

成骨性转移瘤 MCD CHOP 症状改善 
腹水减少 

陈懿建/2007 [24] 63 男 不详 不详 不详 不详 无 HV-MCD COP 症状改善 
腹水减少 

陈懿建/2007 [24] 71 男 不详 不详 不详 不详 POEMS 综合征 HV-MCD CHOP + 博来

霉素 
症状改善 
腹水减少 

曹芝君/2002 [25] 38 女 渗出液 180 48% 44 雷诺现象 HV-MCD 不详 不详 

Abarca/2000 [26] 42 女 渗出液 200 90% 25 肝窦周围纤维化 M-MCD 强的松 + Tips 反复发作 3
年后死亡 

Saaresranta/1995 
[27] 不详 不详 乳糜性 不详 不详 不详 门脉高压 不详 不详 不详 

Berson/1990 [28] 39 女 不详 不详 不详 不详 POEMS 综合征 
肝窦周围纤维化 不详 不详 不详 

Mizutani/1989 [29] 70 男 渗出液 1.6 82% 62 
左肾肾细胞癌、

甲状腺乳头状

癌、门脉高压 
PC-MCD 不详 死亡 

See/1986 [30] 不详 不详 乳糜性 不详 不详 不详 富强肿块 
淋巴管阻塞 不详 糖皮质激素 + 

环磷酰胺 
症状改善 
腹水消退 

4. 总结 

尽管在血液界，医学专家对于 Castleman 病有着较为深入的认识和了解，但这种罕见的淋巴结疾病在

非专业人士，甚至在非专业的医疗人员中的知名度还是相对较低。这种病症的复杂性和多样的临床表现，

使得许多初次发病的患者往往会首先前往胃肠科或一般内科寻求帮助，因为他们的症状如腹水或多发性

浆膜炎往往与消化系统或一般内科常见病症相似。非专科医生面对这样的病例时，有时可能会将其误诊

为更常见的疾病，比如肝硬化、肾病综合征或其他导致腹水的疾病。Castleman 病的罕见性和临床表现的

非特异性要求医生在诊断过程中保持高度的警觉，尤其是在传统的诊断方法未能解释腹水或其他病症时。

此时，医生可能需要引入更多的专项检测，如淋巴结活检、骨髓穿刺和免疫组化检测，这些都是确定

Castleman 病诊断的关键步骤。因此提高非专业医生对 Castleman 病的认识是至关重要的，这不仅能够加

速疾病的诊断进程，也能够提高治疗的成功率和改善患者的生活质量。此外，对患者及其家庭的教育也

是必要的，因为他们需要了解这种疾病的复杂性和长期管理的重要性。患者的自我倡导和对症状的及时

识别，加上与专业医疗团队的密切合作，是管理好这种罕见疾病的关键。 

声  明 

该病人报道已获得病人的知情同意。 
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