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【摘要】　目的：探讨Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病（ＣＤ）患者的临床病理特征、ＣＴ表现特点及预后。方法：回顾性分析经手术或活检

病理证实并行ＣＴ检查的２４例ＣＤ患者的ＣＴ资料和临床资料，并将ＣＴ影像表现与病理结果进行对照，分析其ＣＴ表现

特点。结果：２４例中透明血管型１５例，浆细胞型８例，混合型１例。１５例透明血管型ＣＤ临床分型均为单中心型，包括胸

部７例、颈部４例、腹膜后２例、盆腔及腹股沟２例，８例浆细胞型ＣＤ均为多中心型。透明血管型ＣＤＣＴ表现为边界清楚

的软组织密度肿块，内部可见斑点状、分叉状钙化及灶状或条状低密度区；增强后动脉期肿块即明显强化，延迟期仍有强

化。３例肿瘤周围见丰富的强化血管影。浆细胞型ＣＤＣＴ表现多发淋巴结肿大，密度均匀，增强后亦明显强化，但较透明

血管型强化程度低。透明血管型ＣＤ术后均无复发，而浆细胞型ＣＤ预后多种多样。结论：ＣＤ的ＣＴ表现与临床类型、病

理分型密切相关。ＣＴ对透明血管型ＣＤ的诊断具有较高的准确性，尤其是肿瘤内部的钙化及增强ＣＴ表现具有重要诊断

价值，手术治疗效果好，预后佳；而浆细胞型ＣＤ缺乏特征性，确诊需要结合病理学，且预后差。
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　　Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病（Ｃａｓｔｌｅｍａｎ＇ｓｄｉｓｅａｓｅ，ＣＤ），又称巨

淋巴结增生症或血管淋巴性滤泡组织增生，是一种罕

见的以不明原因淋巴结肿大为特征的慢性淋巴组织增

生性疾病。１９５６年由Ｃａｓｔｌｅｍａｎ等首次报道
［１］。临

床上按肿大淋巴结的分布分为单中心型（ＵＣＤ）和多

中心型（ＭＣＤ）。病理学按组织学特征分为透明血管

型（ｈｙａｌｉｎｅｖａｓｃｕｌａｒｔｙｐｅ，ＨＶＴ）、浆细胞型（ｐｌａｓｍａ

ｃｅｌｌｔｙｐｅ，ＰＣＴ）和兼有二者特征的混合型
［２，３］。文献

研究Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病的ＣＴ特征样本量较少
［１，４，５］。本文

回顾性分析了经病理证实的２４例ＣＤ患者资料，分析

其ＣＴ表现及临床特点，以提高对本病的诊断准确率。

材料与方法

１．临床资料

搜集２００５年１２月－２０１３年５月经手术或活检

病理证实、资料完整且术前行ＣＴ检查的ＣＤ病例共

２４例，男１０例，女１４例，年龄２０～６１岁，平均（３８±

１８．１）岁；其中１０例经常规体检或意外发现，无明显临

床症状；咳嗽、咳痰２例，发热、乏力、胸闷４例，背部隐

痛１例，腹痛１例；３例体检触及颈部淋巴结肿大，２例

于腋下发现包块，１例于腹股沟处发现包块。
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脉右支气管动脉分支（箭）；ｄ）小的滤泡中心并显著玻璃样变的血管，套区小淋巴细胞呈洋葱皮样排列（箭，×１００，ＨＥ）。　

图２　女，３９岁，透明血管型Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病。ＣＴ示左侧腹膜后软组织密度肿块（箭），增强后均匀强化。

图１　 男，４３ 岁，透明 血 管 型

Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病。ａ）ＣＴ示纵隔内

软组织肿块，边界清，内见点状

钙化（箭）；ｂ）增强后均不均匀

强化，其内可见灶状、条状低密

度区（长箭），肿物周围多发血管

影，增粗的右主支气管动脉分支

为肿物供血（箭）；ｃ）冠状面重

建示纵隔内肿物，周围供血动

　　２．检查方法

采用ＧＥＬｉｇｈｔＳｐｅｅｄＰｒｏ１６ＳＣＴ扫描机行螺旋

扫描，取仰卧位，扫描范围根据扫描要求确定。管电压

１２０ｋＶ，管电流２００～４００ｍＡ，层厚８或１０ｍｍ，间隔

８ｍｍ，三维成像层厚１ｍｍ，层间隔１ｍｍ。增强扫描采

用非离子型造影剂Ｏｍｎｉｐａｑｕｅ，浓度为３００ｍｇＩ／ｍＬ，

注射流率为３ｍＬ／ｓ，总剂量为１．５ｍＬ／ｋｇ。行动脉期

和延迟期双期扫描；延迟期扫描时间为注药后１８０ｓ。

将双期薄层图像传输至工作站进行ＶＲ和ＣＰＲ后处

理，以利于多角度、多平面观察。

３．观察内容

所有图像由两位有经验的影像诊断医师独立阅

片，观察肿瘤数量、大小、形态、位置、密度、强化方式，

包括增强前后病变ＣＴ值的测量以及病灶内外有无增

粗纡曲的血管等。

４．临床分型及病理观察

手术切除的新鲜病变组织均经１０％中性甲醛固

定，石蜡包埋，常规制片，行 ＨＥ染色。病理类型分为

透明血管型、浆细胞型和混合型。临床分型分为单中

心型ＣＤ（ｕｎｉｃｅｎｔｒｉｃＣａｓｔｌｅｍａｎｄｉｓｅａｓｅ，ＵＣＤ）和多中

心型ＣＤ（ｍｕｌｔｉｃｅｎｔｒｉｃＣａｓｔｌｅｍａｎｄｉｓｅａｓｅ，ＭＣＤ）．

５． 随访

治疗后对２４名患者行ＣＴ扫描并重新阅片。随

访时间３～７２个月，中位时间３３个月。

结　果

１．临床及组织学分型

ＵＣＤ１６例，ＭＣＤ８例。病理类型：透明血管型１５

例，浆细胞型８例，混合型１例。１５例透明血管型病

灶均为ＵＣＤ，８例浆细胞型病灶均为 ＭＣＤ。１例混合

型病灶为ＵＣＤ。

２．ＣＴ表现

透明血管型ＣＤ：１５例透明血管型ＣＤ中７例位

于纵隔或肺门区，４例位于颈部，２例位于腹膜后，２例

位于盆腔及腹股沟区。肿瘤平扫呈边界清楚的圆形、

类圆形或椭圆形软组织密度影，肿瘤最大径为１．４～

８．４ｃｍ，平均约３．８ｃｍ，ＣＴ值（４２±１５）ＨＵ。肿瘤内

部密度多数较均匀，７例肿瘤内部伴有钙化，呈斑点

状、条状或分叉状（图１ａ），４例内部可见小灶状或条状

低密度影（图１ｂ）。肿瘤对周围结构无浸润，仅表现周

围结构的推压移位，以中纵隔病灶对心血管、支气管、

食管等受压推移为显著。增强后强化方式有３种，即

均匀强化、由周边向中心渐进式强化和不均匀强化。８

例呈均匀强化（图２），ＣＴ值平均升高（５８±２８）ＨＵ，４

例呈渐进式强化，３例呈不均匀强化（图１ｂ），肿瘤内可

见散在小低密度灶或条带状低密度区，延迟扫描强化

仍较明显；３例肿块周围可见多发血管影（图１ｂ、ｃ），位

于纵隔内。

浆细胞型ＣＤ：８例均发生在下颈部、纵隔、腋窝、

腹膜后及腹股沟区多部位淋巴结，均表现为多发、类圆

形、边缘清楚的软组织结节（图 ３ａ），直径 １．０～

４．１ｃｍ，平均约１．８ｃｍ。增强后结节呈均匀强化，强

化虽较明显，但较局限型强化程度低，ＣＴ值平均升高

（３０±１０）ＨＵ（图３ｂ）。
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图３　男，６３岁，浆细胞型Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病。ａ）ＣＴ示腹膜后多发大小不等软组织密度结

节影（箭）；ｂ）增强后均匀强化（箭）；ｃ）滤泡增生，滤泡间小血管透明样变不明显（×

４０，ＨＥ）；ｄ）滤泡间弥漫成片的浆细胞浸润（×２００，ＨＥ）。　图４　女，２７岁。混合型

Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病。ａ）ＣＴ示左肺门肿物（箭），边界清楚；ｂ）增强后明显均匀强化（箭）。

　　混合型ＣＤ：此例位于左肺门，表现为边界清楚的

软组织肿物，直径约３．０ｃｍ。增强后肿物呈明显强

化，ＣＴ值升高７９ＨＵ（图４）。

３．病理表现

１５例透明血管型ＣＤ镜下表现为大量小型滤泡

中心，伴有显著透明样变和内皮增生的小血管，套区小

淋巴细胞呈“洋葱皮”样排列（图１ｄ），其内可见放射状

的纤维间隔。浆细胞型ＣＤ表现为血管滤泡增生，透

明样变不明显，滤泡间有成片的浆细胞浸润（图３ｃ、

ｄ）。混合型则兼具有两者特点。

４．治疗与预后

１５例透明血管型 ＣＤ 及１例混合型 ＣＤ 均为

ＵＣＤ，且经手术治疗后均取得了良好的效果，术后未

见复 发，且长期存活。８例浆细胞型ＣＤ均为 ＭＣＤ，

且均接受化疗，随诊期间３例病变未见明显改变，４例

病变明显缩小，仅有１例化疗后３个月出现发热、呼吸

困难死亡。

讨　论

ＣＤ是一种少见的慢性淋巴

组织增生性疾病，１９５４年Ｃａｓｔｌｅ

ｍａｎ首次报道以淋巴样滤泡增生

为主的纵隔局限性肿块，后发现其

伴有全身表现，１９５６年以独立疾

病报道，称为Ｃａｓｔｌｅｍａｎ＇ｓｄｉｓｅａｓｅ

（ＣＤ）
［１］。近年来以ＣＤ或血管淋

巴滤泡增生症命名较多。该病病

因和发病机制不清，可能与病毒感

染如 ＥＢ病毒、人疱疹病毒８型

（ＨＨＶ８）、血管增生、细胞因子调

节异常如白细胞介素（ＩＬ）６表达

增加等有关。近年来学者们更注

重对 ＨＨＶ８感染和ＩＬ６过度表

达的研究［６］。本病可发生于任何

年龄，男女比例较均等，病史可长

达２０余年。ＣＤ可发生于淋巴组

织的任何部位，在纵隔最多见，纵

隔和肺门占６０％～７０％，颈部占

１０％～１４％、腹部占５％～１０％，

腋窝占２％～４％
［７］。本组病灶位

于纵隔１６例，颈部１２例，腹部１２

例，腋窝８例，颈部、腹部及腋窝病

灶所占比例均高于文献报道，这可

能与病例数较少有关。

ＣＤ临床上分为单中心型和

多中心型；病理学上分为透明血管

型、浆细胞型和混合型。ＵＣＤ的病理类型多为透明血

管型，而 ＭＣＤ的病理类型则常为浆细胞型或混合型。

本研究中透明血管型１５例，浆细胞型８例，混合型１

例。１５例的ＵＣＤ的病理类型为透明血管型，而８例

的 ＭＣＤ的病理类型为浆细胞型，与国内外报道相一

致［８，９］。

ＣＤ的影像学表现与病理类型密切相关。本组中

透明血管型ＣＤ病灶边缘多清晰，多呈圆形或椭圆形

软组织肿块，密度多较均匀，部分肿瘤内可伴斑点状、

条状或分叉状钙化及灶状、条带状低密度灶。多数学

者认为［１０１２］病变内部的点状、分支状钙化是透明血管

型ＣＤ的特点之一，且分布于瘤灶中央。王仁贵等
［１３］

认为钙化为病灶内增生的小血管主干及其分支的退

变、玻璃样变和钙化所致，也可表现为弧形或弹壳样钙

化。而瘤体内的灶状或条状低密度灶，病理证实为较

多平行走行的纤维组织及发生玻璃样变性的血管结

构，并不是缺血坏死，这一结论与 Ｕｚｕｎｌａｒ等
［１４］的报
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道一致。后者也认为病灶中央低密度区是由血管内皮

细胞过度增生导致血管闭塞，使对比剂不能进入所致。

增强扫描因病灶内丰富的毛细血管增生病灶显著强

化，强化程度与大动脉同步，延迟强化减退不明显，文

献报道强化的程度还与注射对比剂的方式、注射流率

和剂量有关。少数病变（３／１５）周围可见增粗、纡曲的

供血血管，表明肿块的血供丰富，三维ＣＴ图像更有利

于观察肿瘤周围的血管结构。浆细胞型ＣＤ因其ＣＴ

表现缺乏明显特征，主要表现为一组或多组淋巴结肿

大，密度或信号较均匀，增强呈轻中度均匀强化，强化

程度较透明血管型低，病理显示增生的血管亦相对较

少，因ＣＴ表现缺乏特征性，明确诊断需要淋巴结活

检。

本研究中１５例透明血管型ＣＤ术后效果良好，提

示透明血管型ＣＤ通过手术治疗能够获得很好的效

果。值得注意的是由于部分肿块周围有丰富的血管导

致手术时容易出血，因此，肿瘤周围的索条影或增粗的

血管不仅对影像诊断具有重要价值，也是影响肿块能

否切除及预后的重要因素之一。浆细胞型ＣＤ的治疗

方法包括手术、放疗、化疗和单克隆抗体等。但是浆细

胞型ＣＤ常有全身多系统受累，大部分患者并不能从

手术治疗中获益。此外，浆细胞型ＣＤ对放化疗也不

敏感，因此预后较差。本研究中１例浆细胞型患者在

化疗后３个月死亡，提示在临床诊疗过程中应该对

ＭＣＤ患者进行密切监测和随访。

研究的局限性：首先，本研究属回顾性研究，ＣＴ

检查方法简单，仅限于通过平扫及增强扫描对病变进

行观察；其次本研究包括活检证实患者，未行手术病理

证实；再次混合型ＣＤ病例数较少。

总之，ＣＤ的影像表现与病理分型及临床类型密

切相关，ＣＴ对透明血管型ＣＤ的诊断具有较高的准确

性，且手术治疗效果理想。但浆细胞型诊断较困难，需

结合临床表现及实验室检查，确诊需病理学检查，浆细

胞型ＣＤ尚无规范的治疗方法，预后较差。
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