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　　病例资料　患者１,男,４２岁,反复口腔糜烂２个

月,全身红斑、丘疹２０余天.患者２个月前无明显诱

因下出现口腔糜烂并加重.外院诊断为“扁平苔藓”.
体查:全身红斑、丘疹、颜面红肿,伴瘙痒.患者自起病

以来偶有气促,无发热、畏寒.精神、睡眠、食欲较差,
有便秘,小便正常,近２个月体重减轻６kg.实验室检

查:WBC２６．９９×１０９/L(４．０~１０．０),中性分叶粒细胞

比值０．９５５(０．４６~０．７５),抗核抗体 ANA１４０．９９U/mL
(０．００~１２．００U/mL),抗双链 DNA抗体３０．２３IU/mL
(０．００~１２．００IU/mL),特 异 性 神 经 元 烯 醇 酶

２２．６８ng/mL(０．００~１６．３０ng/mL),CA１２５３８．３U/mL
(０．０~３５．０U/mL),其他实验室检查未见明显异常.

影像学检查:胸部CT平扫及增强(图１a~c)示中

后纵隔偏右侧相对应气管隆突下水平见一软组织密度

肿块影,大小约７６mm×４５mm×５０mm,CT 值约

４８~７２HU,内见多发斑点状钙化影,肿块境界清楚,
周围脂肪间隙尚清楚,右肺中间段支气管及右肺下叶

支气管受压,管腔变窄.PET/CT(图１d)肿块内异常

FDG摄取,最大SUV值约２．６.CT及PET/CT诊断

考虑Castleman病.

１个月后行开胸右中纵隔肿物切除术,病理(图

１e)示少许胶原纤维中见多量淋巴细胞、浆细胞浸润,
间质小血管明显增生.皮肤活检术病理(图１f)示表

皮棘层松懈,见表皮内疱及表皮下裂隙形成,基底细胞

液化变性,海绵水肿,见表皮坏死及单个坏死角质形成

细胞,淋巴细胞、中性粒细胞浸润,真皮浅层血管周围

见淋巴细胞及较多嗜酸粒细胞浸润,呈天疱疮样改变.
最终诊断:副肿瘤性天胞疮并感染;后纵隔 Castleman
病.该患者于２个月后因脓毒血症、多器官衰竭死亡.

患者２,女,４７岁,主因“咳嗽、气促７个月,全身皮

疹６个月,再发１个月余”入院.患者７个月前无明显

诱因出现咳嗽,活动后明显,平卧休息能自行缓解.６
个月前出现口腔糜烂,全身水疱疹,一直予激素治疗,
皮疹好转,１个月余前患者气促加重,伴有心慌.予抗

感染、强的松治疗无好转.体查:全身皮肤及黏膜散在

色斑沉 着,口 腔 黏 膜 糜 烂,无 溃 疡.实 验 室 检 查:

CA１２５７３．４U/ml(０．０~３５．０U/ml),抗核抗体 ANA
１３．７U/ml(０．０~１２．０U/ml),余实验室检查未见异常.

影像学检查:胸部CT平扫及增强(图２a~d)示纵

隔隆突下Ｇ右肺门团块软组织影,大小约 ３０mm×
２６mm×６３mm,密度不均匀,推压右肺下叶支气管,
与同层食管分界不清,局部管腔狭窄.增强扫描明显

强化.双肺下叶支气管扩张合并肺不张.PET/CT
(图２e):６８GaＧDOTANOC显像示肿块明显摄取.CT
及PET/CT均倾向于恶性肿瘤,未能进一步定性.

手术过 程:开 胸 于 后 纵 隔 气 管 隆 突 下 水 平 见

４０mm×６０mm×４０mm 肿物,包膜较完整,周围见较

多毛细血管,质韧,肿瘤与隆突及肺门关系密切,完整

游离后切除肿物并取出.术后镜下病理(图２f)示肿

物表面为厚壁纤维组织,并深入肿块内,包膜下见少量

淋巴滤泡样结构,由小B细胞组成,无滤泡生发中心,
符合Castleman病.肿物绝大部分由厚壁小血管和多

量小淋巴细胞、较多浆细胞和少量分散嗜酸性白细胞

构成,形态类似于透明血管型 Castleman的滤泡间结

构.紧贴小血管壁见多量滤泡树突细胞,核大,圆形或

卵圆形,空泡状,核仁显著,无明显核分裂.免疫组化:

CD２１阳性,成网状紧贴小血管壁,符合增生的滤泡树

突细胞.部分细胞 SSTR２阳性,SＧ１００、CD６８、CD３０
部分细胞阳性,KiＧ６７(＋)约 １０％.TdT、Syn、CK、

CK１９均阴性.病变符合由 Castleman病发展(或转

变)的滤泡树突/间质细胞肿瘤.本例患者未做皮肤活

检术.
讨论　肿瘤性天疱疮(paraneoplasticpemphigus,

PNP),又称副肿瘤自身免疫性多器官综合征(paraneＧ
oplasticautoimmunemultiorgansyndrome,PAMS)[１].
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图１　a)CT 平扫纵隔窗示右中后纵隔软组织密度肿块影,密度不均,见多发斑点状钙化灶(箭);b)CT 增强

扫描示肿块呈明显不均匀强化,内见片状低密度影(箭);c)冠状面重组图示右肺中间段支气管及右肺下叶支

气管受压(箭);d)１８FＧFDG显像示肿块内异常FDG摄取(箭),最大SUV 值约２．６;e)后纵隔肿物病理示少许

胶原纤维中多量淋巴细胞、浆细胞浸润,间质小血管明显增生;f)皮肤活检病理示表皮棘层松懈,基底细胞液

化变性、坏死,淋巴细胞、中性粒细胞浸润,真皮浅层血管周围见淋巴细胞及较多嗜酸粒细胞浸润.

１９９０年 Anhalt首先报道[２],是一种具有自身免疫性

并且伴发肿瘤的大疱性皮肤病.临床上罕见,该疾病

常常合并潜在肿瘤,并在多个方面有其特征性的改变,
分别表现在临床表现、免疫学及组织病理方面[３].临

床上天疱疮有多个分型,PNP属于其中一个分型,皮
肤及黏膜损害、糜烂为其最典型的临床表现[４].伴发

PNP的潜在肿瘤主要包括非霍奇金淋巴瘤(４２％)、慢
性淋巴细胞白血病(２９％)、Castleman病(１０％)、胸腺

瘤(６％)、华氏巨球蛋白血症(６％)、肉瘤(６％)[５],国外

文献报道以非霍基金淋巴瘤较多见,而我国最多见于

Castleman病[６].我国PNP伴发的肿瘤中Castleman
占的比例约７７％[７],好发部位常见为纵隔[８],其次为

颈部及腹部,Castleman病理分型有透明血管型、浆细

胞型及混合型[９].除了淋巴组织增生性肿瘤以外,

PNP还可伴发非淋巴细胞增生性肿瘤,包括乳腺癌、
前列腺等腺癌,脂肪肉瘤、皮肤或黏膜的鳞状细胞癌及

恶性黑色素瘤等[１０].本文例１术后病理为经典 CasＧ
tleman病,例２则考虑为由 Castleman病发展(或转

变)成 滤 泡 树 突 细 胞 肉 瘤.滤 泡 树 突 状 细 胞 肉 瘤

(folliculardendriticcellsarcoma,FDCS)是一种临床

上非常罕见,原发于淋巴组织的滤泡树突状细胞的恶

性肿瘤[１１].该病与 Castleman病的发生部分相同.
研究提示FDCS与 Castleman病有关,尤其是与透明

血管型关系密切,认为其产生增生,发展为异常增生,
进而形成FDCS[１２Ｇ１３].

Castleman病形成天疱疮的机制:Castleman病的

肿瘤B细胞分泌IgG 自身抗体作用于皮肤表皮的棘

层细胞连接蛋白而形成棘层细胞松解或水疱,作用于

基底层使基底细胞液化坏死,同样真皮浅层淋巴细胞

浸润引起血管扩张充血[１４].PNP患者血清中存在能

识别复层鳞状上皮、移行柱状上皮和单层上皮蛋白的

自身抗体.除了累及口腔、口唇黏膜及皮肤,还可累及

支气管,导致闭塞性细支气管炎[１５].CT 见外周细支

气管壁增厚,细支气管扩张,马赛克灌注气体滞留征及

肺不张,可引发难以控制的肺部感染,从而发生呼吸衰

竭[１７].Castleman患者并发肺部损害者预后不良[１６],
本文例２双肺下叶同时存在支气管扩张与肺不张,考
虑因为闭塞性细支气管炎造成.

本文２例患者均于纵隔隆突下发现肿块,边界大

部分清晰,增强扫描不均匀强化,核医学检查示肿块内

核素明显摄取.此２例影像特点应鉴别以下疾病:①
神经源性肿瘤(副神经节细胞瘤或神经鞘瘤;②肺隔离

症(肺外型);③转移瘤.上述２例影像诊断均倾向于

恶性肿瘤,未能进一步定性,但如果了解Castleman病

及其相关肿瘤与天疱疮的内在联系,则有助于术前诊

断.临床上不同内脏肿瘤可以产生相关的皮肤损害,
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图２　a)CT轴面肺窗示双肺下叶不张并支气管扩张,左肺上叶舌段少量炎症(箭);b)平扫轴面纵隔窗示纵

隔隆突下Ｇ右肺门团块软组织影,边界清楚(箭);c)轴面纵隔窗示肿块增强后明显均匀强化(箭);d)冠状面重

组图示肿块呈纵行长条状,明显强化(箭);e)６８GaＧDOTANOC显像示肿块明显摄取(箭);f)病理示肿物由厚

壁小血管和多量小淋巴细胞,较多浆细胞和少量分散的嗜酸性细胞等组成,紧贴小血管壁见多量滤泡树突细

胞,核大,圆形或卵圆形,空泡状,核仁显著.

当患者存在内脏肿瘤合并皮肤损害时,还需要注意以

下４种情况:①鼻咽癌,乳腺癌等伴发皮肌炎;②神经

纤维瘤病伴发牛奶咖啡斑;③神经内分泌肿瘤(如胰高

血糖素瘤等)伴发坏死松解性游走性红斑;④子宫癌、
宫颈癌、食道癌等伴发匐形性回状红斑.

放射科医生应该认识到Castleman病与天胞疮的

内在联系,工作中如遇到天胞疮患者,同时发现纵隔、
颈部及腹部肿瘤或肿瘤样病变,需要考虑到 CastleＧ
man病或相关肿瘤的可能,因为该类患者的肿瘤具有

导致闭塞性细支气管炎[１５],引发严重的肺部感染的可

能性,所以病死率较高,死亡率可达４０％~８０％[１７].
应尽早切除肿瘤,打断对细支气管损害的免疫过程,提
高患者生存率.
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