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肺 Castleman 病 1 例误诊并文献复习
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[摘要]目的:提高临床医生对 Castleman 病的认识,减少误诊。 方法:回顾性分析 1 例肺 Castleman 病误诊为肺门淋巴结结核

病人的临床诊治资料,并结合误诊文献复习分析其常见误诊疾病,为临床诊断、鉴别诊断提供新思路。 结果:该病易误诊为淋

巴结结核、肺癌、结节病、淋巴瘤、骨髓瘤、腹部恶性肿瘤及风湿性疾病等。 确诊有赖于病理组织学检查,必要时需结合免疫组

织化学检查。 该病例最终诊断为 Castleman 病(浆细胞型),予以 CHOP 方案化疗,病情稳定,短期随访未见复发。 结论:
Castleman 病为一种慢性的巨大淋巴结增生的少见病,在临床表现、实验室检查及影像学检查均缺乏特征性,易误诊为多种临

床常见病,应引起临床医生重视。 确诊有赖于淋巴结活检和病理学检查,治疗主要是手术和化疗。
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摇 摇 Castleman 病(Castleman忆s disease,CD)又称为

巨大淋巴结病或血管滤泡性淋巴结增生症,为一种

较少见的淋巴增生性疾病。 1956 年由 Castleman 首

次描述,其发病机制尚不明确,可能与慢性炎症、病
毒感染 (HIV、HHV鄄8、卡波西肉瘤病毒)和细胞因

子调节异常有关[1 - 3]。 临床表现缺乏特异性,多于

体检时发现或肿大淋巴结压迫周围组织器官出现相

应症状,部分病例有全身症状如长期发热、贫血、乏
力、消瘦、肝脾肿大,肝功能异常。 根据组织病理学

(1988 年 Frizzera) 的标准分为透明血管型(hyaline
vascular type,HV鄄CD)、浆细胞型(plasma cell type,
PC鄄CD)和兼有两者特征的混合型;根据肿大淋巴结

的分 布, 分 为 单 中 心 型 ( unicentric Castleman忆 s
disease,UCD ) 和多中心型(multicentric Castleman忆s
disease,MCD )。 辅助检查可出现高免疫球蛋白血

症及低蛋白血症,少见的可累及多系统出现相关临

床表现,如肾病综合征、POEMS 综合征、淀粉样变性

和结缔组织病等多系统受累[4 - 5]。 临床治疗局灶性

多手术完整切除瘤体可治愈,不能完全切除者,后期

可加用化疗(CHOP、COP 方案或单用泼尼松)、放
疗,预后较好[6]。 多中心型为侵袭性病变,对于有

局部压迫症状的可手术切除缓解症状,但大部分病

人不能从中获益,易复发,需综合治疗,往往预后不

良,常因转化为恶性淋巴瘤及卡波西肉瘤或合并感

染死亡,中位生存时间为 26 个月[7 - 8]。 为提高临床

医生对 CD 的认识,减少误诊,本文对 1 例肺 CD 误

诊为肺门淋巴结结核病人的临床诊治资料进行分

析,现作报道。

1摇 病例介绍

摇 摇 病人,男,26 岁,于 2015 年 8 月以“间断性低热

伴咳嗽盗汗 1 年余,再发 3 d冶为主诉入住我院呼吸

科。 既往体健。 体检:生命体征无异常,全身浅表淋

巴结未触及,胸廓无畸形,右侧呼吸音稍低,无胸膜

摩擦音。 心率 72 次 /分,律齐,各瓣膜听诊区无杂

音,腹平软,肝脾肋下未触及。 辅助检查:8 月 24 日

外院胸部 CT 示:右肺上叶多发斑片状密度增高影,
密度不均匀,边缘模糊,双肺纹理增粗,纵隔内及右

肺门见多发肿大淋巴结,右肺门淋巴结见钙化影

(见图 1)。 8 月 26 日我院支气管镜检示:右上叶管

腔黏膜水肿,内见较多黏稠分泌物,吸除后见尖端轻

度狭窄(见图 2),予以刷捡及 WANG 氏针穿刺活

检。 结果支刷找结核抗酸杆菌( - );支刷找脱落细

胞( - );WANG 针穿刺物:镜下见少数重度核异质

细胞,未见癌细胞。 病理(201528170)4R、7 组淋巴

结:为血块,少量淋巴样细胞及纤维蛋白(见图 3)。
8 月 27 日我院结核试验(2 + )。 8 月 30 日血常规:
白细胞计数 6. 42 伊 109 / L ,中性粒细胞计数 3. 26 伊
109 / L,淋巴细胞计数 2. 42 伊 109 / L,单核细胞数

0. 67 伊 109 / L,红细胞计数4. 44 伊 1012 / L,血红蛋白

92 g / L, 血小板计数 389 伊 109 / L, 红细 胞 压 积

0. 312 L / L,平均红细胞体积70. 3 fL。 生化常规:肝
肾功能电解质均正常,白蛋白27. 3 g / L,球蛋白

53. 7 g / L,C 反应蛋白160. 39 mg / L。 尿常规:(镜

检)白细胞弱阳性( + )。 红细胞沉降率:107 mm / h。
免疫过筛未见异常。 肺肿瘤血清标志物未见异常。
凝血功能:凝血酶原时间 15. 0 s,国际标准化比值

1. 34,活化部分凝血活酶时间 42. 1 s,纤维蛋白原
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7. 30 g / L。 8 月 31 日我院痰找结核抗酸杆菌未见;
结核 DNA 检测( - )。 9 月 1 日结核感染 T 细胞斑

点试验(T鄄spot)阳性,2 日 PET鄄CT 示:右肺门、隆突

下及纵隔内多发团块状、结节状软组织密度影,部分

融合成团,FDG 代谢增高,考虑淋巴结结核可能,淋
巴瘤待排;右肺散在结节状、粟粒状影,代谢不高,考
虑感染性病变 -结核;左侧颈根部皮下淋巴结增大,
FDG 代谢增高,考虑炎性淋巴结,脾脏增大(见图

4)。 7 日骨髓细胞学检查示:感染性贫血可能。 结

合病人临床症状体征及各项辅助检查并根据常见病

优先考虑原则诊断为纵隔淋巴结肿大原因待查,淋
巴结结核可能。 按初治涂阴结核予以 HRZE 抗结核

治疗后,病人咳嗽盗汗症状好转,于 9 日出院,院外

继续抗结核治疗。 期间病人咳嗽、盗汗间断性出现

但未予以重视,仍一直 HR 抗结核治疗,分别于 2016
年 1 月 11 日、4 月 12 日复查胸部 CT,均显示右肺门

病灶变化不大(见图 5 ~ 6),斑片影有所吸收,但临

床无症状或症状轻微。 最后一次复查胸部 CT(2016
年 10 月 22 日)显示右肺门病灶仍变化不大(见图

7),但临床无症状或症状轻微。 2017 年 3 月自觉症

状较前加重就诊于上海某医院,3 月 17 日上海市肺

科医院行纵膈镜纵膈淋巴结活检病理示:巨大淋巴

结增生症。 免疫组织化学结果:LCA( + ),CD3(部
分 + ),CD20(部分 + ),CD45RO(部分 + ),CD79琢
(部分 + ),BCL鄄2 (部分 + ),CD5 (部分 + ),CD68
( - )。 支持 CD,确诊为 Castleman 淋巴结病(浆细

胞型)。 病人为求进一步治疗入住我院血液病科,
排除化疗禁忌证后,予以 CHOP 方案(环磷酰胺 +
阿霉素 +长春新碱 + 氢化泼尼松)化疗 2 个疗程,
并辅以止吐护胃等处理。 现病人无发热,咳嗽盗汗

症状均好转,于 2017 年 7 月 9 日和 10 月 22 日复查

胸部 CT 示:右肺门淋巴结及纵隔淋巴结未见明显

缩小(见图 8 ~ 9),现病人仍继续治疗、随访中。

2摇 讨论

2. 1摇 误诊文献复习 摇 以“Castleman 病冶和“误诊冶

为关键词,通过中国医院数字图书馆系统(CNKI)和
“维普期刊资源整合服务平台(VIP)冶进行检索,检
索了 2017 年 12 月以前的相关文献,共检索到国内

非重复报道的 CD 误诊为其他疾病 13 篇文献,共 18
例(见表 1)。
2. 2摇 CD 误诊原因分析摇 从误诊文献可以看出该病

好发于青壮年,男性多于女性。 所有的误诊都是医

生根据病人的临床表现、辅助检查并排除其他疾病

而诊断的,部分病人予以相应的治疗症状有缓解,但
最终依靠病理确诊。
2. 2. 1摇 肺癌摇 作为临床最常见的恶性肿瘤,除了有

呼吸系统症状外,也可以有肺外表现,甚至没有任何

临床表现,仅在体检时发现。 本例病人胸部 CT 表

现为肺门占位及纵膈淋巴结肿大,更应首先考虑中

央型肺癌及淋巴结结核,但纤维支气管镜及超声支

气管镜等检查均未见恶性表现,建议病人北京、上海

等大医院进一步检查,但病人由于经济原因,同意诊

断性抗结核治疗,虽症状好转,但胸部 CT 吸收不明

显,且有缓慢增大趋势。 一般而言,若是恶性,临床

进展应更快,症状也会进一步恶化。 但该病人后期

有胸闷气喘症状,故该病人即使是恶性,其程度也较

低。但作为临床医生一定要做进一步检查,避免误
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诊或错诊。 臧贵明等[9] 也报道 1 例 59 岁女性以

“胸闷、腹胀冶为主诉入院,胸部 CT 检查示:左肺主

动脉旁肿物,右肺门和右腋下多发淋巴结增大,左肺

上叶炎性病变,心包积液,腹腔积液。 误诊为肺癌晚

期,后行右腋下淋巴结活检,病理报告:慢性淋巴结

炎,淋巴组织增生。 最终经病理确诊。 曹殿波等[16]

报道1例临床及胸部CT表现就是左下肺癌,但最

表 1摇 国内非重复报道的 CD 病误诊为其他疾病 18 例资料

作者 病人性别 病人年龄(岁) 误诊疾病

臧贵明等[9] 女 59 岁 纵隔型肺癌 1 例

李会影等[10] 女 33 岁 卵巢实性肿瘤 1 例

武剑等[11] 男 37 岁 白塞病 1 例

曹江等[12] 男 55 岁 重链病? 淋巴瘤? 骨髓瘤? 1 例

男 52 岁 淋巴瘤? 骨髓瘤? 1 例

赵银英等[13] 男 45 岁 弥漫性肺间质纤维化 1 例

刁德昌等[14] 男 29 岁 腹膜后恶性肿瘤:结肠癌局部淋巴结转移

1 例

李先承等[15] 女 67 岁 肾盂癌 1 例

曹殿波等[16] 男 49 岁 左肺下叶中心肺癌 1 例

王焙华等[17] 男 63 岁 类风湿性关节炎 1 例

廖莹等[18] 男 57 岁 慢性肾功能不全(尿毒症期)1 例

江蓓等[19] 女 22 岁 急性肾炎 1 例

金成华等[20] 文中未注明 文中未注明 左下肺癌 1 例

曾道兵等[21] 文中未注明 文中未注明 共 5 例:2 例诊断为副神经节瘤;

1 例诊断为神经鞘瘤;

1 例诊断为胰腺神经内分泌肿瘤;1 例诊断

为富血供肉瘤

终术后病理确诊。 因此肺癌是 18 例中误诊比例最

高的(占 1 / 6),一定要引起临床医生重视。

2. 2. 2摇 淋巴结结核摇 本例病人临床表现为间断性

低热、咳嗽、盗汗等结核一般毒性症状,体检无明显

异常。 胸部 CT 示:右肺门及纵隔多发肿大淋巴结,
右肺上叶多发斑片状密度增高影,密度不均匀,边缘

模糊。 PPD5u( + + )、结核感染 T 细胞斑点试验(T鄄
spot)( + ),纤维支气管镜及超声内镜检查未见明确

恶性征象,按常见病优先考虑原则诊断为结核可能。
予以抗结核治疗,临床症状好转,复查胸部 CT 未见

明显吸收。 由于 CD 也可有发热、盗汗、乏力等症

状,影像学缺乏特异性,故对此病人,除了要考虑耐

药结核外,可建议病人再次行纤维支气管镜、超声内

镜或纵隔镜进一步明确检查。
2. 2. 3摇 淋巴瘤与骨髓瘤摇 纵隔淋巴结肿大融合,临
床上除了要考虑肺癌,另一个要考虑的就是淋巴瘤。
淋巴瘤是起源于淋巴造血系统的恶性肿瘤,主要表

现为无痛性淋巴结肿大(主要为浅表淋巴结肿大,
也可表现为深部如胸部纵隔淋巴结、腹部淋巴结等

肿大),肝脾肿大,全身各组织器官均可受累,伴发

热、盗汗、消瘦、瘙痒等全身症状。 另外 CD 实验室

检查可有肝肾功能异常,表现为血清转氨酶、胆红

素、血清肌酐水平升高,血清免疫球蛋白呈多克隆升

高,较为常见,少数血清出现 M 蛋白,红细胞沉降率
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也相应增快。 部分病人骨髓象中浆细胞升高 2% ~
20%不等,但形态基本正常,故应与淋巴瘤相鉴别。
曹江等[12]报道的 2 例病人均是以浅表淋巴结无痛

性肿大伴发热,检查有全身浅表淋巴结肿大,血浆球

蛋白增高而诊断为淋巴瘤或骨髓瘤,但最终通过淋

巴结活检而病理确诊。 另外刘宁等[22] 总结我国文

献报道的 737 例 CD 病例(1984 - 01 至 2008 - 05),
误诊为淋巴瘤 34 例。 可见 CD 与淋巴瘤难以区分,
尽管两者都可以采用 CHOP 方案化疗,但局灶性 CD
可通过手术治疗,辅以化疗,预后较好。 故临床一定

要做有创检查———病理学检查,必要时免疫组织化

学检查以区分。
2. 2. 4摇 腹腔或盆腔恶性肿瘤 摇 腹部、盆腔局灶性

CD 可表现为腹膜后、盆腔巨大淋巴结肿大融合,占
位性改变,临床上误诊为腹膜后恶性肿瘤、卵巢实性

肿瘤、结肠癌局部淋巴结转移等。 对于这部分病人

腹部 CT 提示软组织肿块影,增强见明显强化;MRI
表现为腹膜后类圆形肿块,腹膜后淋巴结肿大。 另

外 CD 在其病灶发生的特征性中央区斑点、分支状

钙化的影像学表现[23] 有助于鉴别诊断。 李会影[10]

报道 1 例 33 岁女性,以“下腹部隐痛不适冶入院,妇
科检查:于右侧下腹部右附件区触及肿物。 超声提

示盆腔实性占位。 行手术治疗,术后病理检查示:下
腹部后腹膜 CD,透明血管型。 因此对于女性盆腔或

腹腔占位性病变,一定要注意鉴别。
2. 2. 5摇 其他摇 如肺结节病:是一种非干酪样坏死的

上皮肉芽肿病变,是全身性疾病,最常累及肺部,尤
其是双侧肺门和纵隔淋巴结,除肺内改变外可能有

多处浅表淋巴结肿大,但临床症状缓和轻微,病期

长,反复发作并有自愈的可能,一般不咯血。 肺间质

纤维化:赵银英等[13] 报道 1 例男性病人,以“干咳、
胸闷冶为主诉入院,胸片及胸部 CT 均示:肺间质纤

维化,但体检有双侧颈部及腋窝多发肿大淋巴结,行
淋巴结活检病理确诊为 CD。 白塞病:属少见病,但
武剑等[11] 报道的该例病人,男性,表现为“口腔糜

烂、龟头糜烂、气急冶行口腔黏膜活检,考虑天疱疮

可能,腹部 B 超及 CT 发现盆腔占位,在泌尿外科行

盆腔包块切除术,术后病理示“CD冶,术后予以化疗

好转。 后再次出现龟头包皮糜烂,考虑“白塞病冶予
以治疗,疗效不佳,最终确诊为“CD 伴副肿瘤性天

疱疮冶。 此外,由于 CD 实验室检查可以有抗核抗体

( + )、类风湿因子( + )、蛋白尿、红细胞沉降率增快

等表现,特别是当有肾功能损害,同时合并浅表或纵

隔淋巴结肿大时一定要注意还应与风湿性疾病及肾

脏疾病相鉴别。 临床上 CD 可伴发或继发于自身免

疫性疾病 (如系统性红斑狼疮、类风湿关节炎、干燥

综合征和自身免疫性血细胞减少症) [24]。 另外还应

于副神经节瘤、神经鞘瘤、胰腺神经内分泌肿瘤及富

血供肉瘤相鉴别。
综上,CD 为一种慢性的巨大淋巴结增生的少见

病,在临床表现、实验室检查及影像学检查均缺乏特

征性,易误诊,应引起临床医生重视。 确诊有赖于淋

巴结活检和病理学检查,治疗主要是手术和化疗。
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摇 摇 巨细胞修复性肉芽肿 ( giant cell reparative
granuloma,GCRG)是一种伴有修复性的非肿瘤性良

性病变,临床极为少见,具有恶性肿瘤的生物学特

性,如局部侵袭性。 本病多发生于颌面骨,很少涉及

颌骨外组织[1 - 2]。 近几年国内外陆续有学者文献报

道发生于颌骨外的病变[3 - 6],对于原发于鼻腔、鼻窦

的病例国内罕见报道,而应用放射治疗该病的报道

更少。 现报道收治的 1 例鼻腔、鼻窦 GCRG 术后复

发广泛侵犯颅脑的病例,该病人经放射治疗后病变

退缩显著。 本文再复习国内外相关文献,以期提高

对本病的认识,降低误诊率;同时提出放射治疗对该

病的实际价值的思考。

1摇 病例资料

摇 摇 男性,35 岁,主诉“间断头痛 3 月余,右耳听力

进行性下降 1 月冶入院。 2014 年 9 月 3 日因发现右

侧鼻腔、鼻窦新生物行“右鼻腔外侧壁切开入路鼻

腔鼻窦新生物摘除术冶,术后病理示:病变中可见增

生的梭形成纤维细胞,散在分布多核巨细胞,大小不

一,细胞核小,无明显核分裂象,间质可见出血。
(HI14鄄14631) P63 - ,CD68(单核及多核细胞) + /
- ,SMA(少量间质细胞 + ),Ki鄄67(最高处)约 60%
+ ,CD163(单核细胞) + ,符合 GCRG(见图 1)。 该

次入院行 CT 检查示:右侧鼻腔、上颌窦、颅底、右侧

额叶见浸润性病灶,右侧眼眶、颅底骨质破坏(见图

2);头颅 MRI 示:鼻腔及鼻窦内见巨大团块状等长

T1 等长 T2 信号,异常信号向周边侵袭性生长,累及

鼻咽腔、鼻腔、双侧筛窦,向上侵及颅内,临近骨质受

侵蚀,增强扫描明显强化, 最大层面 9. 8 cm 伊
7. 6 cm,双侧眼球、眼外肌及额叶脑实质及双侧脑室

受压推移(见图 3)。 入院后给予 6 MV X 线调强放

射治疗,设 8 野,200 cGy / f,5 次 /周,DT 56 Gy。 随

访 1 年,复查头颅 MRI 对比评价肿块退缩程度及治

疗效果示:右侧鼻腔、上颌窦、筛窦及右侧面部皮下

间不规则混杂 T1 混杂 T2 信号,边缘不清,信号不

均,增强扫描异常信号不均匀强化,临近颌面部骨质

信号不均;右侧额窦膨胀,窦腔内见不规则囊状短

T1 稍短 T2 信号。 右侧额窦内异常信号,考虑为“黏
液囊肿冶(见图 4)。 放疗前后对比见图 5 ~ 6。
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