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摘 要:目的 探讨血管滤泡性淋巴结增生(Castleman病)临床病理特点,诊断和鉴别诊断要点及其预后。方法 分析

2例血管滤泡性淋巴结增生临床表现,病理学特征,诊断和鉴别诊断要点及其预后,并复习相关文献。结果 2例均为中

年,但其中1例带病生存期30年,另1例为盆腔子宫韧带肿物,因子宫肌瘤引起的阴道流血手术发现。该病有特征光镜

形态学改变,有透明性变小动脉似胸腺小体样变,管壁有均质、红染物呈同心圆状沉积,滤泡外套层增厚明显,呈蚊香排

列,免疫组化CD3及CD20显示T细胞及B细胞的分布,CD21、Ki-67、Bcl-2、CD5、CD138、CD38、CyclinD1、Kappa、Lamb-
da对该病诊断和鉴别诊断有重要的意义。结论 血管滤泡性淋巴结增生是一种少见的病因不明的交界性淋巴组织增

生性疾病 ,发病患者为中年,但发病时间早,长期带病生存,局限性肿块有良好的预后结局,系统性为恶性结局,诊断时

需要与多种淋巴结病变鉴别,特别是系统性病变。
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  血管滤泡性淋巴结增生(AFH)是首先由Castle-
man[1]于1954年报告,其病因不是很明确,有特殊组

织学改变的交界性淋巴组织增生性疾病。临床分局限

性和系统性,局限性肿块为良性,而系统性常为恶性结

局,发病平均年龄为20岁左右。本研究收集2例患者

均为局限性肿物,笔者结合文献讨论其组织病理特征、
诊断和鉴别诊断及其预后,现将结果报告如下:

1 资料和方法

1.1 临床资料  例1:患者男性,43岁,左侧颈部肿

物30年。患者自述13岁左侧颈部肿物缓慢生长30
年,无发热、盗汗、乏力等症状,肿物发现时如花生米

大,无疼痛,无红肿不适,当时未处理,肿物逐渐长大,
感觉有压迫不适就诊。查体:左侧颈部扪及约鸡蛋大

小肿物,质中、活动度欠佳,表面皮肤无红肿及溃烂,临
床考虑为淋巴瘤? 淋巴结结核? 行左侧颈部肿物切

除,病理诊断为血管滤泡性淋巴结增生(透明血管型合

并局部浆细胞型即混合型),随诊2年患者状况良好。
例2:患者女性,38岁,经期延长伴下腹痛2个月余。
患者自述2个月来无明显诱因下出现月经经期延长,
伴下腹部胀痛不适,无发热、盗汗、乏力等症状,查体:
全身浅表淋巴结未触及肿大,妇科彩超示:左侧阔韧带

低回声团、子宫前壁低回声团(肌瘤),行阔韧带肿物切

除术和子宫肌瘤剔除术后,病理诊断为血管滤泡性淋

巴结增生(透明血管型合并局部浆细胞型即混合型)和
子宫平滑肌瘤,随诊1年多患者状况良好。

1.2 方法 标体以4%中性甲醛固定,常规脱水,石
蜡包埋,4μmHE染色,光镜观察。免疫组织采用En-
Vision两步法,使用一抗CD3、CD20、CD21、CD5、Cy-

clinD1、Bcl-2、Ki-67、CD38、CD138、Kappa、Lambda均

为上海基因科技有限公司产品,操作步骤按说明书进

行。

2 结果

2.1 临床症状 两例中年患者,均为局限型肿物,其
中一个患者病史长达30年,肿物缓慢生长,无发热、盗
汗、乏力、疼痛等临床症状,发现时肿物如花生米,未处

理,逐渐长至鸡蛋大小,患者感觉有压迫感而手术切

除,随诊2年患者状况良好;另1例盆腔韧带肿物,手
术切除,随诊1年多患者状况良好。

2.2 病理资料 ①巨检:例1:结节状肿物,大小11.0
cm×6.5cm×4.5cm,有完整包膜,切面呈灰白色、灰
红,中间质地坚硬(见图1)。例2:左侧阔韧带肿物,大
小5.0cm×3.0cm×3.5cm,无明显包膜,切面呈灰

白色、灰红,质中。②镜检:淋巴滤泡增生遍及皮质、髓
质,淋巴窦完全消失,滤泡中心萎缩,内含有透明性变

小动脉似胸腺小体样变,管壁有均质、红染物呈同心圆

状沉积[2],滤泡外套层增厚明显,呈蚊香排列(见图

2),滤泡间透明变性,血管增生及少量散在浆细胞、免
疫母细胞,部分区域见大量成熟的浆细胞及卢梭氏小

体(见图3),局部淋巴滤泡缺乏胸腺小体样变,玻璃样

变及骨化生明显(见图4)。③免疫组化:CD20增生淋

巴滤泡(+),CD3滤泡间区(+),滤泡中心树突状细胞

CD21(+),增生的淋巴滤泡Bcl-2(-),Ki-67以滤泡

中心细胞高表达,滤泡间区15% ,CD38及CD138灶

性表 达,Kappa及 Lambda多 克 隆 表 达,CyclinD1
(-)、CD5(-)。
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  图1 切面呈灰白色、灰
红,中间质坚硬,有骨化生 

图2 滤泡中心萎缩,外套层
呈蚊香排列,小动脉内红染物   

图3 淋巴滤泡间
大量成熟的浆细胞     

图4 局部区域玻璃
样变及骨化生明显

3 讨论

3.1 临床特点 早期有报告Castleman病可见于任

何年龄,多见于青年,目前认为感染是本病最常见的原

因,2/3的病人有EBV基因组检测阳性,此结果提示,
这些病例有免疫缺陷,可继发Kaposi肉瘤[3]。临床上

分两型:①局限型,好发于青年(20~50岁),没有或较

少全身症状表现,为淋巴结肿大及由其引起的压迫症

状而就诊,最常侵犯纵膈淋巴结,其次是颈部、后腹膜、
腋窝及盆腔等部位的淋巴结。②系统型,多发于50岁

以上,80%以上伴有非特异性全身症状,常见发热、贫
血、血清铁及总铁结合力下降、乏力、盗汗、多克隆性高

蛋白血症、肝脾肿大及皮疹,有时有中枢神经系统症

状、骨髓显示浆细胞增生,可伴有干燥综合征和血小板

减少等。从组织学上分为三型[4-5]:透明血管(HV)型、
浆细胞(PC)型和混合型,本文列举的2例均是混合

型。

3.2 病理诊断及鉴别诊断 AFH主要依靠特征光镜

形态学改变和免疫组化学可以做出诊断,但免疫组化

缺乏特征性[6],PC型,诊断难度较大,容易误诊,需要

与多种淋巴结病变做鉴别。①(Castleman病)HV型

镜下见淋巴滤泡增生遍及皮质、髓质,淋巴窦完全消

失,滤泡中心萎缩,内含有透明性变小动脉似胸腺小体

样变,管壁有均质、红染物呈同心圆状沉积,滤泡外套

层增厚明显,呈蚊香排列,滤泡间透明变性血管增生及

少量散在浆细胞、免疫母细胞。局限性的 HV型诊断

难度不大。但需要与套细胞淋巴瘤的早期病变套区增

宽呈结节状增生作鉴别,结合组织学形态及免疫组化

CyclinD1(-)、CD5(-)可作出诊断。此外,还要与反

应性滤泡增生和异位脾作鉴别,增生的淋巴滤泡具有

生发中心和外套层,生发中心内含有多克隆中心细胞

和中心母细胞形成星空现象,滤泡中心似胸腺小体样

变;异位脾脏组织淋巴小结内有小动脉,但无HV外套

层增厚呈蚊香排列特征性改变,红髓为血窦结构,与

HV滤泡间毛细血管增生明显及少量浆细胞浸润相区

别。②(Castleman病)PC型:最大特点是淋巴滤泡间

有大量成熟的浆细胞及卢梭氏小体,淋巴滤泡散在分

布,与HV型相比少或不见毛细血管插入生发中心,滤

泡间。如滤泡间有毛细血管增生,但透明变性变化不

明显,淋巴窦可消失或部分保留,这时诊断有一定难

度,特别是与浆细胞肿瘤的很难鉴别。免疫组化:PC
型CD3及CD20混合表达在T细胞和B细胞,CD38
(+)及CD138(+)灶性表达,Kappa及Lambda多克

隆表达;骨髓外浆细胞瘤淋巴结结构破坏,代之大量有

一定异 形 性 肿 瘤 性 浆 细 胞 单 一 性 增 生,Kappa及

Lambda单克隆表达,可作出鉴别。还要与类风湿性

淋巴结炎作鉴别,有关节病变,血清类风湿因子(+),
可作出鉴别。列举其中2例患者局限型以 HV型为

主,合并有局部PC型,为混合型,兼具有 HV型和PC
型的特点。

3.3 治疗和预后 本病以手术治疗为主,局限型预后

良好,完整切除后可以根治,长期存活,复发者极少,我
院其中1例患者带病生存30年,手术切除后随防2年

患者状况良好也无复发,进一步证实局限型为良性结

局。系统型为恶性结局,部分系统型病人死于继发性

感染和肿瘤,病程为8~170个月,存活期平均26个

月。Weisenburger报告(1985)16例系统型 AFH 病

例,根据临床过程的不同将其分为4组:①稳定性;②
慢性复发性;③进展性;④恶变性。第4组继发恶性淋

巴瘤的病人[7],治疗无效,都在27~45个月内死亡。
系统型仅限几个部位,也可以手术切除,结合化疗和放

疗,如病变广泛只能选择化疗,再加局部放疗,大部分

只能获得部分缓解,预后差[8]。因此Castleman病的

临床分型及组织学类型不同会有截然不同的预后,病
理分型尤为重要。
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