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　　[摘要]　本文介绍了1例特发性多中心Castleman病(iMCD)患者经多学科联合诊疗(MDT)讨论,最终明确诊

断,并得到合适治疗的过程。患者以多浆膜腔积液起病,诊治过程中发现患者全身淋巴结肿大,同时合并血液系统、
肾脏、内分泌多系统损害,于外院行胸腹水检查未发现病原学及肿瘤相关证据,自身免疫性疾病相关指标异常但未

达相关免疫性疾病分类标准,淋巴结穿刺仅提示反应性淋巴结增生,明确诊断前,整个诊疗过程长达2个月。最终

患者经我院 MDT讨论,完善淋巴结活检,结合病理科和多个临床学科专家意见,诊断为iMCD,随后得到恰当治疗

方案,情况好转。该患者的诊治过程体现了 MDT在罕见病iMCD明确诊断的过程中发挥着重要作用,同时有助于

患者及时得到精准有效的治疗,显著改善患者的结局。
[关键词]　Castleman病;淋巴结肿大;司妥昔单抗;多学科联合诊疗

DOI:10.13201/j.issn.1004-2806.2025.01.009
[中图分类号]　R551.2　　[文献标志码]　D

Multi-disciplinarydiagnosisandtreatmentforacaseofidiopathic
multicentricCastelmandisease

YINYanxue　ZHANGLu　LIUFang　GUOTao
(InstituteofHematology,UnionHospital,TongjiMedicalCollege,HuazhongUniversityofScience
andTechnology,Wuhan,430022,China)
Correspondingauthor:GUOTao,E-mail:guotao1968@163.com

Abstract　ThisarticleintroducestheprocessofacasewithidiopathicmulticentricCastlemandisease(iMCD)ulti-
matelydiagnosedandappropriatelytreatedaftermulti-disciplinaryteam(MDT)discussion.Thepatientpresentedwith
multipleserouscavityeffusionsonsetandwasfoundtohavegeneralizedlymphadenopathyaccompaniedbymultisystem
damageincludingtheblood,kidneys,andendocrinesystem.Examinationsofthepleuralandabdominalfluidsatother
hospitalsdidnotrevealanyetiologicalortumor-relatedevidence.Indicatorsofautoimmunediseaseswereabnormalbut
didnotmeettheclassificationcriteriaforrelatedautoimmunediseases.Lymphnodepuncturebiopsyonlysuggestedreac-
tivehyperplasia.Theentirediagnosticandtreatmentprocesstookaslongas2monthsbeforeaconfirmeddiagnosis.Ulti-
mately,thepatientunderwentanexcisionallymphnodebiopsyandwasdiagnosedwithiMCDthroughourhospital’s
MDTdiscussionwithexpertsfrompathologyandmultipleclinicaldepartments.Subsequently,thepatientreceivedanap-
propriatetreatmentplanandgotconditionimproved.Thediagnosisandtreatmentprocessofthiscasedemonstratesthat
MDTplaysanimportantroleinthedifferentialdiagnosisoftherarediseaseiMCDanditcanalsohelppatientsbyreceiv-
ingtimely,precise,andeffectivetreatment,thussignificantlyimprovingtheiroutcomes.
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1　病例资料

1.1　现病史和既往史

患者,男,56岁。主诉“乏力、纳差伴腹部胀痛1
周”于荆州市某医院就诊,查白细胞计数(WBC)
10.79×109/L,NE6.72×109/L,血 红 蛋 白(Hb)
101g/L,血 小 板 计 数 (PLT)74×109/L,白 蛋 白

22.8g/L,CT增强提示:双侧胸腔积液并双肺膨胀

不全,心包少许积液,腹腔及盆腔积液,肝硬化可能。

考虑肝硬化腹水,给予抗感染、白蛋白、利尿,未见好

转,于2024年3月3日就诊并以“多浆膜腔积液”入
住武汉某医院感染科。

既往史:高血压,控制可。
1.2　入院体检

ECOG:1分,双肺呼吸音减低,腹部移动性浊音

阳性,双下肢轻度凹陷性水肿。余未见异常。
1.3　实验室检查

血常规:WBC11.97×109/L,Hb99g/L,PLT
55×109/L,NE9.3×109/L,L1.49×109/L,网织红

细胞:0.086×1012/L;生化:白蛋白26.2g/L,球蛋白
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27.5g/L,肌 酐 116μmol/L,乳 酸 脱 氢 酶(LDH)
133U/L,总胆红素、谷丙转氨酶、谷草转氨酶正常;
大便正常;尿常规尿蛋白:±;ESR:43mm/L;降钙

素原:2.3ng/mL↑;C反应蛋白(CRP):177.9mg/L
↑;乙丙艾梅:HbsAb(+),HbeAb(+);CMV/EBV
DNA(-);痰涂片及培养(-);G+GM、肿瘤标志物

(-);24h尿微量总蛋白355.2mg/24h↑;抗磷脂

抗体:抗心磷脂抗体IgG28.6CU↑,抗核抗体:
ANA1∶100,抗 RNP-A抗体1.4AI↑;Coombs试

验:±;ANCA+抗GBM、类风湿四项、甲状腺相关抗

体、狼疮抗凝物、血电泳未见异常;铁蛋白620.8μg/L;
细胞因子:IL-611.46pg/mL,IL-2R1585U/mL,
TNF-α18.5pg/mL。

胸腹水相关检查:①胸水细胞学:未见肿瘤细

胞;②胸水常规:黄色微混,李凡他试验(+),中性

粒细胞20%,淋巴细胞30%,巨噬细胞50%,乳糜

试验(-);③胸水生化:白蛋白18.5g/L,LDH51
U/L,ADA6U/L;④胸水涂片及培养(-);⑤T-
SPOT(-)。腹水检查同胸水。
1.4　辅助检查

心脏超声:正常。腹部+盆腔 CT 增强:肝实

质强化稍欠均匀;腹腔积液,腹膜增厚,肠系膜、骶
前筋膜水肿增厚;双侧腹股沟淋巴结稍大。PET-
CT:①双侧颈部、双侧锁骨上、双侧腋窝、纵隔、双
肺门、心膈角、腹膜后、双侧盆壁淋巴结增多、增大,
部分代谢增高 (左侧腋窝较大两枚约13 mm×
12mm,SUVmax5.7;22 mm ×14 mm,SUVmax

4.9)。②骨髓、脾脏代谢稍高。
2　诊疗经过

2.1　武汉某医院感染科诊治

入院后检查不支持肝硬化,给予抗感染(比阿

培南、莫西沙星),给予腹腔及胸腔穿刺置管引流、
补充白蛋白、护肝、利尿对症治疗,患者多浆膜腔积

液、淋巴结肿大改善不明显,2024年3月20日开始

诊断性抗结核治疗,同时行全院多学科联合诊疗

(MDT)。
2.2　武汉某医院 MDT

2024年3月26日邀请核医学科、风湿免疫科、
肾内科、血液内科 MDT 讨论,建议进行淋巴结穿

刺活检,同时行骨髓穿刺活检免疫分型、免疫组织

化学染色,胸腹水送检免疫分型,目前可继续诊断

性抗结核治疗,同时等待结果。补充检查:淋巴结

穿刺活检提示:淋巴结反应性病变伴浆细胞浸润;
骨髓免疫分型未见异常;骨髓活检:骨髓增生重度

减低;胸腹水免疫分型未见异常。患者胸腹水未见

好转,于2024年4月7日停诊断性抗结核治疗,建
议再次行骨髓穿刺及骨髓活检,淋巴结切除活检,
患者为求进一步诊疗来我院就诊。
2.3　我院 MDT讨论

2.3.1　核医学　该患者PET-CT特点表现为全身

淋巴结肿大,部分高摄取(SUVmax5.6),除淋巴结

外无其他病灶。该患者的PET-CT表现不能排除

淋巴瘤存在,但在某些良性病变,包括感染和非感

染性炎症以及部分增殖性疾病(如结节病、Castle-
man病)中,我们也能观察到病变处对18F-FDG的

高摄取。从淋巴结形态看,淋巴结门结构完整,淋
巴结周围伴渗出表现,更倾向于炎症导致的淋巴结

改变。但还需要通过病理活检来获取直接证据,以
便进行全面的诊断评估。
2.3.2　风湿免疫科　患者表现为多浆膜腔积液、
尿液可见微量白蛋白、两系减少下降、免疫学指标

部分异常。结合多脏器受累表现,同时有免疫学异

常,需考虑是否有结缔组织病的存在。ANA 的存

在是系统性红斑狼疮(SLE)的基本标志,从临床表

现和指标来看,患者并不能达到SLE的分类。高

龄、炎症状态、感染、淋巴组织系统疾病(如淋巴瘤、
Castleman病)均会出现 ANA非特异性增高,需鉴

别。另外IgG4-RD 常常累及淋巴结,同时常伴有

泪腺、唾液腺和胰腺累及,但 CRP往往正常,建议

完善IgG4,最终还需病理来确诊。
2.3.3　呼吸与危重症医学　患者为中年男性,因
胸腹水入院,无发热。患者检查暂不支持恶性胸

水,目前我国结核性胸膜炎仍然为胸腔积液的主要

原因。典型结核性胸水可见蛋白增加,细胞以淋巴

细胞增高为主,ADA>40U/L,结核T-SPOT也可

阳性,虽然我们倾向于将部分找不到证据的胸腔积

液最终归因于结核,但该患者 ADA 和 T-SPOT阴

性,对结核的排除效能较高,且患者已接受诊断性

抗结核治疗近3周无好转,几乎可以排除结核。对

于该患者而言如此详尽的检查仍未明确原因,需考

虑到结节病、Castleman病这些罕见少见病,患者

目前合并淋巴结增大,可行淋巴结活检明确诊断。
如淋巴仍无法明确诊断,可考虑胸腔镜下胸膜

活检。
2.3.4　血液科　患者全身淋巴结肿大,血常规下

降伴胸腹水,PET-CT 提示部分淋巴结代谢增高,
无其他脏器累及,血液科疾病首要考虑恶性淋巴

瘤。恶性淋巴瘤累及胸膜及腹膜可出现大量胸腹

水,胸腹水中免疫分型往往可发现表现异常单克隆

淋巴细胞,而且淋巴结穿刺活检也能发现恶性淋巴

瘤的证据。但是霍奇金淋巴瘤、血管免疫母细胞型

T细胞淋巴瘤、原发纵隔大B细胞淋巴瘤的病灶往

往肿瘤细胞散在分布于大量的炎症背景细胞中,因
此可能出现穿刺活检无法诊断的情况,因此该患者

仍需进一步行完整淋巴结活检。另外建议再次穿

骨髓穿刺送免疫分型及组织化学染色,寻找血常规

下降原因。部分淋巴结良性病变也可出现全身淋

巴结肿大伴代谢增高,包括 Castleman病、皮病性

淋巴结炎、系统性结节病、朗格汉斯组织细胞增生

症等,但是最终病理仍然是诊断的“金标准”。
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2.3.5　病理科　该患者淋巴结表现为窦索结构大

部分消失,淋巴滤泡增生,生发中心萎缩,个别淋巴

滤泡见血管穿透生发中心现象。淋巴滤泡间区高

内皮血管增生,部分血管玻璃样变,局部区域内浆

细胞 弥 漫 增 生,其 中 IgG4 约 30 个/HPF,IgG4
(+)/IgG(+)约15%,诊断IgG4-RD的组织病理

学IgG4(+)浆细胞>10个/HPF,且IgG4(+)/
IgG(+)比率>40%,该患者不支持IgG4-RD,其
病理表现符合Castleman病(CD)的病理改变。该

患者的病理排除了淋巴瘤、浆细胞肿瘤等肿瘤性病

变,但部分感染性疾病、自身免疫病均会伴发“CD
样”病理改变,因此患者的最终诊断需结合患者临

床资料来确定。
2.4　治疗情况

多个临床科室专家讨论后,补充检查:IgG4
2.15g/L,骨髓未见异常,与患者沟通取完整淋巴

结切除活检,经病理专家诊断为 Castleman病(混
合型)可能性大,综合多个科室讨论意见,该患者排

除感染、肿瘤、自身免疫性疾病,最终诊断为特发性

多中心Castleman病(iMCD),给予特比澳和地塞

米松提升血小板,一周后血小板升至75×109/L,
开始司妥昔单抗11mg/kg,每3周治疗1次,1个

月内激素减停。3个月后评估生化疗效达部分缓

解,目前患者持续给予司妥昔单抗定期注射。
3　讨论

本例 MDT是1例iMCD。患者以多浆膜腔积

液起病,伴全身淋巴结肿大,同时合并多系统损害

及全身高炎症反应状态。外院相关检查未发现病

原学及肿瘤相关证据,仅血清免疫学指标轻度异

常,淋巴结穿刺仅提示反应性淋巴结增生,遂行完

整淋巴结活检送病理,同时结合 MDT讨论排除其

他疾病,患者符合 Castleman病诊断标准,最终诊

断iMCD。
Castleman病是一种淋巴结过度增生、炎症反

应相关的罕见的非克隆性淋巴增殖性疾病。iMCD
作为其中的一种亚型,是一种罕见且危及生命的疾

病,其特征是多部位淋巴结肿大以及高炎症状态导

致的多器官功能损害。iMCD 的病理机制并不明

确,但近期有研究表明大部分涉及IL-6和血管内

皮生长因子促进的细胞因子风暴[1-2]。iMCD缺乏

特异性生物标志物,而且和多种疾病具有类似的炎

症风暴的病理过程,临床表现重叠,因此患者明确

诊断前往往就诊于多个科室[3]。对于该患者来讲,
最困难的是明确诊断。患者整个诊治经历极其坎

坷,历时近2个月,最终通过完整的淋巴结切除行

病理检查观察到组织病理学特点符合“CD 样”改
变,经 MDT 团队讨论才得以明确诊断,使患者得

到及时恰当的治疗。对于iMCD,目前即使已建立

诊断标准[4],但明确诊断仍极具挑战。组织病理学

对诊断iMCD极为重要,因此往往需要临床医生和

病理专家的积极合作,工作中尽量取完整的淋巴结

送病理检查,而病理结果本身也不足以作出iMCD
的诊断,感染(病毒、TB 等)、风湿免疫病(SLE、
RA、成人Still病等)、恶性肿瘤(淋巴瘤、POEMS
综合征等)均和iMCD淋巴结的组织病理学改变相

似[5-6],需与多学科医生讨论鉴别。
患者一旦满足iMCD诊断标准,下一步需评估

疾病严重程度,根据疾病严重程度分层选择不同的

治疗策略。分层标准参考国际 Castleman病协作

组(CDND)的分层标准,符合2条及以上为重型

iMCD:①美国东部肿瘤协作组(ECOG)评分≥2
分;②eGFR<30mL/min;③重度水肿和(或)腹

水、胸水、心包积液;④Hb≤80g/L;⑤肺部受累或

伴气促的间质性肺炎[7]。该患者仅符合第③条标

准,为非重型iMCD,根据指南,可选择司妥昔单

抗、托珠单抗、利妥昔单抗联合或者不联合激素的

治疗方案,其中司妥昔单抗是迄今为止唯一一个经

过RCT验证的药物,在Ⅱ期临床试验中持续 ORR
达34%,在 一 项 真 实 世 界 研 究 的 中 的 ORR 达

64.7%[8],且疗效与IL-6水平无关,对IL-6不高的

患者仍然可选择司妥昔单抗[9-10]。该患者我们拟

选择司妥昔单抗11mg/kg每3周1次,联合激素

进行治疗,治疗过程顺利,无不良反应,患者好转出

院,院外继续激素尽快减停。对于重型iMCD 患

者,一线推荐仍然是司妥昔单抗联合激素,但是司

妥昔单抗为每周给药,激素为冲击剂量(如甲泼尼

龙500mg),每日评估疗效,一周后如无效立即换

化疗。iMCD 中有一种特殊的亚型iMCD-TAF-
RO,大部分iMCD-TAFRO 表现为重型iMCD,预
后不佳,诊断中应注意鉴别,但一线治疗上仍推荐

根据危险分层进行治疗[11]。对于复发/难治iMCD
(R/RiMCD),尚无标准治疗,一项前瞻性研究表

明硼替佐米-环磷酰胺-地塞米松治疗 R/RiMCD
有效,ORR达62.5%[12]

总体而言,本例患者通过 MDT 合作,对引起

淋巴结“CD样”病理改变的疾病进行鉴别,成功诊

断iMCD,给予患者及时且恰当的救治,改善了患

者预后。该例患者以多浆膜腔积液起病,伴淋巴结

肿大、炎症指标增高和多系统损害,但无特异性指

标提示患者的诊断,因此患者诊断极为困难,院外

也及时进行了 MDT,也并没能明确患者的诊断。
对于出现淋巴结肿大、B症状以及伴全身多器官/
系统功能障碍的患者,鉴别诊断中应包括iMCD,
同时完整淋巴结切除活检明确组织病理学特征。
感染、风湿免疫病、肿瘤均可引起淋巴结病“CD样”
改变,诊断iMCD 需注意 MDT 讨论鉴别。对于

iMCD,重型和非重型预后显著不同,因此要根据危

险分层选择不同的治疗策略,但一线治疗均推荐司

妥昔单抗为基础的方案,该病例为非重型,选择了

司妥昔单抗联合激素的方案,及时控制了患者病
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情,改善了患者预后。该病例证实了司妥昔单抗在

临床实际应用中的有效性及安全性。但在诊治

iMCD过程中需注意识别重型iMCD,该类患者预

后差,且司妥昔单抗可能疗效不佳,需密切评估,必
要时尽快更换治疗方案。但对 R/RiMCD,目前仍

无标准二线方案,值得我们进一步探索。
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