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累及儿童多部位的浆细胞型 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ 病 １ 例并文献复习
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摘要:目的　 探讨多中心型 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ 病的临床表现、诊断依据、鉴别诊断和治疗方法ꎮ 方法　 回顾性分析 １ 例病理类型为浆

细胞型的多中心型 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ 病患儿的临床资料ꎬ并对相关文献进行总结ꎮ 结果　 多中心型 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ 病的发病机制尚不明

确ꎬ通常无典型临床表现及病理特征ꎬ诊断极为困难ꎮ 患儿治疗采用利妥昔单抗静滴ꎬ期间辅以地塞米松、抗生素和丙种球蛋

白控制鼻部感染和渗出ꎮ 治疗 ２８ ｄ 后全身病损明显消退ꎬ血生化指标逐渐恢复ꎬ但嗜酸性粒细胞及炎症因子仍维持较高水

平ꎮ 随访 １３ 个月ꎬ患儿恢复良好ꎬ无不良反应及后遗症发生ꎮ 结论　 多中心型 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ 病是一种罕见的淋巴增生性疾病ꎬ
发生于鼻部的极为少见ꎬ目前的治疗方案主要针对于成人ꎬ儿童方面鲜有报道ꎬ仍需个性化制定治疗措施ꎮ 对于难以手术切

除和治疗效果不佳的患儿ꎬ利妥昔单抗是安全有效的治疗药物ꎮ
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　 　 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ 病又称巨大淋巴结增生症或血管滤

泡性淋巴组织增生ꎬ最早由 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ 等[１] 于 １９５４
年首次报道ꎬ是一种罕见的、具有特征性病理改变、

临床高度异质性的淋巴增生性疾病[２]ꎮ 据统计

Ｃａｓｔｌｅｍａｎ 病的发病率在 １ / １００ ０００ 左右ꎬ其中头颈

部的发病比例不到 １５％[３]ꎮ 患者的平均发病年龄
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在 ４０ 岁左右ꎬ儿童发病较少见ꎬ原发于儿童鼻部的

Ｃａｓｔｌｅｍａｎ 病尤其罕见[４]ꎮ Ｃａｓｔｌｅｍａｎ 病病因不明ꎬ
目前主流观点认为病毒感染引起免疫缺陷的机体发

生炎症反应ꎬ导致淋巴结中 Ｂ 细胞及浆细胞的过度

增生[２]ꎮ Ｃａｓｔｌｅｍａｎ 病临床表现复杂多样ꎬ可见于全

身各部位ꎬ主要依靠病理予以诊断ꎮ 治疗方面根据

类型不同ꎬ可分为手术治疗、靶向药物治疗、利妥昔

单抗治疗、激素治疗和化疗等[３]ꎮ 截至目前ꎬ该疾

病的诊疗仍面临诸多挑战ꎮ 现报告 １ 例上海交通大

学医学院附属新华医院耳鼻咽喉头颈外科收治的

Ｃａｓｔｌｅｍａｎ 病ꎬ通过复习相关文献及指南ꎬ总结分析

该病的临床特点和诊疗方法ꎬ供临床借鉴ꎮ

１　 临床资料

１.１　 病历资料

患儿女ꎬ６ 岁ꎬ主诉为“发现左侧鼻翼及口角肉

芽样肿块 １ 年半”ꎮ ２０１９ 年 ６ 月患儿家长无意间发

现患儿鼻尖部出现米粒大小的红色斑块ꎬ逐渐进展

至左鼻翼及左侧口角ꎬ呈肉芽样肿块ꎬ渐进性增大ꎬ
表面无红肿破溃ꎬ至当地医院就诊ꎬ考虑感染ꎬ未予

特殊处理ꎮ 患儿挠破皮损后逐渐加重ꎬ并破溃化脓ꎬ
之后于当地医院行 ２ 次手术切除ꎬ病理分别提示血

管瘤、肉芽肿伴感染ꎬ２ 次手术术后半年均复发ꎮ
２０２０ 年 １０ 月至上海市儿童医学中心行第 ３ 次鼻部

肿物部分切除术ꎬ后送至我院ꎮ 我院病理阅片提示:
“左鼻腔”黏膜糜烂ꎬ肉芽组织形成ꎬ局部坏死ꎬ黏膜

下血管增生ꎬ部分血管内皮细胞呈上皮样ꎬ生长活

跃ꎬ可见核分裂ꎬ间质内大量嗜酸性粒细胞浸润ꎮ 形

态学首先考虑上皮样血管瘤 /上皮样血管瘤样结节ꎮ
结合患儿外周血嗜酸性粒细胞明显增高ꎬ不能除外

感染、过敏性疾病以及木村病ꎮ 术后 １ 个月患儿鼻

部皮损再次复发并逐渐增大至花生大小ꎬ遂至我科进

一步明确诊断及治疗ꎮ 入院后完善相关检查ꎬ邀请多

学科会诊ꎬ并行手术治疗ꎬ初步诊断为“高 ＩｇＥ 综合

征? 木村病? 肉芽肿性血管炎?”ꎮ 但患儿术后 １ 个

月再次复发ꎬ遂再次入院ꎮ 病程中无明显发热、咳嗽

等其他不适ꎮ 患儿无家族遗传史及其他相关病史ꎮ
１.２　 辅助检查

首次入院专科检查见患儿左侧鼻腔、鼻翼、鼻前

庭粉色菜花状新生物ꎬ大小约 ２. ５ ｃｍ × １. ５ ｃｍ ×
１.０ ｃｍꎬ表面粗糙ꎬ可见灰白色分泌物ꎬ触之易出血ꎮ
口周大片红色皮疹ꎬ左侧下唇淡黄色皮损ꎬ质地同鼻

部(图 １Ａ)ꎮ 双侧耳后沟淡红色皮损ꎬ局部结痂(图
１Ｂ)ꎮ 会阴阴阜见同样性质的斑块状皮损(图 １Ｃ)ꎮ
颈部及颌下可触及稍肿大淋巴结ꎮ 实验室检查结果:
白细胞计数 １３.３７×１０９ / Ｌ[参考范围(４~１０)×１０９ / Ｌ]ꎬ
ＣＲＰ ３ｍｇ/ Ｌ (参考范围<８ ｍｇ/ Ｌ)ꎬ血红蛋白１２８ ｇ / Ｌ
(参考范围 １１０~１５０ ｇ / Ｌ)ꎬ血沉 ３ ｍｍ / ｈ (参考范围

０~２０ ｍｍ / ｈ)ꎬ嗜酸性粒细胞百分比 ３９.８０％(参考

范围 ０.５％ ~５％)ꎬ嗜酸性粒细胞绝对值 ５.３３×１０９ / Ｌ
[参考范围(０~０.７)×１０９ / Ｌ]ꎮ ＣＤ１９(Ｂ 细胞)百分比

为 ５４.３３ ％(６.８~１５.８ ％)ꎬＣＤ１９ 绝对值 ７４０.５０ 个 / μＬ
(１１７~３３２ 个 / μＬ)ꎬ而血淋巴细胞中 ＣＤ３、ＣＤ４、ＣＤ８
和 ＮＫ 细胞百分比及绝对值均明显下降ꎮ 血 ＩｇＥ
１３ ２００.００ ＩＵ / ｍＬ(０~１００ ＩＵ / ｍＬ)ꎬ人类免疫缺陷病

毒(ｈｕｍａｎ ｉｍｍｕｎｏｄｉｆｉｃｉｅｎｃｙ ｖｉｒｕｓꎬ ＨＩＶ)阴性ꎬ白蛋

白较低ꎬ为 ３１.８ ｇ / Ｌ(参考范围 ３５~５０ ｇ / Ｌ)ꎮ 血 ＥＢ
病毒扩增及抗体均为阴性ꎮ 血基因测序未见

ＤＯＣＫ８ 突变ꎮ 左侧外鼻分泌物细菌培养示金黄色

葡萄球菌生长ꎮ 鼻窦增强 ＭＲＩ 示鼻部术后改变ꎬ双
侧颌下及颈部间隙多发肿大淋巴结ꎮ 全身 Ｂ 超示

双侧颈部淋巴结稍大ꎬ其余未见明显肿大淋巴结ꎮ
送检样本病理示:黏膜糜烂ꎬ肉芽组织形成ꎬ局部坏

死ꎬ黏膜下血管增生ꎬ部分血管内皮细胞呈上皮样改

变ꎬ增生活跃ꎻ间质内大量嗜酸性粒细胞和嗜中性粒

细胞浸润ꎮ 结合患儿外周血嗜酸性粒细胞增高明

显ꎬ不能除外感染、过敏性疾病和木村病ꎮ 免疫组化

结果:Ｋｉ６７( ＋)ꎬＩＮＩ１( ＋)ꎬＡＥ１ / ３( －)ꎬＣＤ１１７( －)ꎬ
ＤＥＳ(－)ꎬＭＹＯＤ１( －)ꎬＣＤ３( ＋)ꎬＣＤ２０( ＋)ꎬＢＣＬ２
(＋)ꎬＢＣＬ６(＋)ꎬＣＤ３１(＋)ꎬＣＤ３４(＋)ꎮ

图 １　 患儿术前照片(Ａ￣Ｃ)
Ｆｉｇｕｒｅ１　 Ｐｈｏｔｏｓ ｏｆ ｔｈｅ ｃｈｉｌｄ ｂｅｆｏｒｅ ｓｕｒｇｅｒｙ(Ａ￣Ｃ)

􀅰５５􀅰



山东大学耳鼻喉眼学报 ２０２４ 年 １ 月 第 ３８ 卷 第 １ 期
Ｊｏｕｒｎａｌ ｏｆ Ｏｔｏｌａｒｙｎｇｏｌｏｇｙ ａｎｄ Ｏｐｈｔｈａｌｍｏｌｏｇｙ ｏｆ Ｓｈａｎｄｏｎｇ Ｕｎｉｖｅｒｓｉｔｙꎬ Ｖｏｌ.３８ꎬ Ｎｏ.１ꎬ ２０２４

　 　 二次入院患者体温 ３６.７ ℃ꎬ心率 １０１ 次 / ｍｉｎꎬ
呼吸 ２３ 次 / ｍｉｎꎬ身高 １１５ ｃｍꎬ体质量 １７.６ ｋｇꎮ 专科

检查与首次入院相仿ꎬ右侧颌下新发肿大淋巴结ꎬ大
小约 ２.０ ｃｍ×３.０ ｃｍꎬ右侧口腔颊部黏膜见球状新生

物ꎬ表面溃烂ꎮ 血自身抗体检测阴性ꎬ血沉正常范

围ꎬ风疹病毒抗体阳性ꎬ血 ＩＬ￣６ １１.２０ ｐｇ / ｍＬ(参考

范围<５.９ ｐｇ / ｍＬ)ꎬＩＬ￣２ 受体 １ ０５０.０ Ｕ / ｍＬ(参考范

围 ２２３~７１０ Ｕ / ｍＬ)ꎬ其他结果基本同前ꎮ 鼻面部皮

损行病原体测序发现 ＨＳＶ１ 感染ꎮ 之后手术切除鼻

部肿物和右颌下淋巴结ꎬ病理示:“鼻部肿物”鳞状

上皮呈假上皮瘤样增生ꎬ局部黏膜糜烂ꎬ浅溃疡形

成ꎬ小血管增生ꎬ间质中大量嗜酸性粒细胞、中性粒

细胞及浆细胞浸润ꎮ “右颌下淋巴结”淋巴组织增

生ꎬ伴较多浆细胞及嗜酸性粒细胞浸润ꎬ个别小血管

玻璃样变ꎮ 结合患儿外周血嗜酸性粒细胞增高明

显ꎬ不能除外感染、过敏性疾病和木村病ꎮ 如图 ２ꎬ
ＨＥ 染色显示结构改变的淋巴结内淋巴滤泡增生ꎬ

滤泡间大量成熟的浆细胞增生ꎬ淋巴窦改变ꎬ部分生

发中心较小ꎬ毛细血管穿入ꎬ部分小淋巴细胞围绕生

发中心呈环形排列ꎬ似“洋葱皮”样改变ꎻ免疫组化

结果提示 Ｋｉ６７ ( ４０％ ＋)ꎬＢＣＬ２ ( ＋)ꎬＫａｐｐａ ( ＋)ꎬ
Ｌａｍｄａ(＋)ꎬＣＤ５６(散在＋)ꎬＣＤ３８( ＋)ꎬＣＤ１３８( ＋)ꎬ
ＣＤ２３( ＋)ꎬＣＤ３４ (血管 ＋)ꎬＣＤ２０ ( ＋)ꎬＣＤ３ ( ＋)ꎬ
ＥＢＥＲ(＋)ꎬＣＤ３０(散在 ＋)ꎬＣＤ６８ (散在 ＋)ꎬＰＧＭ１
(少量＋)ꎬＰＡＸ５( ＋)ꎬＣＤ５( ＋)ꎬＣｙｃｌｉｎＤ１(散在＋)ꎬ
ＣＤ１０(散在＋)ꎬＢＣＬ６(部分＋)ꎮ 多部位 Ｂ 超显示:
肠系膜、双侧颈部及双侧腋窝淋巴结稍大ꎮ 为评估

病情行 ＰＥＴ / ＣＴ 检查ꎬ结果示:① 鼻尖、左侧鼻翼、
左侧鼻腔内壁、鼻中隔两侧软组织增厚伴代谢增高ꎻ
两侧颈部及左侧锁骨区肿大淋巴结伴代谢轻度增

高ꎻ肠系膜小淋巴结影ꎬ代谢不高ꎻ两肺多发大小不

等结节ꎬ代谢不高ꎮ ② 回盲部肠管炎性或生理性摄

取首先考虑ꎬ不除外病变浸润ꎮ ③ 全身骨骼、脑部

未见明显代谢增高ꎮ

图 ２　 ＨＥ 染色及免疫组化
Ｆｉｇｕｒｅ ２　 ＨＥ ｓｔａｉｎｉｎｇ ａｎｄ ｉｍｍｕｎｏｈｉｓｔｏｃｈｅｍｉｓｔｒｙ

１.３　 诊断

患儿病程复杂ꎬ经历多项免疫学、病原学和基因

学检查ꎬ结合儿童血液肿瘤科、感染科、儿童风湿免

疫科和皮肤科多学科会诊意见ꎬ第二次入院的皮损

病原体测序ꎬ以及手术后病理结果ꎬ初步考虑为

Ｃａｓｔｌｅｍａｎ 病ꎮ 为进一步明确诊断ꎬ白片送上海市肿

瘤医院病理科会诊ꎬ报告示:(右颌下)淋巴结免疫

染色提示 ＩｇＧ 阳性浆细胞为主ꎬ且 κ 阳性者占优

势ꎬ形态呈浆细胞型 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ 病样改变ꎮ 该病例

最终诊断为临床分型为多中心型ꎬ病理分型为浆细

胞型的 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ 病ꎮ
１.４　 治疗方案

患儿第一次入院后加强鼻面部皮损护理ꎬ因血

白蛋白较低ꎬ连续 ５ ｄ 予以人白蛋白 １０ ｇ 静滴支持

治疗ꎬ３ ｍｇ 地塞米松静推ꎬ两者用法均为 ｑｄꎮ 鼻部

皮损处分泌物细菌培养示 ＭＲＳＡ 耐药菌ꎬ予以

１８６ ｍｇ利奈唑胺 ｑ８ｈ 静滴ꎬ７ ｄ 后患儿炎症控制良

好ꎮ 全麻下行左鼻部肿物切除＋左侧前鼻孔成形
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术ꎬ术后予以抗炎及对症支持治疗ꎮ
患儿第二次入院后加强鼻面部病损护理ꎬ连续

３ ｄ 给予 １７.５ ｇ 人免疫球蛋白静滴支持治疗ꎬｑｄꎮ 皮

损处病原体测序发现 ＨＳＶ１ 感染ꎬ予以伐昔洛韦

０.１５ ｇ ｂｉｄ 口服ꎬ先后 ２ 次辅以丙种球蛋白 １７.５ ｇ 冲

击治疗后ꎬ鼻唇部肉芽肿渗出明显改善ꎮ 再次于全

麻下行左鼻部肉芽肿切除术＋右侧颌下淋巴结切除

术ꎬ术后继续抗炎及对症治疗ꎮ 多学科会诊并结合

上海市肿瘤医院病理报告ꎬ 确诊为 “浆细胞型

Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病”ꎮ 予以 ２８５ ｍｇ 利妥昔单抗静滴ꎬｑｗꎬ持
续 ４ 周ꎬ第 ３ 周开始每次加用地塞米松 ５ ｍｇ 静推ꎮ

２　 结　 果

患儿自开始治疗 ２８ ｄ 后左侧外鼻、双侧耳后

沟、会阴阴阜皮肤和左侧下唇、右侧口腔颊部黏膜病

损明显消失ꎬ鼻部局部干痂形成ꎬ无明显渗出(图
３)ꎮ 部分炎症因子指标明显下降ꎬ但血 ＩｇＥ 仍然较

高ꎮ 截至目前已随访 １３ 个月ꎬ其中嗜酸性粒细胞百

分比为 ２１.１％ꎬ嗜酸性粒细胞绝对值为 １.２０×１０９ / Ｌ
[(０~ ０.７) ×１０９ / Ｌ]ꎬ明显降低ꎬＩＬ￣６ 恢复到正常水

平ꎮ 病变淋巴结缩小规则ꎬ无明显钙化ꎬ因患者经济

条件所限ꎬ未行 ＰＥＴ￣ＣＴ 复查ꎬ综合评估为 ＶＧＰＲꎬ
后续仍在跟踪随访ꎮ

图 ３　 患儿治疗后照片
Ｆｉｇｕｒｅ ３　 Ｐｈｏｔｏｓ ｏｆ ｔｈｅ ｃｈｉｌｄ ａｆｔｅｒ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ

３　 讨　 论

Ｃａｓｔｌｅｍａｎ 病是一种罕见的淋巴增生性疾病ꎬ多
见于成人ꎬ可发生于全身任何淋巴结系统ꎬ累及部位

通常包括纵隔(６０％)、颈部(１４％)、腹部(１１％)和

腋窝(４％) [４]ꎮ 临床根据淋巴结分布与器官受累部

位ꎬ可分为单中心型(Ｕｎｉｃｅｎｔｒｉｃ Ｃａｓｔｌｅｍａｎ ｄｉｓｅａｓｅꎬ
ＵＣＤ)和多中心型(Ｍｕｌｔｉｃｅｎｔｒｉｃ Ｃａｓｔｌｅｍａｎ ｄｉｓｅａｓｅꎬ

ＭＣＤ)ꎮ 病理学上ꎬ按组织学特征分为透明血管型

(ｈｙａｌｉｎｅ￣ｖａｓｃｕｌａｒ ｔｙｐｅꎬ ＨＶ)、浆细胞型(ｐｌａｓｍａ ｃｅｌｌ
ｔｙｐｅꎬ ＰＣ)和兼有两者特征的混合型ꎮ 其中透明血

管型占 ９０％左右ꎬ多为局限型ꎬ常见于青年及儿童患

者ꎮ 浆细胞型多见于中老年人ꎬ约占 ３％ ~ １０％[２ꎬ４]ꎮ
ＵＣＤ 是一种局部病变ꎬ实验室检查基本正常ꎬ可发

生于任何部位的淋巴结ꎬ最常累及颈部、纵隔和腹股

沟淋巴结等ꎮ
与 ＵＣＤ 相比ꎬＭＣＤ 主要表现为多个区域淋巴

结肿大ꎬ常伴有全身症状如发热、乏力、肝脾肿大、皮
疹、贫血ꎬ严重者可导致发育迟缓ꎬ具有转化为浆细

胞瘤或淋巴瘤的风险ꎬ预后较差ꎬ通常需全身治

疗[５]ꎮ 近年来ꎬ国内外共报道了 ４１ 例累及儿童头颈

部的 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ 病ꎬ并且所有病例均为透明血管型ꎬ
大多数无临床症状[２]ꎮ ＭＣＤ 发病机制复杂ꎬ涉及

多个病理生理过程ꎮ 近年来研究发现人类疱疹病毒

８ 型(ｈｕｍａｎ ｈｅｒｐｅｓ ｖｉｒｕｓ ８ꎬ ＨＨＶ８)、ＨＩＶ、ＥＢ 病毒

和巨细胞病毒与 ＭＣＤ 密切相关[６￣７]ꎬ研究认为滤泡

状树突细胞发育异常和血管内皮生长因子能导致

ＵＣＤ[４]ꎮ 目前研究认为 ＩＬ￣６ 细胞因子风暴驱动了

Ｃａｓｔｌｅｍａｎ 病ꎬ多见于具有多个临床症状的特发性

ＭＣＤ[８]ꎮ
本例患儿辗转于多家医院行多次手术均未能确

诊ꎬ临床认为主要是由于疾病本身存在较大的非特

异性ꎬ个体差异较大ꎬ并且与许多免疫性疾病在临床

表现和体征上有较多的相似性ꎮ 其次因为疾病处于

初发阶段ꎬ不论是体征表现还是机体炎症因子爆发

程度均不明显ꎬ给诊断带来困难ꎮ 通过对该病例诊

疗过程的跟踪随访ꎬ有以下几点需要注意:①在患者

多发淋巴结肿大的情况下ꎬ应选择不同部位且表现

典型的淋巴结活检ꎬ必要时需多次送检ꎮ 因有文献

报道 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ 病的远隔淋巴结可能出现“反应性”
改变ꎬ可能会出现不同部位淋巴结活检结果不一致

的情况ꎮ 本例患儿就是在我院第二次手术时其他部

位(右颌下淋巴结)活检而最终确诊ꎮ ② 由于该疾

病临床表现和体征多样复杂ꎬ多学科会诊(儿童血

液肿瘤科、皮肤科、感染科和病理科)在精准诊断和

多学科综合治疗更有优势ꎮ
ＵＣＤ 首选的治疗方案是手术切除ꎬ绝大多数患

者可以治愈ꎬ少数患者可能有术后复发的风险ꎮ 目

前尚无有效的治疗手段ꎬ主要采用手术切除、大剂量

激素冲击、常规化疗等[９]ꎮ 此外其他常见的治疗方

案包括单克隆抗体治疗ꎬ如利妥昔单抗、抗 ＩＬ￣６ 靶

向药物和抗病毒治疗等[２]ꎮ ２０２１ 年版美国国立综

合癌症网络(ｎａｔｉｏｎａｌ ｃｏｍｐｒｅｈｅｎｓｉｖｅ ｃａｎｃｅｒ ｎｅｔｗｏｒｋꎬ
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ＮＣＣＮ)治疗指南[１０]指出ꎬＭＣＤ 需根据患者疾病活

动状态和终末器官是否损害进行分层ꎬ之后根据是

否有 ＨＩＶ 和 ＨＨＶ８ 感染ꎬ选择司妥昔单抗或利妥昔

单抗±泼尼松或联合化疗ꎮ ２０２１ 年中国临床肿瘤学

会指南[１１] 新增了 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ 病章节ꎬ建议将 ＭＣＤ
根据是否有爆发性 ＨＨＶ８ 感染或器官衰竭进行分

层ꎬ可选择联合化疗、利妥昔单抗、脂质体多柔比星

或强的松组合治疗ꎮ 本例患儿为 ＨＩＶ( －) / ＨＨＶ ８
(－)ꎬ根据国内的新版治疗指南ꎬ推荐使用利妥昔单

抗±脂质体多柔比星±强的松ꎮ 本例患儿血液及组

织病理学检查均显示极高的 Ｂ 细胞表达ꎬ外院的病

理科会诊也提示为浆细胞型 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ 病ꎬ因此治

疗方案为利妥昔单抗＋地塞米松ꎮ 治疗 １４ ｄ 后患儿

的临床症状即有明显的缓解ꎬ连续治疗观察 ２８ ｄ 后

患儿症状完全消退ꎮ
Ｃａｓｔｌｅｍａｎ 病需与以下疾病鉴别:①高 ＩｇＥ 综合

征:一种罕见的原发性免疫缺陷性疾病ꎬ通常由

ＤＯＣＫ８ 基因突变引起ꎬ表现为自幼年起的外周血

嗜酸性粒细胞和血清 ＩｇＥ 增高ꎬ反复皮肤瘙痒ꎬ皮肤

和肺部感染ꎬ还可累及骨骼、结缔组织和心血管等系

统ꎮ 该患儿基因测序未见 ＤＯＣＫ８ 突变ꎬ皮肤瘙痒

不明显ꎬ无肺部感染ꎬ骨骼、心血管等系统累及ꎬ结合

病理可基本排除此病ꎮ ②木村病:又称嗜酸性粒细

胞增生性淋巴肉芽肿ꎬ多见于成人ꎬ男性发病率远高

于女性ꎮ 临床上以长期存在并易反复的无痛性头颈

部皮下软组织肿物为主要表现的慢性炎症性疾病ꎮ
该患儿以鼻面部浅表皮损为主ꎬ伴以其他部位的皮

损ꎬ且激素治疗无效ꎬ结合病理特征ꎬ可基本排除此

病ꎮ ③川崎病:又称黏膜皮肤淋巴结综合征ꎬ是一种

以急性全身性中、小动脉炎为主要病变的发热出疹

性疾病ꎬ主要见于 ５ 岁以下儿童ꎮ 临床表现为眼结

膜充血、发热、口腔黏膜炎、手足硬肿、多形性皮疹和

非化脓性淋巴结等症状ꎮ 该患儿无发热症状ꎬ无全

身中小动脉炎症、眼结膜充血、手足硬肿等病变ꎮ 结

合病理特征ꎬ可排除此病ꎮ ④淋巴瘤:起源于淋巴造

血系统的恶性肿瘤ꎬ分为霍奇金淋巴瘤和非霍奇金

淋巴瘤ꎬ表现为无痛性淋巴结肿大ꎬ全身各组织器官

均可受累ꎬ伴发热、盗汗、消瘦、瘙痒的症状ꎮ 患儿虽

有无痛性淋巴结肿大ꎬ但其他症状及检查与此病不

符ꎬ可排除ꎮ
本例患儿临床分型为多中心型ꎬ病理为浆细胞

型的 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ 病尚属国内外首次报道ꎬ因此具有

重要的诊疗参考价值ꎮ
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