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　　患者，女，３９岁，因“后背部疼痛１周”于２０１６年１２月２３日
入院。患者入院７天前出现后背部疼痛，不随呼吸加重，无其他
不适症状。为求进一步治疗来我院就诊。患者既往身体健康，否

认慢性疾病史，否认传染病及肿瘤家族病史，无手术外伤及输血

史。体格检查：Ｔ３６．５°Ｃ，Ｐ８５次／分，Ｒ１６次／分，Ｂｐ１２５／７２ｍｍＨｇ，
未见明显阳性体征。辅助检查：血常规、血生化检查结果未见

明显异常；肺功能检查结果示有严重的阻塞性通气功能障碍

［第１秒用力呼气量占预计值的百分比（ＦＥＶ１ｐｒｅｄ２）４６．５％，第
１秒用力呼气量占用力肺活量的百分比（ＦＥＶ１／ＦＶＣ）７２．６％］，支
气管舒张试验阴性，肺弥散功能正常，胸部ＣＴ及ＭＲＩ检查结果
提示胸椎 Ｔ５～Ｔ７平面左侧脊柱旁沟肿物（４３ｍｍ×３０ｍｍ×
５９ｍｍ），增强ＣＴ扫描结果示肿物明显强化（图１）。２０１６年１２月
２９日于我院胸外科在全麻下行左后纵隔肿块切除术，术后病理
结果显示：纤维化背景内散在分布淋巴滤泡，部分淋巴滤泡呈

反应性增生，大多数滤泡生发中心萎缩，滤泡树突细胞增生，可

见血管穿透淋巴滤泡（图２）。免疫组化：滤泡间区 ＣＤ４（＋）、
ＣＤ８（＋）、ＣＤ３（＋）、ＣＤ５（＋）、ＣＤ３８（＋）、ＣＤ１３８（＋）、ＩｇＧ
（＋）、κ（＋）、λ（＋）、ＳＭＡ（＋）；滤泡区 ＣＤ２０（＋）；ＦＤＣ网
ＣＤ２１（＋）、ＣＤ２３（＋）、ＣＤ３５（＋）、Ｋｉ６７（部分滤泡内增殖指数
高）。结合以上检查结果诊断为透明血管型 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病
（ＨＶＣＤ，单中心型）。术后１个月患者出现活动后呼吸困难，未
予重视，逐渐加重，表现为静息时呼吸困难，间断咳嗽、咳痰。

患者于术后半年再次入院治疗，肺功能检查结果显示极重度混

合型通气功能障碍，支气管舒张试验阴性。纤维支气管镜检查

结果示双侧支气管黏膜炎性改变，胸部 ＣＴ检查结果示右肺上
叶可见条片状淡薄高密度影，考虑肺部感染。予口服糖皮质激

素、抗感染、布地奈德福莫特罗及噻托溴铵吸入剂等治疗半个

月后肺功能改善不明显 ，呼吸困难、咳嗽咳痰症状稍改善，遂出

院。之后患者反复出现咳嗽咳痰、呼吸困难，于当地卫生院间

断使用糖皮质激素、抗感染、解痉、扩张支气管药物治疗，呼吸

困难无明显改善。２０１７年１０月于我院呼吸科住院治疗，胸部
ＣＴ检查结果示右肺上叶模糊片状影，考虑感染可能。肺功能及
脉冲振荡测试提示：极重度混合型通气功能障碍，最大通气量

重度下降；呼吸阻力、外周阻力、外周弹性阻力增加；支气管舒

张试验阴性。动脉血气分析结果提示低氧血症，给予抗感染、

糖皮质激素、布地奈德莫特罗及噻托溴铵吸入剂治疗，咳嗽咳

痰症状稍有改善，呼吸困难无明显改善，考虑Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病（ＣＤ）
累及肺部可能，建议血液科就诊。患者拒绝进一步诊疗，要求出

院。２０１７年７月以来患者已基本丧失劳动能力。２０１８年１０月患
者因咳嗽、咳黄色粘痰、憋喘至我科就诊，入院查脉氧饱和度为

８０％～８５％，口唇及四肢末梢轻度发绀，双肺可闻及散在干湿
音，完善相关检查：动脉血气提示Ⅰ型呼吸衰竭，胸部高分辨
率ＣＴ（ＨＲＣＴ）检查结果示两肺密度不均匀，部分呈“马赛克样”
分布，纵隔未见明显肿块（图３）。结合患者病史，诊断为 ＣＤ并
发闭塞性细支气管炎（ＢＯ），患者体能状态（ＥＣＯＧ）评分３分，
建议患者使用免疫抑制剂治疗，必要时考虑行肺移植，患者及

家属拒绝进一步治疗。患者未再至我院就诊复查，电话失访。

图１　患者胸部ＣＴ检查结果　Ａ：左后纵隔软组织肿块，边

界清楚，大小约４３ｍｍ×３０ｍｍ×５９ｍｍ，增强扫描显示肿物

明显强化，ＣＴ值约为１８０ＨＵ，如箭头所示；Ｂ：左肺及右下肺

条片影，考虑节段性膨胀不全

图２　患者纵隔肿物手术切除后病理结果：纤维化背景内散

在分布淋巴滤泡，部分淋巴滤泡呈反应性增生，大多数滤泡

生发中心萎缩，滤泡树突细胞增生，可见血管穿透淋巴滤泡，

诊断为ＨＶＣＤ［苏木素伊红（ＨＥ）染色，Ａ：×１００；Ｂ：×４００］

图３　患者胸部ＣＴ检查结果　Ａ：纵隔未见明显肿块；Ｂ：两

肺密度不均匀，部分呈“马赛克样”分布

·３１７·临床内科杂志２０１９年１０月第３６卷第１０期　ＪＣｌｉｎＩｎｔｅｒｎＭｅｄ，Ｏｃｔｏｂｅｒ２０１９，Ｖｏｌ．３６，Ｎｏ．１０



讨　　论
ＣＤ又为血管滤泡性淋巴组织或巨大淋巴结增生症，由

Ｃａｓｔｌｅｍａｎ等［１］于１９５６年首次报道并命名，按照其组织病理学分
为ＨＶ、浆细胞型（ＰＣ）及混合型；按肿大淋巴结分布分为单中心
型ＣＤ（ＵＣＤ）和多中心型ＣＤ。ＵＣＤ患者占ＣＤ的４７％～５５％，其
中９６％为ＨＶ，大部分病灶发生于纵隔，主要表现为单一部位的
淋巴结肿大，在ＣＴ扫描上显示肿块界限清楚，肿瘤组织供血丰
富，增强ＣＴ扫描结果示瘤体明显强化［２］。ＵＣＤ预后较好，９５％
的患者经外科手术切除或局部放疗多可获得完全缓解和长期

生存［３］。但部分ＵＣＤ患者易合并副肿瘤天疱疮（ＰＮＰ）和（或）
ＢＯ，导致呼吸衰竭，病死率高，预后极差。

ＢＯ是指细支气管黏膜及其周围的慢性炎症，形成纤维化
致细支气管管腔狭窄。常见于儿童，成人较为罕见。局限型

ＣＤ是引起 ＰＮＰ和 ＯＢ较为常见的恶性疾病［４］。ＵＣＤ合并 ＢＯ
的病理类型以ＨＶ为主，ＣＤ相关性 ＢＯ患者的病情进展很快，
常在数月内从无任何临床症状发展为严重的Ⅱ型呼吸衰竭［５］。

Ｎｉｋｏｌｓｋａｉａ等［５］认为ＣＤ所致的ＢＯ是不可逆性病变，病情严重，
切除肿瘤和药物治疗不能缓解，２年内病死率高达８０％～９０％。
Ｚｈｕ等［６］研究发现ＵＣＤ患者术后发生ＯＢ的概率为６０．７％，术
后４～８周出现呼吸系统症状较常见，早期完全切除肿瘤，及时
发现和处理复发肿瘤等，可使本病的病死率降至５０％左右。文
献报道的继发ＣＤ的ＢＯ多合并ＰＮＰ，但本例患者整个病程中无
ＰＮＰ的表现，且为中年女性，诊断为 ＨＶＣＤ（单中心型），术后
１个月出现呼吸系统症状，病史特征与文献相符。

ＢＯ临床上主要表现为进行性加重的活动后胸闷气促，常
伴有慢性咳嗽咳痰，早期体格检查通常无阳性体征。典型 ＢＯ
胸部ＨＲＣＴ表现为呼气相明显分布不均匀的斑片状或补丁状
磨玻璃影，即“马赛克征”或“马赛克灌注”，伴有近端细支气管

扩张及管壁增厚，肺通气功能检查表现为严重、不可逆的阻塞

性通气功能障碍，支气管舒张试验阴性。具备典型临床表现、

特征性胸部ＨＲＣＴ改变及重度阻塞性肺通气功能障碍即可临
床诊断ＢＯ［７］，确诊则需要肺组织病理学检查结果支持。本例
患者早期表现为重度阻塞性通气功能障碍，后逐渐进展为不可

逆极重度混合性通气功能障碍，具备典型ＢＯ的临床表现，如反
复咳嗽咳痰、进行性加重的胸闷气促、特征性胸部 ＨＲＣＴ显示
“马赛克征”及肺功能改变，符合 ＢＯ诊断。尽管该患者采用了
早期肿瘤切除，起病时虽无呼吸系统症状，但肺功能已受损，在

手术后１个月出现呼吸系统症状，患者未重视，半年后疾病进
展，出现反复肺部感染、肺功能恶化及 ＢＯ的典型影像学表现，
多次于呼吸科就诊，借鉴了慢性阻塞性肺疾病的治疗方法，但

效果不佳。有文献报道当多种免疫抑制治疗无效时，肺移植可

能是终末期ＣＤ肺受累患者的唯一选择，但仅限于个案报道［８］。

总之，合并ＢＯ的 ＵＣＤ患者有其独特的临床和病理学特
征，ＢＯ是其最重要的预后不良因素和致死原因。如能早期发
现疾病，及时切除肿瘤并给予有效的药物治疗可降低 ＢＯ的发
生率。注重ＣＤ患者的宣教，出院后应密切随访，以便尽早发现
ＢＯ，及时治疗，提高患者的生活质量，改善其预后，降低病死率。
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血管免疫母细胞Ｔ细胞淋巴瘤年轻患者一例
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［关键词］　发热；　年轻患者；　血管免疫母细胞Ｔ细胞淋巴瘤

　　患者，女，１６岁，因“发热、头痛、四肢酸痛１５天”于２０１７年
９月２８日入院。患者入院１５天前在淋雨后出现发热、头痛，体

温最高达４０．２℃，伴全身酸痛、咳嗽、咳痰。曾在当地医院予头
孢西丁（具体剂量不详）治疗，仍有反复发热，遂至我院就诊。

既往体健。入院体格检查：Ｔ３７．９℃，Ｐ１０９次／分，Ｒ２０次／分，
Ｂｐ８３／５９ｍｍＨｇ，全身浅表淋巴结未触及肿大，心、肺、腹体格检
查未见明显异常。神志清楚，对答切题，四肢肌力４＋级，四肢
肌肉挤压痛，颈项抵抗两横指。入院辅助检查：胸部ＣＴ检查结
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