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　　Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病（Ｃａｓｔｌｅｍａｎ＇ｓｄｉｓｅａｓｅ，ＣＤ）又名巨大淋巴结增

生症，是一种不明原因的慢性淋巴组织增生性疾病，本病少见，

发病率低于１／１０００００
［１］，国内外相关文献报道较少。现将本

科收治的ＣＤ病致高血糖症１例的临床诊治情况报道如下。

１　临床资料

患者，女，３０岁，因“体检发现胰头包块３个月”于２０１３０７

０３入院，３个月前患者体检发现胰头包块，无腹痛腹泻、无恶心

呕吐、无头昏头痛、无心慌心悸气促及呼吸困难，为求诊治就诊

于本院，门诊以“胰腺包块”收入本科。患者生病以来精神、饮

食、睡眠尚可，大小便正常，体质量减轻约４ｋｇ，既往无特殊病

史。入院查体：体温３６．５０℃，脉搏１０８次／分，呼吸２０次／分，

血压１１１／８５ｍｍＨｇ，全身皮肤巩膜无黄染，心肺查体无特殊，

腹部平软，全腹无压痛反跳痛及肌紧张，未触及包块，肝脾未触

及，双下肢不肿。辅助检查：上腹部ＣＴ平扫加增强显示，胰头

肿物并少量钙化灶，肿块密度均匀，静脉期及动脉期均匀强化，

考虑为良性病变，炎性假瘤可能性大，脂肪肝，右肾囊肿。入院

后查血常规、肝肾功及电解质，女性肿瘤相关抗原、凝血功能、

糖尿病自身抗体、Ｃ肽及胰岛素正常。糖化血红蛋白１１．９０％，

入院后查口服葡萄糖耐量试验（ＯＧＴＴ）血糖２５．６０ｍｍｏｌ／Ｌ，

空腹血糖１０．０９～１８．００ｍｍｏｌ／Ｌ，平均值１５．８６ｍｍｏｌ／Ｌ，餐后

２ｈ血糖２１．８６～２７．０５ｍｍｏｌ／Ｌ，平均值２４．５６ｍｍｏｌ／Ｌ，两次

空腹及餐后２ｈ胰高血糖素分别为２２８、２６１ｐｇ／ｍＬ（正常小于

２００ｐｇ／ｍＬ）。诊断：（１）胰头占位胰高血糖素瘤？（２）脂肪肝；

（３）２型糖尿病？患者于２０１３年７月１７日于本科行胰十二指

肠切除术。术中于胰腺沟突部扪及大小约４ｃｍ×５ｃｍ包块，

质地较硬，与周围分界清楚，不活动，小肠系膜根部扪及一肿大

淋巴结，大小约２ｃｍ×３ｃｍ，质软。术后病理诊断：十二指肠

系膜淋巴结ＣＤ（玻璃样血管型），胰腺淋巴上皮性囊肿，囊壁淋

巴细胞浸润，未见被覆上皮（图１Ａ）；十二指肠系膜淋巴结结构

存在，滤泡扩大，滤泡中心血管增生，生发中心血管化，淋巴细

胞、浆细胞围绕，血管壁玻璃样变形成玻的结节（图１Ｂ）。术后

监测血糖，血糖下降至１５ｍｍｏｌ／Ｌ左右，术后１３ｄ出院，近期

随访未见异常表现。

　　Ａ：胰腺包块组织；Ｂ：十二指肠系膜淋巴结组织。

图１　　显微镜下病理组织检查（ＨＥ×１０）

２　讨　　论

ＣＤ是一种反应性淋巴结增生，介于良恶性之间，１９５４年

由Ｃａｓｔｌｅｍａｎ等
［２］首次以病理现象报告出现，由此命名。其病

因及发病机制尚不清楚，Ｃａｓｐｅｒ
［３］研究显示，ＣＤ可能与γ疱疹

病毒（ＨＨＶ８）感染相关，在 ＨＨＶ８感染人体后，其能刺激机

体产生病毒同源的ＩＬ６（ｖｉｒａｌＩＬ６，ｖＩＬ６），ｖＩＬ６与细胞内信

号转导蛋白ｇｐ１３０结合，激活下游信号转导途径，促进Ｂ细胞

增生，并使Ｂ细胞向浆细胞转换；此外，ＩＬ６还可诱导血管内

皮生长因（ＶＥＧＦ）的表达，促进血管的增生。Ｂ细胞的增生与

转换及ＶＥＧＦ的高表达共同导致了ＣＤ的发生
［３４］。其临床表

现多样，缺乏典型的临床症状，多数以无痛性淋巴结肿大就诊

或是在健康体检及手术过程中意外发现。淋巴结肿大以纵隔

淋巴结最为多见，其次为颈部、腋下、腹股沟淋巴结，偶见于结

外组织，如喉、心包、肌肉等。当肿大淋巴结肿大压迫周围组织

器官时，则出现相应的临床表现，如声音嘶哑、咳嗽、气短、腹痛

等，除了肿大的淋巴结以外，可伴有全身症状，如发热、盗汗、乏

力、体质量下降，贫血、红细胞沉降率加快、低蛋白血症等，偶可

表现有副肿瘤综合征，如自身免疫性溶血性贫血、免疫性血小

板减少性紫癜、系膜增生性肾小球肾炎、闭塞性细支气管炎、淋

巴样间质性肺炎、血管炎、干燥综合征等［５６］。本例患者主要是

因为体质量减轻、体检发现胰头包块入院，入院后监测血糖增

高，最高高达２７．０５ｍｍｏｌ／Ｌ，胰高血糖素增高，女性肿瘤相关

抗原、糖尿病自身抗体、Ｃ肽及胰岛素正常，患者有糖尿病症

状、胰腺包块及高胰高血糖素血症，极易误诊为胰高血糖素

瘤［７］。本例患者术后血糖下降至１５ｍｍｏｌ／Ｌ左右，病理诊断

回示十二指肠系膜淋巴结ＣＤ（玻璃样血管型），胰腺淋巴上皮

性囊肿，故患者血糖升高考虑与ＣＤ相关，但并不能完全排除

ＣＤ合并糖尿病可能。因ＣＤ缺乏典型的临床症状及影像学表

现，作者认为对ＣＤ的诊断需要运用排他性诊断方法，针对胰

高血糖素瘤的排除应充分结合患者的实验室检测及影像学资

料，有学者推荐按超声→ＣＴＭＲＩ→腹腔动脉造影→经皮肝门

静脉置管分段取血测定胰高血糖素这一顺序来诊断胰高血糖

素瘤，一般情况下胰高血糖素应大于５００ｎｇ／Ｌ
［８］。

总之，ＣＤ的最终确诊需病理检查，作者报道此病例目的

是为了提高临床医师对ＣＤ的认识及了解，在发现肿大包块及

淋巴结肿大时，除怀疑相关肿瘤之外应考虑此病，ＣＤ亦有可

能导致副肿瘤综合征，以免漏诊而延误治疗。
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　　三房心是一种比较少见的先天性心脏病，在胚胎心脏发育

障碍时，左心房或右心房被纤维肌性膜分隔成两个腔，左心房

被分割者为左心型，右心房被分割者为右心型。亦有学者认为

可能与胚胎发育时原发隔生长异常有关，并同时可能累及二尖

瓣［１］。不典型三房心尚包括了右房三房心和其他类型的变

异［２］；典型三房心一般是指左心三房心。即左心房内出现纤维

肌性隔膜，将左心房分为副房与真房［３］。

１　临床资料

患者，男，５９岁，发现心脏杂音５０余年，求进一步治疗就

诊于本院。入院查体：胸骨左缘２～３肋间闻及３～６级收缩期

杂音。经胸部彩色多普勒超声（ＣＤＦＩ）检查显示：（１）多个切面

反复观察左心房内可见隔膜回声（图１），将左心房分为真房

（近侧左心房）和副房（远侧左心房）。（２）右心房左右径７１

ｍｍ，右心室内径４２ｍｍ，右心室壁肥厚，三尖瓣关闭不拢，三

尖瓣口见大量反流信号，连续多普勒（ＣＷ）测反流速度为３５４

ｃｍ／ｓ，跨瓣压差（ＰＧ）为５０ｍｍ Ｈｇ。（３）房间隔回声明显中

断，剑突下两腔观房间隔中下段近下腔静脉侧和中上段近上腔

静脉侧均可见中断，分别为２３、１３ｍｍ，房水平左心房真房向右

心房的左向右分流，右心房向左心房副房的右向左分流信号

（图１）。（４）心尖四腔观可见右肺静脉与右心房连接（图２），左

肺静脉于左心房真房相连接，冠状静脉窦扩张；ＣＤＦＩ可见肺静

脉血流回流右心房及左心房真房。（５）胸骨上窝探查降主动脉

左前方见向下走形的管样结构，ＣＤＦＩ显示为蓝色静脉血流

信号。

　　ＴＬＡ：左房真房；ＦＬＡ：左房副房；ＡＳ：隔膜；ＡＳＤ：房间隔缺损。

图１　　胸骨旁非标准切面ＣＤＦＩ图像

　　超声提示：先天性心脏病（三房心高疑）；房间隔缺损两处

（腔静脉型可能）；肺动脉高压；部分肺静脉异位引流；冠状静脉

窦扩张，提示永存左上腔，建议手术探查以明确诊断。术中可

见：右心增大，于房间隔后下方与下腔静脉入口处及后上方与上

腔静脉入口处均见缺损口分别约２４、１５ｍｍ，右肺静脉开口于右

心房；左房内见一隔膜将左心房分为两房，左肺静脉开口于左心

房真房。术后证实本例诊断为三房心，房间隔缺损两处，肺动脉

高压。

　　ＰＶ：肺静脉；ＲＡ：右心房；ＲＶ：右心室；ＡＶ：主动脉瓣；ＰＡ：肺动脉。

图２　　动脉短轴切面ＣＤＦＩ图像

２　讨　　论

三房心仅占先天性心脏病的０．１０％
［４］，而合并多个心内

畸形更极为罕见。目前学者认为肺静脉与左心房在胚胎发育

过程中二者相融合时腔壁未能吸收或吸收不完全，而残留一条

隔膜将左心房分隔成两房。根据副房是否与肺静脉相通分为

完全型和部分型三房心［５］；本例为不完全型，本例的左心房真

房与左肺静脉连接，副房不与肺静脉连接，真房与副房分别通

过两房缺与右心房连接，而左心房内隔膜交通口较大，因此左

心房内隔膜处未见花色血流信号，这是极易漏诊及误诊的。肺

静脉异位引流分为部分型与完全型［６］。部分型是部分肺静脉

通过各种途径回流至右心房，而本例为右肺静脉回流至右心

房，为部分型。一般三房心的隔膜应与扩张的冠状静脉窦和肺

静脉总干的管壁相鉴别；肺总静脉干的管壁受切面的影响易当

成副房，把肺静脉回流误为是副房与真房之间的交通。因此，

超声诊断三房心对临床有巨大的价值为首选检查方法［７］，为临

床手术方案的选择提供重要的影像资料［８］。
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