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Клінічний випадок хвороби Кастлемана 
з ураженням печінки та селезінки
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ДУ «Інститут патології крові та трансфузійної медицини НАМН України», Львів, Україна

Анотація. Хвороба Кастлемана (ангіофолікулярна гіперплазія лімфатичних вузлів) — рідкісне доброякісне лімфопроліферативне 
захворювання з  ризиком трансформації в  лімфому. Частота захворювання становить 1 випадок на  100 тис. населення. Виділяють 
4 клініко-морфологічні варіанти захворювання: гіаліново-васкулярний локальний, плазмоклітинний локальний, мультицентричний 
та HHV-8-асоційований плазмобластний. Найбільш частим серед них є гіаліново-васкулярний тип (70% випадків). У статті представ-
лене власне спостереження хвороби Кастлемана (гіаліново-васкулярний тип) у хворої зі збільшенням селезінки та цитопенією вна-
слідок гіперспленізму. Висвітлені складність діагностики, результат хірургічного лікування (видалення селезінки) та спостереження 
за перебігом хвороби протягом 16 років.
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Вступ
Хвороба Кастлемана, також відома як ангіофолікулярна лім-

фома або гігантська гіперплазія лімфатичних вузлів, являє собою 
доброякісне лімфопроліферативне захворювання. Вперше опи-
сана в 1954 р. патологоанатомом Бенжаміном Кастлеманом з клі-
ніки штату Массачусетс (США). Як окрема нозологічна одиниця 
виділена в 1956 р. під назвою «хвороба Кастлемана» [1, 2]. Про-
яви захворювання є неоднорідними і можуть характеризуватися 
тривалим безсимптомним перебігом з локальною лімфаденопа-
тією або дифузною лімфаденопатією з тяжкими системними про-
явами. Хвороба Кастлемана може асоціюватися з  амілоїдозом, 
аутоімунними процесами, як наслідок імунного конфлікту самої 
хвороби, а  також з  лімфопроліферативними захворюваннями. 
Поширеність хвороби вивчена недостатньо  — близько 1 ви-
падку на 100 тис. населення, однаково часто хворіють чоловіки 
і жінки. Хвороба Кастлемана відмічається у будь-якому віці, най-
частіше до 35 років [3–5].

На даний час виділяють 4 гістопатогенетичні типи хвороби: 
гіаліново-васкулярний, плазмоклітинний, мультицентричний, 
а  також ННV-8-асоційований плазмобластний [6–8]. Найбільш 
поширеним є гіаліново-васкулярний локальний тип хвороби 
Кастлемана, який виявляють в  >70% випадків хвороби. Симп-
томи, що проявляються у  пацієнтів, відрізняються залежно від 
місця ураження. Хворі з лімфаденопатією середостіння та черев-
ної порожнини переважно не  пред’являють скарг. Діагностика 
має характер випадкового виявлення під час рентгенологічних 
і сонографічних обстежень, хірургічних втручань з  приводу ін-
ших захворювань, або пацієнт звертається до лікаря зі скаргами 
на локальне збільшення периферичних лімфовузлів чи симпто-
ми стиснення органів або судин. Ураження при  гіаліново-вас-
кулярному локальному типі представлені у  вигляді поодино-
ких утворень з  інтенсивним посиленим контрастуванням при 
комп’ютерній томографії чи позитронно-емісійній комп’ютерній 
томографії. Оскільки це не  дає можливості провести диферен-
ційну діагностику зі злоякісними процесами, діагноз хвороби 
Кастлемана встановлюють шляхом ексцизійної біопсії лімфатич-
них вузлів. Висока ймовірність виділити з лімфовузла тільки здо-
рові клітини робить недоцільним застосування з діагностичною 
метою аспіраційної біопсії [7, 8].

Клінічний випадок
Пацієнтка Л., 1979 р.н. Вперше обстежена гематологом 

у грудні 2004 р. Скарги на загальну слабкість, підвищену пітли-
вість, біль в лівому підребер’ї.

В  аналізах крові  — лейкопенія з  нейтропенією. На  момент 
обстеження виявлено лише збільшення розмірів селезінки.

Загальний аналіз периферичної крові: гемоглобін — 120 г/л, 
еритроцити — 3,9∙1012/л, лейкоцити — 3,5·109/л, тромбоцити — 

158·109/л, швидкість осідання еритроцитів (ШОЕ)  — 5 мм/год. 
Лейкограма: паличкоядерні нейтрофіли  — 9%, сегментоядерні 
нейтрофіли — 38%, моноцити — 5%, лімфоцити — 46%, лімфо-
їдні клітини — 2%.

Пункційна біопсія кісткового мозку: препарат гіперклітин-
ний, переважають гранулоцити різних стадій дозрівання, нор-
мобластичний тип еритропоезу, мегакаріоцити діяльні.

Захворювання кровотворної системи у  пацієнтки не  вста-
новлено, однак продовжено спостереження гематологом. З ро-
ками в аналізі крові відмічено поглиблення нейтропенії.

У  2008 р. пацієнтка обстежена в  гематологічній клініці 
«Charité» (Берлін, Німеччина), висновок: «В  трепанаті кульшо-
вої кістки виявлено паратрабекулярну інфільтрацію клітина-
ми В-клітинної лімфоми, очевидно, маргінальної зони. До  ди-
ференційної діагностики слід включити фолікулярну лімфому. 
Виходячи з даних аналізу, клініки та даних обстеження, є підозра 
на наявність селезінкової лімфоми маргінальної зони. Не виявле-
но збільшених периферичних лімфатичних вузлів, а  також лім-
фатичних вузлів в грудній клітці та черевній порожнині. Немає 
доказів про  попередній вірусний гепатит С. Виражена сплено-
мегалія. Тривалий час перебіг хвороби був без клінічних проявів. 
На  основі спленомегалії розвинулася периферична цитопенія. 
Цитогенетичних змін у хворої не виявлено. У зв’язку з вираженою 
спленомегалією, периферичною цитопенією, як наслідок гіпер-
спленізму, доцільна спленектомія. Крім того, спленектомія є ме-
тодом лікування при селезінковій лімфомі маргінальної зони. Гіс-
тологічне дослідження селезінки буде підтвердженням діагнозу. 
Перед спленектомією необхідно провести вакцинацію».

Для проведення спленектомії пацієнтку госпіталізовано в хі-
рургічне відділення ДУ «Інститут патології крові та трансфузій-
ної медицини НАМН України», медична карта від  14.01.2008 р.  
№ 328.

Аналіз крові при поступленні: гемоглобін — 121 г/л, еритро-
цити — 4,5·1012/л, лейкоцити — 2,6·109/л, тромбоцити — 96·109/л, 
паличкоядерні нейтрофіли — 3%, сегментоядерні нейтрофіли — 
62%, моноцити — 4%, лімфоцити — 31%, ШОЕ — 7 мм/год.

17.01.2008 р. виконано спленектомію та біопсію печінки. 
Операцію проводили через верхній серединний лапаратомний 
розріз. При  ревізії: селезінка без периспленіту, великих розмі-
рів — 28х18х10 см. Виявлено ланцюги збільшених лімфатичних 
вузлів діаметром 0,5х1,0 см вздовж селезінкової артерії. Печінка 
без макроскопічних змін, не  збільшена. Виконано біопсію лівої 
частки печінки. Проведено спленектомію із лігуванням судин 
селезінки. Селезінка масою 1300 г, на розрізі в паренхімі наявні 
численні білясті включення. Операцію завершено прискіпливим 
гемостазом та пошаровим швом рани.

Перебіг післяопераційного періоду — без ускладнень.
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Загальний аналіз крові після операції: гемоглобін — 121 г/л, 
еритроцити — 4,6·1012/л, лейкоцити — 18,0·109/л, тромбоцити — 
142·109/л, паличкоядерні нейтрофіли  — 7%, сегментоядерні 
нейтрофіли — 90%, моноцити — 1%, лімфоцити — 2%, ШОЕ — 
18 мм/год. Поступово показники периферичної крові нормалі-
зувалися.

Препарати селезінки, печінки, лімфатичних вузлів, кістко-
вого мозку направлені в  лабораторію «CBLPath» (Мюнстер, Ні-
меччина). Результати патогістологічного дослідження: «1. Печін-
ка: Хвороба Кастлемана, гіаліново-васкулярний тип, ураження 
печінки. У  препараті (фарбування гематоксиліном-еозином) 
виявлено помірні вогнищеві округлі включення в  незміненій па-
ренхімі печінки. Відзначено два невеликих лімфоїдних скупчення 
з  атрофічним зародковим центром, оточених шарами дріб-
них лімфоцитів у  вигляді «цибульної луски». 2.  Селезінка: хворо-
ба Кастлемана, гіаліново-васкулярний тип, ураження селезін-
ки. У препараті виявлено багато великих реактивних, а також 
малих атрофічних лімфоїдних фолікулів, деякі фолікули ото-
чені шарами маленьких лімфоцитів, розташованих у  вигляді 
«цибульної луски». Інколи відзначається також гіалінова речо-
вина в  зародковому центрі. Наявна підвищена васкуляризація 
з проліферацією капілярів та гіперплазією ендотелію в червоній 
пульпі. 3.  Лімфатичний вузол: хвороба Кастлемана, гіаліново-
васкулярний тип. Архітектура вузла змінена збільшеною кіль-
кістю лімфоїдних фолікулів по всій паренхімі. Зародкові центри 
погано сформовані та невеликі з атрофічними CD23+ фоліку-
лярними дендритними клітинами, оточеними шарами дрібних 
лімфоцитів, розташованих у  вигляді «цибульної луски». Іноді 
дрібні капіляри в зародковому центрі обволікаються колагеном 
або оточені гіаліновою речовиною. Спостерігається посилення 
міжфолікулярної васкуляризації з проліферацією капілярів та гі-
перплазією ендотелію. Плазматичних клітин мало. 4. Кістковий 
мозок: біоптат кісткового мозку злегка гіперклітинний, як для 
віку пацієнтки (10–20% жиру). Представлено множинні паратра-
бекулярні і непаратрабекулярні лімфоїдні скупчення, що склада-
ються з дрібних клітин з округлими ядрами, згущеного (конден-
сованого) хроматину, нечітких ядерець і мізерної цитоплазми; 
займають близько 5–10% клітин кісткового мозку. Еритроци-
тарний паросток і дозріваючі мієлоїдні елементи представ-
лені в  нормальній пропорції і формі дозрівання. Мегакаріоцити 
наявні в  нормальній кількості. Виявлені розкидані плазматичні 
клітини. Гранульом та метастатичної карциноми не виявлено. 
Кісткові трабекули не  змінені. Імунопероксидазне дослідження 
препарату показало, що лімфоїдні скупчення змішано-клітинні: 
CD3+ (Т-клітинний маркер) і CD20+ (В-клітинний маркер) з легким 
переважанням CD3+. На  основі цих даних встановлено діагноз: 
хвороба Кастлемана, гіаліново-васкулярний тип».

Протягом 12 років пацієнтка почувалася добре, скарг 
не  було. Періодично здавала аналізи крові, які були без відхи-
лень від норми. В  останній рік виявлено незначне підвищення 
рівня лейкоцитів.

Аналіз крові від 08.05.2020 р.: гемоглобін  — 136 г/л, ери-
троцити  — 4,7·1012/л, лейкоцити  — 8,9·109/л, тромбоцити  — 
289·109/л, паличкоядерні нейтрофіли  — 2%, сегментоядерні 
нейтрофіли — 70%, моноцити — 5%, еозинофіли — 2%, лімфо-
цити — 21%.

Враховуючи можливість трансформації хвороби Кастлемана 
в неходжкінську лімфому, пацієнтку обстежено в ДУ «Інститут па-
тології крові та трансфузійної медицини НАМН України».

При  обстеженні загальний стан хворої хороший, скарг не-
має. Периферичні лімфатичні вузли не  збільшені. Нижній край 
печінки на рівні реберної дуги.

Аналіз крові від 09.11.2020 р.: гемоглобін  — 139 г/л, ери-
троцити  — 4,4·1012/л, лейкоцити  — 9,5·109/л, тромбоцити  — 
473·109/л, паличкоядерні нейтрофіли  — 1%, сегментоядерні 
нейтрофіли — 51%, моноцити — 6%, еозинофіли — 1%, базофі-
ли — 2%, лімфоцити — 39%.

Імунофенотипування клітин периферичної крові методом 
проточної цитометрії від 12.11.2020 р.: CD3  — 84,3%, CD4  — 
42,7%, CD5 — 83,1%, CD7 — 82,7%, CD8 — 37,9%, CD10 — 0,6%, 

CD19  — 15,2%, CD20  — 15,2%, CD22  — 11,2%, CD23  — 10,8%, 
CD38 — 57,0%, CD79b — 9,2%, CD23/5 — 4,4%, CD19/5 — 5,8%, 
CD38/5 — 43,8%, CD19/23 — 10,9%, CD38/23 — 10,5%, CD19/38 — 
12,5%, CD20/19  — 15,2%, CD22/19  — 11,1%, CD22/20  — 11,0%, 
CD7/5  — 77,2%, CD3/4  — 42,5%, CD3/8  — 36,4%. Висновок: 
CD4/8 — 0,1%, CD10/19 — 0,6%, CD79b/19 — 8,9%.

Таким чином, Т-лімфоцити становлять 84%, В-лімфоцити  — 
12%, серед них 9,2% CD79b лімфоцитів, характерних для клітин 
лімфоми зони мантії.

Гістологічний висновок трепанобіоптату: кістковий мозок 
нормоцелюлярний (55%), клітинний склад поліморфний, лейко-
еритробластичне співвідношення збережене; визначаються клі-
тини гранулоцитарного паростка, еритроїдні острівці збережені, 
мегакаріоцити 0–3 у полі зору, без ознак дисплазії. Морфологіч-
них ознак лімфопроліферативного захворювання не виявлено.

У  даний час стан хворої залишається задовільним. Незва-
жаючи на  наявність в  печінці та лімфатичних вузлах змін, ха-
рактерних для хвороби Кастлемана, після видалення селезін-
ки — основного місця ураження — протягом 12 років прогресії 
хвороби не відмічено, також не виявлено ознак трансформації 
хвороби Кастлемана в неходжкінську лімфому.

Обговорення
Хвороба Кастлемана  — дуже рідкісне захворювання, діа-

гностика якого є складною. У обстеженої нами пацієнтки виявле-
но варіант хвороби, що відмічається найчастіше і має індолент-
ний перебіг. Протягом 4 років єдиними проявами хвороби були 
збільшення розмірів селезінки і зумовлена гіперспленізмом ци-
топенія. У  трепанобіоптаті кісткового мозку, що досліджували 
в  клініці «Charité», виявлено популяцію клітин, яку початково 
морфологи розцінили як ознаку лімфоми клітин маргінальної 
зони. Наростання гіперспленізму та необхідність встановлен-
ня його природи стали підставою для проведення спленектомії 
з біопсією печінки, регіонарних лімфовузлів та повторної трепа-
нобіопсії кісткового мозку. На основі гістологічного дослідження 
отриманого матеріалу встановлено діагноз хвороби Кастлемана, 
причому в біоптаті кісткового мозку, проведеному повторно, па-
тологічних змін не виявлено.

Особливістю гіаліново-васкулярного типу хвороби Кастле-
мана є висока ефективність оперативного видалення одного або 
кількох лімфовузлів, а також видалення селезінки. Після сплен
ектомії пацієнтка протягом 12 років почувається добре, клініч-
ні прояви хвороби Кастлемана відсутні, що підтверджує дані 
про  ефективність хірургічного підходу при  лікуванні гіаліново-
васкулярного локального типу хвороби. Разом з тим ураження 
печінки, селезінки та лімфовузла у цієї пацієнтки, а також мож-
ливість розвитку неходжкінської лімфоми при  інших варіантах 
хвороби Кастлемана спонукали нас провести дослідження по-
пуляцій лімфоцитів периферичної крові за  допомогою проточ-
ної цитометрії з метою виявлення патологічного клону лімфоїд-
них клітин. У популяції В-лімфоцитів, яка загалом була в межах 
норми, виявлено 9,2% СD79b клітин, притаманних зоні мантії. 
На нашу думку, ця субпопуляція лімфоцитів є недостатньою, щоб 
вважати її патологічним клоном і говорити про ризик трансфор-
мації хвороби Кастлемана в  лімфому за  відсутності клінічних 
ознак. Разом з  тим аналіз субпопуляційного складу лімфоцитів 
периферичної крові пацієнтки в динаміці дозволить моніторува-
ти її стан і ризик розвитку рецидиву хвороби Кастлемана.

Висновок
Представлений клінічний випадок свідчить про  труднощі 

в  діагностиці хвороби Кастлемана, значну ефективність хірур-
гічного лікування, а саме видалення основного місця ураження 
при  гіаліново-васкулярному варіанті, а  також потребу у дослі-
дженні її патогенезу для налагодження моніторингу хвороби і 
призначення патогенетично обґрунтованої терапії для конкрет-
ного пацієнта з хворобою Кастлемана.
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Clinical case of Castleman disease 
with liver and spleen affection
Ya.I. Vyhovska, I.Yo. Yevstakhevych, Z.V. Maslyak, 
M.M. Semerak, Yu.L. Yevstakhevych, N.V. Knysh, Kh.R. Thir
State Institution «Institute of Blood Pathology and Transfusion 
Medicine of the NAMS of Ukraine», Lviv, Ukraine

Abstract. Castleman disease (angiofollicular hyperplasia of the 
lymph nodes) is a rare benign lymphoproliferative disease with a 
risk of transformation into lymphoma. Incidence 1 case per 
100 thousand population. There are 4 of clinical and morphological 
types of the disease: hyaline-vascular local, plasma cell local, mul-
ticentric, HHV-8-associated plasmoblastic. The most common 
among them is the hyaline-vascular type (70% of cases). The article 
presents our own observation of Castleman disease (hyaline-vas-
cular type) in a patient with enlarged spleen and cytopenia due to 
hypersplenism. The complexity of diagnosis, the result of surgical 
treatment (removal of the spleen) and monitoring of the disease 
for 16 years are highlighted.

Key words: Castleman disease, diagnosis, surgical treatment.
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