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РЕЗЮМЕ. Идиопатическая мультицентрическая болезнь Кастлемана (ИМБК) – один из подтипов редкого не-
клонального лимфопролиферативного заболевания с поражением лимфатических узлов различных групп. В статье 
рассмотрены особенности диагностики ИМБК с применением мультиспиральной компьютерной томографии, 
предложены параметры постпроцессинговой обработки. Продемонстрирован случай ИМБК, осложненный брон-
холитиазом, с эффективной визуализацией изменений методом мультиспиральной компьютерной томографии с 
формированием изображений мультипланарной реконструкции и объемного рендеринга. 

Ключевые слова: болезнь Кастлемана, компьютерная томография, постпроцессинговая обработка.  
IDIOPATHIC MULTICENTRIC CASTLEMAN'S DISEASE. FEATURES OF  
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SUMMARY. Idiopathic multicentric Castleman's disease (iMCD) is one of the subtypes of a rare non-clonal lym-

phoproliferative disorder affecting lymph nodes of various groups. This article discusses the diagnostic features of iMCD 
using multislice computed tomography (MSCT) and suggests parameters for postprocessing. A case of iMCD complicated 
by broncholithiasis, with effective visualization of changes using MSCT technique including images of multiplanar re-
construction and volume rendering, is demonstrated.  

Key words: Castleman's disease, computed tomography, postprocessing.

Обмен опытом 
Experience exchange

Болезнь Кастлемана (БК) или ангиофолликулярная 
лимфоидная гиперплазия – редкое неклональное лим-
фопролиферативное заболевание, имеющее различные 
подтипы в зависимости от этиологии, патогенеза и кли-
нической картины. БК может поражать лимфатические 
узлы любого участка тела, в том числе шеи, груди, жи-
вота и таза, имитируя как доброкачественные, так и 
злокачественные процессы [1, 2]. БК включает, по 
крайней мере, три различных подтипа: уницентриче-
скую болезнь Кастлемана, мультицентрическую бо-

лезнь Кастлемана, связанную с вирусом герпеса чело-
века 8 и идиопатическую мультицентрическую болезнь 
Кастлемана (ИМБК). Они различаются количеством и 
расположением пораженных лимфатических узлов, а 
также наличием вируса герпеса человека. Определение 
подтипов БК имеет большое значение, поскольку они 
значительно различаются по симптомам, клиническим 
проявлениям, механизму заболевания, подходам к 
лечению и прогнозу [2, 3]. 

ИМБК – подтип БК, лимфопролиферативное забо-
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левание, проявляющееся увеличением лимфатических 
узлов, характерными признаками при микроскопиче-
ском анализе увеличенных лимфатических узлов, а 
также рядом симптомов и клинических данных [1, 2, 
4–7]. ИМБК не связана с вирусом герпеса человека 8 и 
представляет собой редкое и опасное для жизни забо-
левание, включающее системные воспалительные 
симптомы, поликлональную лимфопролиферацию, ци-
топению и дисфункцию многих систем органов, вы-
званную «цитокиновым штормом». 

История 
Болезнь Кастлемана названа в честь американского 

врача Бенджамина Кастлемана (1906-1982), который 
впервые описал это заболевание в 1956 году [8], пред-
ставив первый случай массивного опухолевидного об-
разования в медиастинальной области у мужчины 40 
лет. Гистологическое исследование опухолевидного об-
разования обнаружило гиперплазию лимфоидной 
ткани с гиалинизированными зародышевыми цент-
рами. Спустя 2 года на основе полученных данных 
была выделена нозологическая единица, которая полу-
чила название «болезнь Кастлемана» или ангиофолли-
кулярная лимфоидная гиперплазия. 

В 2012 году была основана «Сеть сотрудничества 
по болезни Кастлемана» – крупнейшая организация, 
занимающаяся продвижением исследований, лечением 
БК, а также улучшением способов ухода за пациентами 
с БК. Всемирный день болезни Кастлемана был учреж-
ден в 2018 году и проводится каждый год 23 июля. Эта 
дата была выбрана для демонстрации первой серии 
случаев Бенджамина Кастлемана в 1956 году, описы-
вающей это заболевание [8].  

Эпидемиология 
ИМБК – редкое заболевание, на которое приходится 

от одной трети до половины всех случаев БК, что со-
ставляет около 1100 новых случаев ежегодно в США, 
и может встречаться у людей любого возраста. По ли-
тературным данным, заболеваемость ИМБК составила 
3,4 и 3,1 случая на миллион в 2017 и 2018 годах, соот-
ветственно. Распространенность ИМБК оценивалась в 
6,9 и 9,7 случаев на миллион в 2017 и 2018 годах соот-
ветственно. В 2017 году ИМБК введена в Международ-
ную классификацию болезней (МКБ-10) [6, 7].  

Диагностика 
Достоверная диагностика ИМБК является сложной 

задачей, поскольку в настоящее время не существует 
стандартных диагностических критериев или диагно-
стических биомаркеров, а также имеет место значи-
тельное сходство этого заболевания со 
злокачественными, аутоиммунными и инфекционными 
заболеваниями. 

В 2018 году разработаны «Международные, осно-
ванные на фактических данных, консенсусные реко-
мендации по лечению идиопатической 
мультицентрической болезни Кастлемана» [9]. Рабочая 
группа из 34 международных экспертов разработала 
первые научно обоснованные диагностические крите-

рии ВГЧ-8-негативной ИМБК на основе обзора 244 па-
циентов, а также 88 образцов тканей лимфатических 
узлов для гистопатологического исследования. Пред-
ложено 2 больших и 11 малых критериев, а также ак-
тивное исключение нарушений, которые могут 
имитировать ИМБК. Основные критерии включают ха-
рактерную гистопатологию лимфатических узлов и 
мультицентрическую лимфаденопатию. Увеличенные 
лимфатические узлы чаще всего обнаруживаются в 
области средостения, шеи, ключиц, подмышек и паха. 
Малые критерии включают клинические особенности 
и лабораторные отклонения. 

Идиопатическая БК подробно освещена в работах 
отечественных и зарубежных авторов [1, 4, 5]. H. 
Huang с соавторами [12] ретроспективно проанализи-
ровали большую группу больных БК (262 наблюде-
ния). По их данным, при БК часто наблюдается 
внутригрудное поражение, а связанное с БК диффузное 
паренхиматозное заболевание легких встречается 
редко, и о нем мало сообщается. Авторами также вы-
явлено мультифокальное лёгочное поражение у 22 па-
циентов с БК. При мультиспиральной компьютерной 
томографии (МСКТ) высокого разрешения наиболее 
часто встречалась лимфаденопатия (81,8%), множе-
ственные узелки разного размера (72,7%), кисты 
(59,1%) и участки снижения пневматизации по типу 
«матового стекла» (54,5%). 

В последние 10 лет немалая роль в диагностике БК 
отводится радиологическим методам и, в частности, 
МСКТ, что определяет доминирующую значимость ме-
тода [2, 7, 9-15]. В своей практической работе, в том 
числе в амбулаторных условиях, мы широко использо-
вали базовые программные продукты рабочей станции 
«Vitrea» МСКТ «Toshiba Activion 16». Были получены 
изображения объемного рендеринга, проекции макси-
мальной интенсивности и мультипланарной рекон-
струкции (МПР). Оригинальные поперечные и 
постобработанные изображения легли в основу ил-
люстраций в настоящей публикации.  

Демонстрация собственного наблюдения идио-
патической мультицентрической болезни Кастле-
мана 

Мужчина К., 62 лет, был обследован в трех меди-
цинских учреждениях: ГБУ РС(Я) «Якутский респуб-
ликанский онкологический диспансер», ГАУЗ АО 
«Благовещенская городская клиническая больница», 
Дальневосточный научный центр физиологии и пато-
логии дыхания (ДНЦ ФПД). 

При первичном обследовании в «Якутском респуб-
ликанском онкологическом диспансере» больной 
предъявлял жалобы на сухой кашель, редко с отхожде-
нием мокроты, иногда с прожилками крови, повыше-
ние температуры тела до 39,5°С, слабость. Считал себя 
больным в течение 7 месяцев. При пальпации отмеча-
лось увеличение всех групп лимфатических узлов. На-
ряду с комплексом лечебно-диагностических 
мероприятий пациенту произведена эксцизионная био-
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псия подмышечного лимфоузла. Полученные гистоло-
гические препараты образцов ткани были направлены 
на консультацию в ФГБУ «НМИЦ онкологии им. Н.Н. 
Петрова» Минздрава России (г. Санкт-Петербург), вы-
ставлен диагноз: болезнь Кастлемана. При фиброброн-
хоскопии в онкологическом диспансере г. Якутска 
диагноз болезни Кастлемана подтверждён. Больной на-
ходился на лечении по месту жительства в Якутии, вы-
писан с улучшением состояния.  

Впоследствии, через полгода, во время пребывания 
в Амурской области, наступило ухудшение состояния 
сопровождающееся повышением температуры тела в 
течение месяца, которое пациент связывал с пере-
охлаждением. Скорой помощью доставлен для диагно-
стики и лечения в Благовещенскую городскую 
клиническую больницу, где дважды, с интервалом в 1 
месяц, была выполнена фибробронхоскопия. Заключе-
ние врачей-эндоскопистов – рак правого легкого. При 
эндобронхиальной биопсии диагноз в обоих случаях 
не верифицирован.  

Пациент был направлен на консультацию в ДНЦ 
ФПД. В консультативной поликлинике Центра была 
выполнена МСКТ мягких тканей шеи, грудной клетки, 
брюшной и паховой областей. Для оценки динамики 
течения процесса через 1 месяц проведено повторное 
МСКТ-исследование. В обоих случаях производилась 
постпроцессинговая обработка изображений. При пер-

вичном МСКТ-исследовании в ДНЦ ФПД было вы-
явлено поражение шейных, паховых (рис. 1), бронхо-
пульмональных, медиастинальных (рис. 2, 3), 
забрюшинных лимфатических узлов (рис. 4). В нижней 
доле правого легкого (рис. 3-А), помимо увеличенных 
бронхопульмональных лимфоузлов, определялись 
сгруппированные очаговые уплотнения на фоне «воз-
душной ловушки». На рисунке 3-Б (отмечено стрелкой) 
продемонстрирована медиастинальная лимфаденопа-
тия и очаговое уплотнение в нижней доле правого лёг-
кого. Нижнедолевой бронх справа был сужен. Через 1 
месяц (рис. 3-В) отмечалось уменьшение нижней доли 
правого лёгкого, в верхнем сегменте нижней доли пра-
вого легкого визуализировались сгруппированные 
центрилобулярные и ацинарные очаги различных раз-
меров (отмечены стрелкой на рисунке), интерстициаль-
ные изменения лёгочной ткани и утолщение 
междолевой борозды. 

При повторном МСКТ-исследовании в ДНЦ ФПД 
было отмечено увеличение объема изменений в ниж-
ней доле правого легкого (рис. 5), а также была вы-
яснена причина бронхостеноза справа, принятая 
эндоскопистами за раковую опухоль – это внедренный 
в просвет бронха бронхолит (кальциевый фрагмент) с 
ателектазом S7 и S8. Данных, указывающих на опухо-
левую ткань, не выявлено.

Рис. 1. Первичное исследование пациента К. в ДНЦ ФПД: генерализованная форма ИМБК – шейная (А) и па-
ховая лимфаденопатия (Б); МСКТ, объёмный рендеринг области шеи (В), паховой области (Г).
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Рис. 2. МСКТ органов грудной клетки пациента К., первичное исследование в ДНЦ ФПД: А и Б – мультипла-
нарная реконструкция во фронтальной и левой боковой плоскостях – медиастинальная и бронхопульмональная 
лимфаденопатия; В и Г – объемный рендеринг во фронтальной и левой боковой плоскостях (значительно более 
эффективные и детализированные изображения, которые по неизвестным причинам используется в практической 
рентгенологии крайне редко).

Рис. 3. МСКТ органов грудной клетки пациента К. А и Б – первичное исследование. А – аксиальный срез в ре-
жиме максимальной интенсивности и легочного электронного окна. В нижней доле правого легкого, помимо уве-
личенных бронхопульмональных лимфоузлов определяются сгруппированные очаговые уплотнения на фоне 
«воздушной ловушки» (отмечено стрелкой). Б – МПР во фронтальной плоскости, мягкотканное электронное окно. 
Определяется медиастинальная лимфаденопатия и очаговое уплотнение в нижней доле правого лёгкого (отмечено 
стрелкой). Нижнедолевой бронх справа сужен. В – повторное исследование. МПР в правой боковой проекции, 
мягкотканое электронное окно. Нижняя доля правого лёгкого уменьшена в размерах. В верхнем сегменте нижней 
доли правого легкого визуализируются сгруппированные центрилобулярные и ацинарные очаги различных раз-
меров (отмечены стрелкой), интерстициальные изменения лёгочной ткани и утолщение междолевой борозды.
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Рис. 4. МСКТ, объёмный рендеринг. Первичное исследование пациента К. в ДНЦ ФПД. Забрюшинная лимфа-
денопатия.

Рис. 5. Повторное динамическое исследование в ДНЦ ФПД через 1 месяц. А – МПР во фронтальной плоскости, 
окклюзия нижнедолевого бронха справа (красная стрелка), с ателектазом S7 и S8 нижней доли (синие стрелки) на 
фоне «матового стекла» (желтые стрелки). Адгезивный плеврит (черная стрелка). Б – объёмный рендеринг, брон-
холитиаз, полная окклюзия нижнедолевого бронха справа (причина ателектаза).

Заключение  
В последнее десятилетие отмечается тенденция к 

увеличению количества публикаций, характеризую-
щих ИМБК. Немало работ посвящено имидж-диагно-
стике данной патологии и, в частности, подчеркивается 
ведущая роль компьютерной томографии. Согласно на-
шему опыту, использование современных постпроцес-
синговых реконструкций МСКТ значительно 
расширяет диагностические возможности компьютер-
ной томографии. В нашем наблюдении визуализация 
различных групп лимфатических узлов характеризу-
ется высокой специфичностью, доступной для анализа 
специалистами различного профиля. Успешна и диаг-
ностика бронхолитиаза нижней доли правого лёгкого, 
стенозирующего просвет нижнедолевого бронха и 

имитирующего картину рака легкого при эндоскопии. 
Ранняя диагностика ИМБК способствует повыше-

нию эффективности адекватно назначенного лечения 
и выживаемости, несмотря на агрессивность течения 
болезни.  
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