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Это�ред	ое�заболевание�описано��истоло�ом
Benjamin�Castleman�в�1954��од��[1].�В�настоя-
щее�время�выделяют�два�варианта�болезни�Ка-
стлемана�–��иалино-вас	�лярный�и�плазмо	ле-
точный�[2].

Клини�а

Клиничес	и��иалино-вас	�лярный�тип�болез-
ни�Кастлемана�(БК),�	а	�правило,�сопровожда-
ется�ло	альным��величением�лимфо�злов.�Оп�-
холевые�оча�и�при�болезни�Кастлемана�мо��т
иметь�люб�ю�ло	ализацию,�одна	о�в�70%�сл�-
чаев�они�обнар�живаются�в��р�дной�	лет	е,�осо-
бенно�часто�в�	орне�ле�	о�о,�рядом�с�	р�пными
бронхами,�или�в�средостении.�В�11%�она�обна-
р�живается� в� брюшной� полости,� обычно
забрюшинно� [2–4].� Толь	о� в� 4%� сл�чаев� она
выявляется� в� периферичес	их� лимфатичес	их
�злах.�Описано�множество�ред	их�ло	ализаций
БК�[2,�3].�Симптомов�инто	си	ации�при��иали-
но-вас	�лярном�типе,�	а	�правило,�не�бывает.
Мо��т�быть�симптомы,�связанные�с�ло	альным
�величением�лимфо�злов.

Плазмо	леточный�вариант�обычно�проявля-
ется� �енерализованным� �величением� вн�три-
�р�дных,�мезентериальных�и�ретроперитонеаль-
ных�лимфо�злов,��величением�печени�и�селе-
зен	и,�хотя�ло	альная�манифестация�возможна.
Хара	терны�лихорад	а�и�поли	лональная��ипер-
�амма�лоб�линемия.�Этот�вариант�неред	о�ос-
ложняется�развитием�а�тоимм�нной��емолити-
чес	ой�анемии.�Клиничес	ие�проявления��ене-
рализованно�о�плазмо	леточно�о�варианта�БК
ино�да� �	ладываются� в� POEMS� синдром� (P� –
полинейропатия,�O�–�ор�аноме�алия,�E�–�эндо	-
ринопатия,�M�–�моно	лональная��амма�лоб�ли-
немия,��S�–�	ожные�сыпи).��Нес	оль	ими�иссле-
довательс	им��р�ппам�в�образцах�лимфатичес-
	их��злов�при�плазмо	леточном�варианте��да-
лось�выявить�последовательности�ДНК�вир�са
�ерпеса�8�типа�(вир�с,�ассоциированный�с�сар-
	омой�Капоши).�Клиничес	и�значимые�проявле-
ния�инфе	ции,�вызванной�этим�вир�сом���им�-
но	омпетентных�лиц,�не�известны.�Может�про-
исходить�трансформация�БК�в�лимфом��[4].

Гистоло�ия

Типичная��истоло�ичес	ая�	артина��иалино-
вас	�лярно�о�варианта�БК��хара	териз�ется�сти-
ранием� рис�н	а� лимфо�зла� за� счет� аномаль-

ных�фолли	�лов�и��ипервас	�ляризации�интер-
фолли	�лярной� зоны� [1,� 2,� 5]� (рис.� 296–301).
Аномальность�фолли	�лов�выражается�в�нали-
чии�в�них�атрофичных��иалинизированных�фол-
ли	�лярных�центров,�о	р�женных�широ	ой�ман-
тийной� зоной,� лимфоциты� 	оторой� образ�ют
правильные�ряды�(	артина�л�	а�на�разрезе�(см.
рис.�332).�К�центр��фолли	�лов�идет�один�или
нес	оль	о�сос�дов.�При�малом��величении��и-
алинизированный� фолли	�л� и� след�ющий� 	
нем�� сос�д� создают� 	артин�� «леденца� на� па-
лоч	е»�(см.�рис.�333).�В�аномальном�фолли	�-
лярном� центре� лимфоцитов� мало,� ино�да� по-
чти�нет,�он�состоит�из�«�олых»�фолли	�лярных
дендритичес	их�	лето	,�напоминающих�тельца
Гассаля� в� вилоч	овой� железе,� образ�ющих
с	опления�с�пролиферир�ющими�	лет	ами�со-
с�дов� (рис.� 334).

Плазмо	леточный�вариант�имеет�ин�ю��ис-
толо�ичес	�ю�	артин��(рис.�335–338).�Он�хара	-
териз�ется� выраженной� плазмо	леточной� ин-
фильтрацией� интерфолли	�лярных� областей.
Фолли	�лы�	р�пные�и,�в�отличие�от��иалино-вас-
	�лярно�о�варианта,��иперплазированы.�Интен-
сивной�пролиферации�	апилляров�в�интерфол-
ли	�лярных�областях�при�этом�варианте�та	же
нет.�Та	им�образом,�морфоло�ичес	ое�сходство

Рис.�332.�Гиалиново-вас	�лярный�вариант�бо-
лезни�Кастлемана.�Гистоло�ичес	ий�срез�лим-
фо�зла�(мал.��в.).
Атрофичный� 
иалинизированный�центр�фолли��ла,

о�р�женный�множественными��порядоченными�ряда-

ми�из��лето��мантийной�зоны.�Картина�«л��а�на�раз-

резе».
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Рис.� 333.� � Гиалиново-вас	�ляр-
ный� вариант� болезни� Кастлемана.
Гистоло�ичес	ий� срез� лимфо�зла
(мал.��в.).
Сос�д� (��азан� стрел�ой)� пронизывает

фолли��л�нас�возь,�формир�я��артин�

«леденца�на�палоч�е».

Рис.� 334.� Гиалиново-вас	�лярный
вариант�болезни�Кастлемана.�Гистоло-
�ичес	ий�срез�лимфо�зла�(б.��в.).
Гиалиноз�ред�цированно
о�центра�фолли-

��ла,�морфоло
ичес�ая��артина�напомина-

ет�тельце�Гассаля�в�вилоч�овой�железе.

Рис.�335.�Плазмо	леточный�вариант
болезни�Кастлемана.�Гистоло�ичес	ий
срез�лимфо�зла�(мал.��в.).
Гиперпластичес�ий�центр�фолли��ла.
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Рис.�336.�Плазмо	леточный�вариант�бо-
лезни� Кастлемана.� Гистоло�ичес	ий� срез
лимфо�зла�(б.��в.).
С�опление�плазматичес�их��лето��в�межфолли-

��лярной�зоне.

Рис.�337.�Плазмо	леточный�вариант�болезни�Кастле-
мана.�Имм�но�истохимичес	ий�препарат�лимфо�зла�(мал.
�в.).
Имм�но
истохимичес�ое� выявление�плазматичес�их� �лето�� в

межфолли��лярной�зоне�антителами�plasma�cell�VS38c.

Рис.� 338.� Гиалиново-вас	�лярный� вариант
болезни�Кастлемана.�Имм�но�истохимичес	ий
препарат�лимфо�зла�(мал.��в.).
Имм�но
истохимичес�ое�выявление�эндотелиальных

�лето��моно�лональными�антителами���CD31.�Наблю-

дается�выраженная�сос�дистая�пролиферация.

Болезнь	Кастлемана
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Рис.� 339.� Гиалиново-вас	�лярный
вариант�болезни�Кастлемана.�Имм�-
но�истохимичес	ий�препарат�лимфо-
�зла�(мал.��в.).
Имм�но
истохимичес�ое�выявление�фол-

ли��лярных�дендритичес�их��лето��антите-

лами�FDC.�Сеть�фолли��лярных�дендрити-

чес�их� �лето��обнар�живается� в� составе

ред�цированных�центров�фолли��лов.

Рис.�340.�Плазмо	леточный�вариант�болезни
Кастлемана.�Имм�но�истохимичес	ий�препарат
лимфо�зла�(б.��в.).
Имм�но
истохимичес�ое�выявление�вир�са�
ерпеса�8-


о�типа�на�части��лето��с�ядерной�ло�ализацией�ви-

р�сно
о�анти
ена.

�иалино-вас	�лярно�о�и�плазма	леточно�о�вари-
анта�небольшое.�Эти�варианты�относятся�	�од-
ной�болезни,�пос	оль	��с�ществ�ют�смешанные
и�переходные�сл�чаи,�	о�да�при��иалиновас	�-
лярном�варианте�выявляется�значительный�плаз-
моцитоз�или�	о�да�при�плазмо	леточном�вари-
анте� видны� атрофичные� �иалинизированные
фолли	�лы.

Имм�нофенотип�и�моле��лярные�иссле-

дования

Имм�нофенотипичес	и�лимфоциты�мантий-

ной�зоны�при�БК�неред	о�имеют�аберрантный
имм�нофенотип,�выражающийся�в�э	спрессии
анти�ена�CD45RA�[6].����Моле	�лярные�исследо-
вания�по	азали,�что�оба�варианта�болезни�Кас-
тлемана�хара	териз�ются�поли	лональной�про-
лиферацией�В-�и�Т-лимфоцитов.

Лечение

Гиалиновас	�лярный�вариант�лечится�хир�р-
�ичес	им��далением�пораженных�лимфо�злов.
Лечение�плазмо	леточно�о�варианта�не�разра-
ботано.
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Описанный�впервые�в�1969��од��Juan�Rosai�и
Ronald�Dorfman�[1]�син�сный��истиоцитоз�с�мас-
сивной�лимфаденопатией�(СГМЛ)�представля-
ет�собой�неоп�холевое�заболевание�неизвест-
ной�этиоло�ии,�чаще�все�о�проявляющееся� �с
безболезненным� �величением� лимфо�злов.
Мофроло�ичес	ая� 	артина� это�о� заболевания
хара	терна:�выявляются�расширение�син�сов�и
на	опление�в�них��истиоцитов,�с�хара	терными
морфоло�ичес	ими�и�имм�нофенотипичес	ими
призна	ами.

Этиоло�ия�СГМЛ�не�известна.� Гистиоциты
СГМЛ�поли	лональны,�что�было�по	азано�по�ха-
ра	тер��ина	тивации�Х-хромосомы�[2].�В�не	о-
торых�работах�предположено,�что�в�пато�енезе
СГМЛ�имеет�значение�повсеместно�распрост-
раненный�вир�с��ерпеса�6-�о�типа.�К�третьей�де-
	аде�жизни�этим�вир�сом�инфицировано�боль-
шинство�людей,�причем�вир�с�пребывает�в�ла-
тентной�форме.�У�лиц�с�имм�нодефицитом�этот
вир�с�вызывает�различные�заболевания.�Levine
[3]�выявили�DNA�HHV-6���7�из�9�больных�с�СГМЛ
методом��ибридизации�in�situ.�Luppi�и�соавт.�[4]
обнар�жили�в�аномальных��истиоцитах�э	спрес-
сию�анти�енов�HHV-6.

Клини�а

С��четом�ред	ости�болезни,�в�Йельс	ом��ни-
верситете�была� создана�база�данных� по� этой
болезни.� Анализ� нес	оль	их� сотен� сл�чаев
СГМЛ,�заре�истрированных�в�базе�	�1990��од�
по	азал,�что�болезнь�одина	ово�часто�распрос-
транена�в�разных�ре�ионах,�поражает�лиц�всех
возрастов�(от�периода�новорожденности�до�74
лет)�м�жчины,�заболевают�в�1,5�раза�чаще�жен-
щин�[5].�Чаще�все�о�поражаются�шейные�лим-
фо�злы,� реже� лимфо�злы� др��их� областей.� В
30%�выявляются�э	странодальные�оча�и,�та	ие,
	а	�	ожа,�	ости,�молочная�железа.�Помимо��ве-
личения�лимфо�злов�и�э	странодальных�оча�ов
мо��т�наблюдаться�лихорад	а,�лей	оцитоз,�по-
вышение� РОЭ,� �ипер�амма�лоб�линемия.� У
большинства�пациентов�болезнь�проте	ает�бла-
�оприятно�и�со�временем�разрешается�самосто-
ятельно,�хотя�описано�нес	оль	о�сл�чаев�смер-
тей�от�этой�болезни,�особенно���больных�с�им-
м�нодефицитом.

ÁÎËÅÇÍÜ ÐÎÇÀÈ-ÄÎÐÔÌÀÍÀ
(ÑÈÍÓÑÍÛÉ ÃÈÑÒÈÎÖÈÒÎÇ Ñ ÌÀÑÑÈÂÍÎÉ ËÈÌÔÀÄÅÍÎÏÀÒÈÅÉ)

Гистоло�ичес�ая��артина

Стр�	т�ра�лимфо�зла�изменена�за�счет�рез-
	о�выраженно�о�расширения�син�сов�(�рис.�341–
342).�Обычно�отмечается��меньшение�числа�фол-
ли	�лов�с��тратой��ерминальных�центров�(рис.
343).�Расширенные�син�сы�и�мед�ллярные�тяжи
содержат�смешанн�ю�поп�ляцию�	лето	,�пред-
ставленн�ю�полиморфноядерными�лей	оцитами
и�лимфоцитами;�одна	о�преобладающей�поп�ля-
цией�являются��истиоциты,�хара	териз�ющиеся
морфоло�ичес	им�полиморфизмом�(рис.�344–
346).�Это�	р�пные�	лет	и�с�большой�светлой
ино�да�ва	�олизированной�цитоплазмой�с�одним
или�нес	оль	ими�во�н�тыми�ядрами.�Митозы
встречаются�ред	о.�Вн�трицитоплазменные�ва-
	�оли�неред	о�содержат��знаваемые�лимфоци-
ты,�реже�эритроциты�и�нейтрофилы,�причем�эти
	лет	и�не�разр�шены�протеолитичес	ими�фер-
ментами�лизосом.�Сохранность�не	оторых�	ле-
то	�живыми�в�ва	�олях�пол�чила�название�«эм-
периополез»�(рис.�347).�В�др��их�ва	�олях�мо��т
содержаться�разр�шенные�фра�менты�	лето	.�В
мед�ллярных�тяжах�имеется�множество�плазма-
тичес	их�	лето	,�лимфоцитов.�Ино�да�видны�от-
дельные�	р�пные�а�ре�аты�липидсодержащих
�истиоцитов.�Хара	терными�призна	ами�являют-
ся�фиброз�	апс�лы�и�пери	апс�лярной�т	ани.

Имм�нофенотип�и��енетичес�ие�данные

Гистиоциты�о	рашиваются�антителами�про-
тив� пан-ма	рофа�альных� анти�енов� CD14,
CD11с,�CD68,�а�та	же�против�ферментов�α

1
-ан-

тихимотрипсина�и�α
1
-антитрипсина�[6].�В�отли-

чие�от�обычно�о�син�сно�о��истиоцитоза,��ис-
тиоциты�СГМЛ�все�да�о	рашиваются�антитела-
ми�против�анти�ена�S100.�При�обычном�реа	-
тивном�	атаре�син�сов�видны�ред	ие�положи-
тельно�о	рашивающиеся�	лет	и.�Проведенный
�� дв�х�женщин� анализ� хара	тера� ина	тивации
X-хромосомы� по� полиморфным�районам� �ена
андро�енно�о� рецептора� (human	 androgen-

receptor	gene,	HUMARA)�по	азал,�что��истиоци-
ты�СГМЛ�поли	лональны�[2].

Т-� и� В-лимфоциты� в� лимфатичес	их� �злах
поли	лональны.

Лечение

Не�разработано.

Болезнь	Розаи-Дорфмана
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Рис.�341.�Син�сный��истиоцитоз�с�мас-
сивной�лимфаденопатией.�Гистоло�ичес	ий
срез�лимфо�зла�(мал.��в.).
Стр��т�ра�лимфо�зла�изменена�за�счет�расши-

ренных�син�сов,�вытеснение�фолли��лов.�Массив-

ный�фиброз��апс�лы.

Рис.�342.�Син�сный��истиоцитоз�с�мас-
сивной�лимфаденопатией.�Тот�же�препа-
рат�(мал.��в.).

Рис.�343.�Син�сный��истиоцитоз�с�мас-
сивной�лимфаденопатией.�Тот�же�препарат
(б.��в.).
Фолли��л�с�ред�цированным�зародышевым�цен-

тром.
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Рис.�344.�Син�сный��истиоцитоз�с�массив-
ной�лимфаденопатией.�Имм�но�истохимичес-
	ое�выявление��истиоцитов�антителами�	�бел-
	��S100.
О�рашенные��лет�и�распола
аются�в�син�сах�и�со-

ответств�ют�широ�оплазменным�
истиоцитам.

Рис.�345.�Син�сный��истиоцитоз�с�мас-
сивной�лимфаденопатией.�Имм�но�истохи-
мичес	ий�препарат�лимфо�зла�(мал.��в.).
Ма�рофа
альные��лет�и�о�рашены�антителами

��СD�68.

Рис.�346.�Син�сный��истиоцитоз�с�массив-
ной� лимфаденопатией.� Имм�но�истохими-
чес	ий�препарат�лимфо�зла�(мал.��в.).
CD�20�позитивные��лет�и,��формир�ющие�лимфо-

идные�фолли��лы.

Болезнь	Розаи-Дорфмана
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Рис.�347.�Син�сный��истиоцитоз�с�мас-
сивной�лимфаденопатией.�Отпечато	�лим-
фо�зла�(имм.).
Вн�три��р�пно
о�ма�рофа
а�отчетливо�видна

ва��оль,�содержащая�по
лощенный�лимфоцит

с�инта�тной�стр��т�рой�–�феномен�«эмперипо-

леза».


