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ОБОСНОВАНИЕ
Болезнь Кастлемана (БК) —  редкое и малоизученное 

доброкачественное лимфопролиферативное заболевание 
неясной этиологии, сопровождающееся гиперплазией лим-
фоидной ткани с длительным бессимптомным течением 
[1, 2]. Синонимы БК —  ангиофолликулярная лимфоидная 
гиперплазия, ангиофолликулярная узловая гиперплазия.

Первое описание патологического процесса как добро-
качественной лимфоидной гиперплазии было представлено 
Бенджамином Кастлеманом (B. Castleman) в 1956 г. в ста-
тье «Локальная гиперплазия лимфатических узлов средо-
стения, напоминающая тимому» (“Localized mediastinal 
lymphnode hyperplasia resembling thymoma”). В 1956 г. 
он описал 13 случаев гиалиново- васкулярного варианта 
(ГВВ) БК медиастинальных лимфатических узлов и выделил 
характерный гистологический паттерн, схожий с тельцами 
Гассаля в ткани тимуса [3]. Вновь выделенному заболева-
нию лимфатической системы было присвоено название 
«болезнь Кастлемана».

Согласно современной классификации, выделяют уни-
центрическую форму (УБК) и мультицентрическую (МБК) 
в зависимости от объема поражения лимфоидной тка-
ни [4]. Различные клинические проявления и прогностиче-
ские характеристики УБК и МБК определяют выбор тера-
певтических опций и тактику ведения пациентов.

Точная частота заболеваемости БК не установлена, по 
различным данным, составляет от 1 до 19 случаев на 1 млн 
взрослого населения [5–7]. БК диагностируется в любом 
возрасте, средний возраст пациентов с УБК составляет 
34 года, в то время как дебют МБК приходится на возраст 
50–60 лет [7, 8]. Убедительно не доказана корреляция 
между полом и частотой встречаемости БК, но женщины 
болеют несколько чаще, чем мужчины. Отсутствие данных 
о распространенности БК в детском возрасте косвенно 
свидетельствует о гиподиагностике заболевания, что может 
быть обусловлено несоблюдением показаний к биопсии 
при хронической лимфаденопатии [9].

В отечественных периодических изданиях в течение 
последнего десятилетия опубликовано ограниченное коли-
чество работ, касающихся диагностики, течения и терапии 
БК у взрослых пациентов. В частности, одно из наиболее 
крупных исследований по изучению клинических и морфо-
логических особенностей различных вариантов БК вклю-
чало 76 взрослых пациентов и было проведено в ФГБУ 
«Гематологический научный центр» Минздрава России 
(г. Москва), его результаты опубликованы в 2015 г. [10]. 
В 2016 г. А. Л. Меликян и Е. К. Егоровой на русском языке 
впервые был опубликован наиболее полный обзор литера-
туры, касающийся БК [1]. Второе исследование морфоло-
гических вариантов БК у взрослых проведено в ФГБОУ ВО 
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Обоснование. Болезнь Кастлемана (БК) у детей представлена, как правило, локальной формой и гиалиново-васкуляр-
ным морфологическим вариантом. Выбор терапевтических опций затруднен в связи с отсутствием единых стандартов 
лечения. С учетом доброкачественного течения цитостатическая терапия не используется. Выбор метода терапии при БК 
определяется распространенностью патологического процесса. При локальной форме БК показана хирургическая резек-
ция пораженных лимфатических узлов, при неэффективности хирургического лечения рассматривается лучевая терапия. 
Описание клинических наблюдений. В 2011–2024 гг. под наблюдением находились 9 пациентов в возрасте от 1 года 
до 17 лет с морфологически верифицированной уницентрической болезнью Кастлемана. Всем пациентам выполнена 
инцизионная биопсия, гиалиново-васкулярный вариант диагностирован у 6 пациентов, плазмоклеточный вариант — 
у 3 пациентов. Длительность анамнеза заболевания составила 2–56 мес, длительность наблюдения за больными — от 
4 до 124 мес. Рецидив заболевания после проведения первичного оперативного лечения развился в единственном 
случае. Заключение. Лимфаденопатии и различные варианты гиперплазии лимфоидной ткани традиционно представля-
ют сложности для диагностики в практической работе педиатра, поскольку могут быть проявлениями широкого спектра 
инфекционных, воспалительных, иммунных и опухолевых заболеваний. Особое место в большом перечне патологий, 
сопровождающихся увеличением лимфатических узлов, занимают редкие заболевания, к которым относится БК. Для 
своевременной и правильной диагностики БК необходимы детальный анализ анамнеза, применение инструменталь-
ных методов диагностики для оценки распространенности патологического процесса и обязательна морфологическая 
верификация диагноза.
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«Северо- Западный государственный медицинский универ-
ситет им. И. И. Мечникова» (г. Санкт- Петербург), его резуль-
таты, опубликованные в 2017 г., содержат исключительно 
данные о морфологическом анализе БК у 28 пациентов 
старше 18 лет [11]. Теми же авторами в 2019 г. опублико-
ван результат исследований течения продуктивного васкули-
та при БК у 24 взрослых пациентов [12].

Последующие публикации отражают менее полные све-
дения о БК у взрослых и посвящены в основном описа-
нию клинических случаев при редких вариантах БК или 
осложненном течении заболевания [13–15]. Что касается 
публикаций, содержащих информацию об особенностях БК 
у детей, то на русском языке опубликовано 2 работы: одним 
из авторов настоящей статьи в 2020 г. было представлено 
описание клинического случая УБК у ребенка [16], и в том 
же году коллектив авторов ФГБУ «НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия 
Рогачева» Минздрава России описал результаты лечения 
19 пациентов с БК в возрасте до 16 лет [17].

До настоящего времени в отечественных периодиче-
ских изданиях, ориентированных на врачей- педиатров, 
вопросы диагностики, течения и возможностей терапии БК 
у детей более не освещались. Принимая во внимание тот 
факт, что увеличение лимфатических узлов в тот или иной 
период детства отмечается у каждого ребенка, необходимо 
поддерживать высокий уровень осведомленности врачей 
педиатрических специальностей о причинах лимфаденопа-
тии, в том числе редких, и тактике ведения таких пациентов.

Несмотря на то, что БК была выделена в отдельную 
нозологическую единицу еще в середине прошлого сто-
летия, о ее этиологии к настоящему времени известно 
немногое. Не выявлено связи с предшествующими заболе-
ваниями, генетической предрасположенностью или расо-
вой принадлежностью [18]. Исключения составляют редкие 
случаи POEMS-ассоциированной МБК на фоне предше-
ствующей множественной миеломы у взрослых пациентов 
и HHV-8-ассоциированная МБК.

Доказано, что ведущая роль в развитии БК принад-
лежит интерлейкину (IL) 6 —  цитокину, продуцируемому 

Т- и В-лимфоцитами, моноцитами, клетками эндотелия сосу-
дов, фибробластами. IL-6 стимулирует дифференцировку 
и деление В- и Т-лимфоцитов, стимулирует гемопоэз и син-
тез белков острой фазы воспаления в печени, формирует 
общие симптомы при аутовоспалительных заболеваниях. 
Также IL-6 влияет на синтез гепсидина в печени, что при-
водит к развитию анемии хронических заболеваний из-за 
снижения абсорбции железа [1].

Роль IL-6 в патогенезе БК изучена на животных моде-
лях. В условиях эксперимента цитокин IL-6 индуцировал 
у мышей симптомы, характерные для мультицентриче-
ской БК: лихорадка, спленомегалия и генерализованная 
лимфаденопатия. Впоследствии гипотеза подтвердилась 
при исследовании концентрации IL-6 в сыворотке крови 
пациентов с МБК —  при выявлении прямой корреляции 
значений IL-6 с выраженностью системных симптомов. 
Опубликованы также доказательства роли цитокина в пато-
генезе и уницентрической БК: повышение концентрации 
IL-6 определялось до удаления пораженного лимфатическо-
го узла с последующей нормализацией после проведения 
хирургического лечения [19].

Еще один доказанный патогенетический фактор БК —  
герпес- вирус HHV-8 (герпес- вирус, ассоциированный 
с саркомой Капоши). Интересно, что почти все случаи 
ВИЧ-ассоциированной БК HHV-8-позитивны, тогда как 
у ВИЧ-негативных больных с БК HHV-8 обнаруживается 
в 25–50%. Вирус образует вирусный белок —  гомолог IL-6 
(vIL-6), который, в свою очередь, вызывает продукцию фак-
тора роста эндотелия сосудов (vascular endothelial growth 
factor; VEGF), стимулирующего не только неоангиогенез, но 
и выработку человеческого IL-6 эндотелиальными клетками 
лимфатических узлов. Значение HHV-8 в развитии БК убе-
дительно доказывает влияние уровня вирусной нагрузки на 
течение заболевания —  степень тяжести симптомов умень-
шается с началом противовирусной терапии [20].

Для оценки возможного участия VEGF в патогенезе 
БК исследователями в 2000 г. была проанализирована 
экспрессия VEGF плазматическими клетками в биоптатах 
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лимфатических узлов пациентов с БК и выявлено ее повы-
шение по сравнению с контрольными образцами. Однако 
крайне малое количество образцов предполагает дальней-
шее изучение данного вопроса [21]. В ряде работ проведе-
но исследование патогенетической роли EGFR (epidermal 
growth factor receptor —  рецептор эпидермального фактора 
роста), активированных В-лимфоцитов, сигнального пути 
NF-κB и его активации IL-1 при БК, в первую очередь, для 
расширения возможностей терапии МБК [22, 23].

С учетом гистологических особенностей БК определены 
три варианта: гиалиново- васкулярный (48,7–90%), плазмо-
клеточный (23,7%) и смешанноклеточный (27,6%) [24, 25]. 
Достаточно широкая вариабельность встречаемости раз-
личных вариантов БК свидетельствует об объективных слож-
ностях диагностики.

Гистологическая классификация БК основана на имму-
ногистохимических характеристиках и экспрессии HHV-8 [4]:

1) гиалиново- васкулярный вариант;
2) плазмоклеточный вариант;
3) мультицентрический вариант;
4) HHV-8-ассоциированный плазмобластный вариант.
ГВВ встречается чаще всего и представлен, как пра-

вило, уницентрической формой заболевания. Случаи ГВВ 
с вовлечением одного лимфатического узла / одной группы 
лимфатических узлов составляют 76–91% [13]. Такая форма 
заболевания характерна для женщин и детей младше 18 лет. 
У большинства пациентов в течение длительного бессим-
птомного периода отмечается локальная лимфаденопатия 
без болевого синдрома —  именно данная форма ГВВ про-
гностически благоприятна. Мультицентрическая форма ГВВ 
с торпидным течением встречается очень редко [26, 27].

Учитывая возможные исходы, БК может быть отнесена 
к заболеваниям, предрасполагающим к развитию злокаче-
ственных новообразований. В большинстве опубликован-
ных работ поддерживается концепция ГВВ как реактивного 
хронического увеличения лимфатических узлов неизвест-
ной этиологии, однако даже при этой относительно благо-
приятной форме БК развиваются некоторые ассоциирован-
ные злокачественные опухоли.

Так, А. Л. Меликян и соавт. описали саркому из фоллику-
лярных дендритных клеток у взрослого больного с ГВВ [28]. 
УБК не относится к жизнеугрожающим заболеваниям и не 
влияет на ожидаемую продолжительность жизни. Тем не 
менее, пациенты с УБК входят в группу риска по развитию 
паранеопластической пузырчатки, облитерирующего брон-
хиолита, АА-амилоидоза [29].

Для мультицентрической формы более характерен 
плазмоклеточный вариант (ПКВ), УБК обнаруживается 
в 9–24% случаев. В отличие от ГВВ, клиническая картина 
ПКВ включает в себя системные симптомы (астению, 
гипертермию, ночные поты), двухростковую цитопению 
(анемию, тромбоцитопению), гипергаммаглобулинемию, 
спленомегалию. Особенностями ПКВ являются агрессив-
ное течение, мультицентрическое поражение лимфатиче-
ской системы и исход в плазмобластную лимфому.

Вне зависимости от тяжести заболевания может раз-
виться POEMS-синдром, клинико- лабораторная картина 
которого включает полинейропатию (Р), органомегалию (О), 
эндокринопатию (Е), моноклональную гаммапатию (М), 
изменения кожи (S). В детском возрасте состояние счита-
ется редким [23]. БК у пациентов с ПКВ протекает более 
агрессивно по сравнению с больными с HHV-8-ПКВ, в то 
время как исход заболевания более благоприятен по срав-
нению с больными с ГВВ [19, 30].

HHV-8-ассоциированный плазмобластный вариант обна-
руживается преимущественно у иммунокомпрометирован-
ных и ВИЧ-позитивных больных. В клинической картине выра-

жены системные симптомы, характерны прогрессирующая 
генерализованная лимфаденопатия и частое обнаружение 
HHV-8. Заболевание протекает агрессивно, продолжитель-
ность жизни составляет несколько месяцев. В некоторых 
случаях HHV-8-ассоциированный плазмобластный вариант 
МБК трансформируется в HHV-8-позитивную плазмобласт-
ную лимфому [31].

В 2018 г. предложена классификация БК на основе 
оценки вовлечения лимфатической системы и дополнитель-
ных симптомов.

1. Уницентрическая БК.
2. Мультицентрическая БК:

a. HHV-8-ассоциированная МБК;
b. POEMS-ассоциированная МБК;
c. Идиопатическая МБК (иМБК):

i. иМБК без дополнительных уточнений;
ii. иМБК-TAFRO.

Гистологический диагноз УБК большинству пациентов 
устанавливается случайно при проведении биопсии лим-
фоузлов при длительном бессимптомном их увеличении. 
Опубликованы итоги исследования, включающего 404 взрос-
лых больных УБК: наиболее частой зоной поражения были 
лимфатические узлы средостения (29%) (преимущественно 
в переднем отделе, однако описано поражение лимфоуз-
лов среднего и заднего отделов), на втором месте шейные 
лимфатические узлы (23%), далее —  мезентериальные (21%) 
и ретроперитонеальные (17%) лимфоузлы [32]. Описаны слу-
чаи поражения подмышечных, паховых и портальных лим-
фатических узлов, экстранодальных зон: орбиты, носоглотки, 
тонкого кишечника, слюнной железы [16, 33–37].

Для клинической картины УБК с вовлечением лимфа-
тических узлов периферических групп характерна длитель-
ная индолентная лимфаденопатия, при вовлечении интра-
торакальных или интраабдоминальных лимфатических 
узлов патологические конгломераты являются случайной 
находкой при обследовании по поводу иных заболеваний. 
Системные цитокин- обусловленные симптомы отмечены не 
при всех гистологических вариантах БК —  так, при ГВВ они 
отсутствуют. Пациенты с ПКВ или смешанным вариантом 
УБК могут предъявлять жалобы на эпизоды немотивирован-
ного повышения температуры тела, снижение массы тела, 
проливные ночные поты, снижение аппетита.

Наряду с особенностями клинической картины для сме-
шанного варианта УБК характерны изменения лаборатор-
ных показателей: анемия, повышение С-реактивного белка, 
гипоальбуминемия или гипергаммаглобулинемия [38].

В немногочисленных опубликованных обзорах, посвя-
щенных БК у детей, подтверждено превалирование уни-
центрической формы (до 80% случаев) с ГВВ гистологиче-
ским вариантом. Одновременно опубликованы и описания 
серий наблюдений равного распределения ГВВ и ПКВ УБК 
[39, 40]. Исходя из литературных данных, наиболее рас-
пространено вовлечение в патологический процесс интра-
торакальных лимфатических узлов, реже поражаются пери-
ферические лимфатические узлы (шейные, подмышечные, 
паховые) и интраабдоминальные лимфатические узлы [41]. 
У больных младше 18 лет УБК в большинстве случаев харак-
теризуется благоприятным прогнозом, как и у взрослых.

В отличие от уницентрической, мультицентрическая 
форма БК отличается склонностью к малигнизации или 
быстрой прогрессии на фоне системной воспалительной 
реакции, сепсиса, полиорганной недостаточности, приво-
дящих к летальному исходу. Патогенез МБК также не изучен, 
предполагается, что данной форме более подвержены 
иммунокомпрометированные пациенты: например, абсо-
лютное большинство пациентов с HHV-8-ассоциированной 
МБК являются ВИЧ-инфицированными.
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От 33 до 58% всех случаев МБК приходится на 
HHV-8-негативную форму, которая называется идиопатиче-
ской МБК (иМБК). Тяжесть состояния при иМБК варьирует 
от умеренно выраженных системных симптомов до раз-
вития цитокинового шторма и фатальной полиорганной 
недостаточности. У некоторых пациентов развивается опас-
ный TAFRO-синдром: тромбоцитопения (T), анасарка (A), 
лихорадка (F), ретикулиновый фиброз (R) костного мозга 
и/или почечная дисфункция, органомегалия (О). Известно, 
что у пациентов с TAFRO-синдромом значительно увеличена 
концентрация VEGF, в то время как концентрация IL-6 повы-
шена умеренно. Вероятно, именно это обусловливает избы-
точную васкуляризацию лимфатических узлов, отмеченную 
при гистологическом исследовании [42].

Прогноз иМБК считается неблагоприятным —  опубли-
кованы данные о 5-летней общей выживаемости 55–77%, 
при этом более 90% пациентов живут более одного года 
после верификации диагноза [41]. Низкие показатели 
выживаемости могут быть обусловлены редкой частотой 
встречаемости заболевания, отсутствием информирован-
ности терапевтов и педиатров о заболевании, отсутствием 
единых терапевтических подходов к пациентам с различной 
тяжестью симптомов [43].

У детей и подростков течение МБК во многом соответ-
ствует взрослым пациентам: системные симптомы (сни-
жение массы тела, повышение температуры), изменения 
в клиническом (анемия) и биохимическом (гипоальбумине-
мия, гипергаммаглобулинемия, повышение С-реактивного 
белка) анализах крови, генерализованная лимфаденопа-
тия, рецидивирующие инфекции, легочная артериальная 
гипертензия, почечная недостаточность. При быстром про-
грессировании летальный исход обусловлен развитием 
сепсиса и полиорганной недостаточности [44]. В литературе 
представлены случаи развития неходжкинских лимфом при 
МВК [45], существенно реже диагностируется лимфома 
Ходжкина на фоне ГВВ БК [46].

Всем больным с подозрением на БК должна быть выпол-
нена биопсия. Для оценки распространенности патологиче-
ского процесса методом выбора может стать компьютерная 
томография (КТ) или магнитно- резонансная томография 
(МРТ) пораженных областей с внутривенным контрастным 
усилением [47]. Обсуждается место позитронно- эмиссионной 
томографии, совмещенной с компьютерной томографией, 
с 18F-фтордезоксиглюкозой (ПЭТ-КТ с 18F-ФДГ).

В работе E. S. Lee и соавт. представлены данные, свиде-
тельствующие о высокой диагностической ценности ПЭТ-КТ 
с 18F-ФДГ у больных БК старше 18 лет для оценки распро-
страненности заболевания [48]. В детском возрасте при 
БК опыт практического использования ПЭТ-КТ с 18F-ФДГ 
небольшой. Так, приводится опыт ПЭТ-КТ у подростков 13 
и 15 лет с БК для оценки объема поражения и эффектив-
ности проведенной лучевой терапии [2, 49].

Отсутствуют единые международные стандарты тера-
пии БК. Основные терапевтические опции перечислены 
в Консенсусах по УБК (2020) и МБК (2018), принятых 
рядом американских, европейских, китайских и японских 
гематологов. Определяющими факторами для терапевти-
ческой тактики являются распространенность процесса, 
тяжесть состояния и наличие сопутствующих заболеваний. 
Например, для лечения УБК рекомендовано радикальное 
удаление увеличенного лимфоузла [50]. У неоперабельных 
пациентов подросткового возраста с обширным вовлече-
нием шейных лимфатических узлов, осложненным смеще-
нием трахеи, хороший эффект достигнут после проведения 
курса лучевой терапии [2, 51].

Лекарственные препараты для лечения МБК у паци-
ентов младше 18 лет включают глюкокортикостероиды, 

ритуксимаб, моноклональные антитела к рецептору IL-6 
(атлизумаб), анти- IL-6-моноклональные антитела (силтукси-
маб), рекомбинантный антагонист рецептора IL-1 (анакин-
ра). В зависимости от клинической ситуации допускается 
совместное использование препаратов или назначение их 
в монорежиме [52, 53]. Развитие POEMS-синдрома при БК 
является прямым показанием к терапии ритуксимабом. 
Хороший результат при МБК отмечен после проведения кур-
сов полихимиотерапии, используемых при неходжкинских 
лимфомах или лимфоме Ходжкина [54]. У взрослых больных 
в литературе представлен положительный опыт проведения 
аутологичной трансплантации гемопоэтических стволовых 
клеток при ПКВ и POEMS-синдроме.

Учитывая предполагаемую гиподиагностику БК у детей 
и подростков, необходимо привлечь внимание врачей педи-
атрических специальностей к редким доброкачественным 
лимфопролиферативным заболеваниям. Своевременное 
установление диагноза БК приобретает еще большее зна-
чение с учетом доказанного повышенного онкологического 
риска у взрослых пациентов с БК.

ОПИСАНИЕ КЛИНИЧЕСКИХ НАБЛЮДЕНИЙ
С 2011 по 2024 г. под наблюдением находились 9 паци-

ентов с морфологически верифицрованной БК в возрасте 
от 1 года до 17 лет (табл. 1). У всех пациентов установлена 
УБК. Медиана возраста на момент диагностики заболева-
ния составила 10 лет. Распределение по полу: 5 мальчиков, 
4 девочки. В анамнезе у детей не было частых острых 
респираторных вирусных заболеваний, хронических болез-
ней, требующих наблюдения профильных специалистов, 
1 пациентка наблюдалась гематологом по поводу хрониче-
ской идиопатической нейтропении.

Вовлечение периферических лимфатических узлов 
отмечалось у 6 пациентов, при этом в 2 случаях были пора-
жены аксиллярные лимфатические узлы, в 2 —  паховые, по 
1 случаю поражения лимфатических узлов подчелюстной 
и надключичной области. Длительность анамнеза (время 
от появления первых признаков заболевания до морфо-
логической верификации диагноза) составила 2–56 мес 
(медиана —  24 мес). Примечательно, что наиболее короткий 
период наблюдения (2 мес) был установлен только у одной 
пациентки с увеличением лимфатических узлов надключич-
ной группы. У самой младшей пациентки в возрасте 1 года 
длительность наблюдения аксиллярной лимфаденопатии 
составила 6 мес, у 1 пациента с поражением пахового 
лимфатического узла —  8 мес. Двух пациентов с перифе-
рической лимфаденопатией наблюдали в течение 36 мес, 
и 1 пациентка, у которой впоследствии развился рецидив, 
наблюдалась в течение 56 мес до постановки диагноза.

У пациентов с локальной лимфаденопатией клинически 
отмечалось медленно прогрессирующее безболезненное 
увеличение периферических лимфатических узлов одной 
группы. У всех пациентов отсутствовали системные симпто-
мы. Вероятно, именно отсутствие болезненности, быстрых 
темпов увеличения лимфатических узлов и сопутствующей 
симптоматики обусловило позднюю обращаемость к педиа-
трам или, в случае раннего обращения, выбор врачом так-
тики наблюдения. Всем пациентам на первичном диагно-
стическом этапе проводилось ультразвуковое исследование 
увеличенных лимфатических узлов, наибольшие размеры 
варьировали от 4,2 до 5,3 см.

Внутрибрюшные лимфатические узлы были поражены 
в 2 случаях, у 1 пациента —  одновременное поражение 
лимфатических узлов заднего средостения и аортокаваль-
ной группы. У всех пациентов патологический процесс был 
выявлен случайно при плановом обследовании либо при 
обследовании по поводу других заболеваний. Проявлений 
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системных симптомов не было отмечено ни в одном случае. 
Всем пациентам на диагностическом этапе проводилась 
КТ органов грудной клетки и брюшной полости с внутри-
венным контрастным усилением. По данным КТ, в случае 
вовлечения в патологический процесс парапанкреатиче-
ских лимфатических узлов наибольший размер конгломе-
рата составил 5,6 см, брыжейки тонкой кишки —  5,1 см, 
заднего средостения —  10 см, аортокавальных —  4,8 см. 
Длительность анамнеза до проведения биопсии поражен-
ных лимфатических узлов составила от 1 до 56 мес.

У всех пациентов диагноз был подтвержден морфоло-
гически на основании гистологического исследования био-
птата пораженного лимфатического узла, полученного при 
помощи инцизионной биопсии. Тонкоигольная аспирацион-
ная биопсия (ТАБП) на диагностическом этапе проводилась 
только в случаях увеличения периферических лимфатиче-
ских узлов: одной пациентке с увеличением подчелюстно-

го лимфатического узла были проведены 3 пункционные 
биопсии, двум пациентам была проведена 1 пункционная 
биопсия. Ни в одном случае диагноз БК не был установлен 
по результатам цитологического исследования.

У 5 пациентов с поражением периферических лимфати-
ческих узлов и 1 пациента с вовлечением мезентериальных 
лимфатических узлов гистологически был выявлен ГВВ БК 
(рис. 1–3), лишь у 1 пациента с поражением пахового лим-
фатического узла был диагностирован ПКВ. В случаях пора-
жения лимфатических узлов заднего средостения и пара-

Таблица 1. Характеристика пациентов с болезнью Кастлемана
Table 1. Characteristics of patients with Castleman’s disease

№ Пол Локализация Гистологический 
вариант Рецидив Проведение 

ТАБП
Размер л/у, 

см*

Длительность 
анамнеза, 

мес

Длительность 
наблюдения, 

мес

1 М Паховый л/у слева ГВВ нет нет 4,2 36 10

2 Ж Подчелюстной л/у слева ГВВ нет 3 4,5 36 35

3 Ж Надключичные л/у справа ГВВ нет 1 4,9 2 124

4 М Мезентериальные л/у ГВВ нет нет 5,1 4 16

5 М Л/у заднего средостения слева, 
аортокавальные л/у

ПКВ нет нет 10 5 5

6 М Паховый л/у слева ПКВ нет нет 4,2 8 50

7 М Парапанкреатические л/у ПКВ нет нет 5,6 1 43

8 Ж Подмышечный л/у слева ГВВ да 1 5,3 56 66

9 Ж Подмышечный л/у справа ГВВ нет нет 3,9 6 4

Примечание. <*> —  представлены данные о размере лимфатического узла в максимальном измерении по результатам методов инстру-
ментальной диагностики; ГВВ —  гиалиново- васкулярный вариант; ПКВ —  плазмоклеточный вариант; ТАПБ —  тонкоигольная аспирационно- 
пункционная биопсия; л/у —  лимфатический узел.
Note. <*> — data on the size of the lymph node in the maximum dimension according to the results of instrumental diagnostic methods are 
presented; GVV (ГВВ) —  hyaline- vascular variant; PCV (ПКВ) —  plasma cell variant; FNAB (ТАПБ) —  fine-needle aspiration biopsy.

Рис. 1. Гистологический препарат лимфатического узла при 
гиалиново- васкулярном варианте уницентрической болезни 
Кастлемана. Фолликулы лимфатического узла многочисленные, их 
герминативные центры мелкие, мантийные зоны широкие. Окраска 
гематоксилином и эозином, ×40
Fig. 1. Histological preparation of the lymph node in hyaline- vascular 
variant of Castleman’s unicentric disease. The follicles of the lymph 
node are numerous, their germinal centers are small, and the mantle 
zones are wide. Staining with hematoxylin and eosin, ×40

Рис. 2. Гистологический препарат лимфатического узла при 
гиалиново- васкулярном варианте уницентрической болезни 
Кастлемана. Герминативные центры васкуляризованы. Отмечается 
характерный для данного гистологического варианта признак —  
lollipop- паттерн. Окраска гематоксилином и эозином, ×100
Fig. 2. Histological preparation of the lymph node in the hyaline- vascular 
variant of Castleman’s unicentric disease. The germinal centers are 
vascularized. A characteristic feature of this histological variant is 
noted —  the “lollipop” pattern. Staining with hematoxylin and eosin, ×100
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панкреатических лимфатических узлов гистологически был 
подтвержден ПКВ.

Рецидив заболевания после проведения первичного 
оперативного лечения развился у одной пациентки с пора-
жением аксиллярного лимфатического узла. Повторное уда-
ление было проведено через 28 мес. Впоследствии в тече-
ние 3 лет наблюдается медленное увеличение аксиллярного 
лимфатического узла в послеоперационной области.

ОБСУЖДЕНИЕ
В разные возрастные периоды детства у 80% детей 

отмечается количественное или размерное увеличение 

лимфатических узлов, в 1% причиной которого являют-
ся онкологические заболевания. Длительное увеличение 
лимфатических узлов, превышающее 6 нед, является хро-
нической лимфаденопатией [55]. В табл. 2 представлены 
причины хронической лимфаденопатии [17].

Из этого следует необходимость составления диагностиче-
ского плана, способного выявить и редкие доброкачествен-
ные лимфопролиферативные процессы. Установление точной 
причины в случае длительно существующей и медленно про-
грессирующей хронической лимфаденопатии возможно лишь 
при помощи морфоиммуногистохимического исследования 
пораженной ткани, как при БК. Длительная бессимптомная 
лимфаденопатия характерна не только для БК, но отмечает-
ся и при болезни Розаи –  Дорфмана (синусный гистиоцитоз 
с массивной лимфаденопатией), лимфоме Ходжкина с отсут-
ствием системных паранеопластических симптомов, реактив-
ной гиперплазии лимфатических узлов [56, 57].

Для своевременного выявления причины при хрониче-
ском увеличении лимфатических узлов у детей необходимо 
соблюдать показания к биопсии (рис. 4).

Согласно международным рекомендациям, «золотой 
стандарт» диагностики при БК —  инцизионная биопсия 
с морфологическим и иммуногистохимическим исследова-
нием. Особенности изменения архитектоники лимфатиче-
ских узлов при доброкачественных и злокачественных лим-
фопролиферативных заболеваниях негативно отражаются 
на результатах ТАБП вне зависимости от иммуногистохими-
ческого исследования пунктата [55].

В представленных клинических наблюдениях обращает 
на себя внимание длительность анамнеза, в среднем соста-
вившая 24 мес, в то время как показанием к проведению 
открытой биопсии лимфатического узла является его прогрес-
сирующее увеличение уже в течение 1 мес. Примечательно, 
что лишь у единственной пациентки с надключичной лим-

Рис. 3. Иммуногистохимический препарат лимфатического узла. 
В-лимфоциты герминативных центров и мантийных зон экспресси-
руют CD20, ×100
Fig. 3. Immunohistochemical preparation of the lymph node. B lym-
phocytes of germinal centers and mantle zones express CD20, ×100

Таблица 2. Причины хронической лимфаденопатии в зависимости от возраста ребенка
Table 2. Causes of chronic lymphadenopathy depending on the age of the child

Возраст

0–12 мес 1–12 лет 13–18 лет

Частые причины

Сифилис Вирусные инфекции ВЭБ

Токсоплазмоз ВЭБ ЦМВ

ЦМВ ЦМВ ВИЧ

ВИЧ ВИЧ Токсоплазмоз

Токсоплазмоз Сифилис

Редкие причины

Врожденный лейкоз СКВ, ЮРА СКВ, ЮРА

Врожденный туберкулез Лейкозы Лейкозы

Гистиоцитоз из клеток Лангерганса Лимфомы (преимущественно НХЛ) Лимфомы (НХЛ, ЛХ)

Лимфопролиферативные заболевания Туберкулез Лимфопролиферативные заболевания

Болезни накопления Корь Туберкулез

Саркоидоз Гистоплазмоз

Грибковые инфекции Саркоидоз

Гистиоцитоз из клеток Лангерганса Грибковые инфекции

Хроническая гранулематозная болезнь Лекарственная ГЛАП

Лекарственная ГЛАП Болезнь Кастлемана

Примечание. ВЭБ —  вирус Эпшейна –  Барр; ЦМВ —  цитомегаловирус; ВИЧ —  вирус иммунодефицита человека; СКВ —  системная красная волчанка; 
ЮРА —  юношеский ревматоидный артрит; НХЛ —  неходжкинские лимфомы; ЛХ —  лимфома Ходжкина; ГЛАП —  генерализованная лимфаденопатия.
Note. EBV (ВЭБ) —  Epstein- Barr virus; CMV (ЦМВ) —  cytomegalovirus; HIV (ВИЧ) —  human immunodeficiency virus; SLE (СКВ) —  systemic lupus 
erythematosus; JRA (ЮРА) —  juvenile rheumatoid arthritis; NHL (НХЛ) —  non- Hodgkin's lymphoma; HL (ЛХ) —  Hodgkin's lymphoma; GLAP (ГЛАП) —  
generalized lymphadenopathy.
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фаденопатией биопсия увеличенного лимфатического узла 
была выполнена через 2 мес от начала заболевания в свя-
зи с типичной для лимфомы локализацией. Длительность 
анамнеза у пациентов с поражением лимфатических узлов 
средостения и мезентериальных лимфатических узлов была 
значительно меньше —  от 1 до 5 мес, что обусловлено более 
высокой онконастороженностью специалистов в отношении 
таких локализаций объемных образований.

Стоит отметить и неэффективность применения ТАБП 
на диагностическом этапе —  трем пациентам проводилась 
пункционная биопсия, при этом результаты цитологического 
исследования не позволяли установить точный диагноз. 
В каждом случае диагноз БК был установлен морфологиче-
ски по результатам открытой биопсии пораженных лимфа-
тических узлов.

Представленные клинические наблюдения иллюстри-
руют необходимость своевременной диагностики редких 
доброкачественных лимфопролиферативных процессов 
у детей: обследование с позиции междисциплинарного 
подхода с обязательным привлечением детского онколога/
гематолога, соблюдение показаний к назначению биопсии, 
выбор открытого метода биопсии как «золотого стандарта».

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Лимфаденопатии и различные варианты гиперплазии лим-

фоидной ткани традиционно представляют сложности для 
диагностики в практической работе педиатра, поскольку могут 
быть проявлениями широкого спектра инфекционных, вос-
палительных, иммунных и опухолевых заболеваний. Особое 
место в большом перечне патологий, сопровождающихся 
увеличением лимфатических узлов, занимают редкие забо-
левания, к которым относится БК. Для своевременной и пра-
вильной диагностики БК необходимы детальный анализ анам-
неза, применение инструментальных методов диагностики 
для оценки распространенности патологического процесса 
и обязательна морфологическая верификация диагноза.
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Показания к биопсии увеличенного лимфатического узла у детей

• Подозрение на онкологический процесс (гемобластозы, метастазы солидных опухолей)
• ЛАП неясной этиологии, персистирующая 4–6 нед без ответа на проводимую антибактериаль-

ную терапию
• Постоянное увеличение лимфатических узлов на протяжении 2 и более недель
• Лимфоузлы размерами более 2,0–2,5 см
• Надключичная ЛАП
• Патология рентгенограмм ОГК
• Увеличенные внутригрудные/внутрибрюшные лимфоузлы по данным рентгенографии или КТ
• Системные синдромы: лихорадка, потеря массы тела, ночные поты, артралгия
• Гепатоспленомегалия
• Изменения в анализах крови: би- и панцитопения, длительно персистирующие острофазовые 

белки

Рис. 4. Показания к биопсии при лимфаденопатии у детей
Fig. 4. Indications for biopsy in lymphadenopathy in children

Примечание. ЛАП —  лимфаденопатия; ОГК —  органы грудной клетки; КТ —  компьютерная томография.
Note. LAP (ЛАП) —  lymphadenopathy; TCO (ОГК) — thoracic cavity organs; CT (КТ) —  computed tomography.
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