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У девочки с неотягощенным ранним анамнезом с 8-лет-
него возраста наблюдалось увеличение лимфати

ческих узлов шеи, по поводу чего она неоднократно обсле-
довалась в различных стационарах. Были исключены 
синусовый гистиоцитоз, лейкоз, лимфома; окончательно 
диагноз верифицирован не был, терапию больная не по-
лучала. В связи с ухудшением состояния за счет генерали-
зованной лимфопролиферации, гепатоспленомегалии, 
симптомов интоксикации, полисерозита, мукозита в воз-
расте 15 лет девочка была впервые госпитализирована в 
отделение иммунологии Федерального научно-клиничес
кого центра детской гематологии, онкологии и иммуно
логии им. Дмитрия Рогачева Минздрава России (Москва). 
На основании результатов проведенного обследования – 
магнитно-резонансная томография (МРТ) органов брюш-
ной полости, шеи (рис. 1, а), гистологическое исследова-
ние биоптата лимфатического узла – был установлен диа-
гноз болезни Кастельмана, мультицентрический тип, сме-
шанный (гиалино-васкулярный и плазмоклеточный) вари-
ант (рис. 1, б). В связи с  отсутствием протокола лечения 
болезни Кастельмана было принято решение о начале те-
рапии рекомбинантным гуманизированным моноклональ-
ным антителом к человеческому рецептору интерлейки-
на-6 из подкласса иммуноглобулинов G1 (тозилизумаб), 
на  фоне которой отмечалось улучшение состояния паци-
ентки в виде незначительного уменьшения некоторых 
групп лимфатических узлов. В связи с прогрессирующим 
полисерозитом девочке была проведена химиотерапия 
по  схеме COP (циклофосфан, винкристин, преднизолон) 
с  ритуксимабом, на фоне которой не  наблюдалось поло
жительной динамики. Несмотря на проводимую терапию, 
у пациентки сохранялись признаки полиорганной недоста-
точности: сердечная недостаточность 2а степени, дыха-
тельная, почечная недостаточность, гидроторакс, асцит, 
перикардит, проявления POEMS-синдрома (полинейропа-

тия, органомегалия, эндокринопатия, моноклональная гам-
мапатия, поражения кожи). Была начата терапия бортезо-
мибом и бендомустином, после проведения 6 блоков и 
субтотальной резекции конгломератов шейных лимфати-
ческих узлов с двух сторон была достигнута ремиссия 
заболевания (рис. 2), девочка была выписана домой.

Рис. 1. МРТ шеи (а) и внешний вид (б) больной с мультицентри-
ческим типом болезни Кастельмана при поступлении.

Рис. 2. МРТ шеи (а) и внешний вид (б) больной с мультицен-
трическим типом болезни Кастельмана после проведения 
субтотальной резекции шейных лимфатических узлов и 
химиотерапии.
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