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ախտորոշման և բուժման ժամանակակից մոտեցումները  
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Բանալի բառեր․ եզակի օջախային Կաստլեմանի հիվանդություն, ավշային 

հանգույց, ՊԵՏ/ՀՇ, վիրահատական հեռացում 

 

Կաստլեմանի հիվանդություն։ Ներածություն 
Կաստլեմանի հիվանդությունը(ԿՀ) հազվադեպ հանդիպող, լիմ-

ֆոպրոլիֆերատիվ հիվանդություն է, որի որոշ տեսակներ ասոցացված 

են հերպես վիրուս 8-ի (HHV-8) և Մարդու իմունային անբավարա-

րության վիրուսի (HIV) հետ։ Բնութագրվում է ավշահանգույցների մե-

ծացմամբ, նրանցում յուրահատուկ միկրոսկոպիկ փոփոխություննե-

րով ու արտահայտված ախտանիշներով և լաբորատոր շեղումներով 

[6,17]։ 

ԱՄՆ-ում տարեկան հայտնաբերվում է Կաստլեմանի հիվանդու-

թյամբ 5000-6000 հիվանդ, այսինքն՝ 1 միլիոն բնակչի հաշվարկով՝ 16-19 

դեպք։ Հիվանդության միջին տարիքը 34 տարեկանն է, սակայն կարող 

են հիվանդանալ ցանկացած տարիքում, միջակայքը 2-84 տարեկանն է: 

Երեխաների շրջանում առավել տարածված է եզակի օջախային Կաս-

տլեմանի հիվանդությունը (ԵԿՀ), ի տարբերություն մեծահասակների, 

որոնց մոտ առավելապես հանդիպում է բազմաօջախային Կաստ-

լեմանի հիվանդությունը (ԲԿՀ), [6,16,18]։ 

Ենթատեսակներ։ Ըստ ավշահանգույցների ախտահարման 

քանակի՝ ԿՀ-ը լինում է՝ եզակի օջախային Կաստլեմանի հիվանդու-

թյուն, ներառում է եզակի մեծացած ավշահանգույց կամ ռեգիոնար ավ-

շահանգույցների մեծացում, որոնք սահմանափակված են միայն մարմ-

նի տվյալ հատվածով, և բազմաօջախային Կաստլեմանի հիվանդու-
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թյուն, որը ներառում է 2 և ավելի ավշահանգույցների խմբերի ախ-

տահարում։ ԲԿՀ-ն ուն իր տարատեսակները՝  

 HHV-8 ասոցացված ԲԿՀ (կարող է լինել HIV+  կամ  HIV-), 

 POEMS ասոցացված ԲԿՀ (polyneuropathy, organomegaly, endo-

crinopathy, monoclonal plasma cell disorder, skin changes), 

 իդիոպաթիկ ԲԿՀ, սովորաբար լինում է HHV-8 -  և HIV-։ 

Իդիոպաթիկ ԲԿՀ-ի դեպքում հիվանդները կարող են ունենալ  

TAFRO համախտանիշ, որն արտահայտվում է թրոմբոցիտոպենիայով, 

ասցիտով, ռետիկուլին ֆիբրոզով, երիկամային դիսֆունկցիայով, օր-

գանոմեգալիայով կամ չունենալ, հայտնի է որպես iMCD–not otherwise 

specified, iMCD-NOS [1]: 

Նշված աշխատանքում անդրադարձ է կատարվելու եզակի 

օջախային Կաստլեմանի հիվանդության կլինիկական դրսևորումնե-

րին, ախտորոշման և բուժման ժամանակակից մոտեցումներին։ 

 
Եզակի օջախային Կաստլեմանի հիվանդություն 
Եզակի օջախային Կաստլեմանի հիվանդությունը մարմնի մեկ 

շրջանում տեղակայված մեկ կամ մի քանի ավշային հանգույցների 

մեծացումն է, որը բնութագրվում է բնորոշ հյուսվածաախտաբանական 

նշաններով [5,6]։ 

 

Հյուսվածաախտաբանական առանձնահատկությունները 
 ԵԿՀ ախտահյուսվածաբանական տեսակները երեքն են՝ հիա-

լինանոթային, պլազմաբջջային և խառը։ Հիալինանոթային ենթատե-

սակի դեպքում ավշային հանգույցը բնութագրվում է կապսուլյար 

ֆիբրոզի օջախներով, միաժամանակ ավշահանգույցի միջով անցնող 

լայն ֆիբրոզ ժապավենների շերտերով։ Պլազմաբջջայինի դեպքում  

ավշային հանգույցի ինտերֆոլիկուլյար զոնայում կան պլազմոցիտար 

բջիջների շերտեր, այս տեսակն առավել բնորոշ է ԲԿՀ տարատե-

սակներին, սակայն հազվադեպ կարող է հանդիպել նաև ԵԿՀ-ի դեպ-

քում։ Խառը բջջային տարատեսակը բնորոշվում է հիալինանոթային 

փոփոխություններով և պլազմատիկ բջիջների առկայությամբ։  
ԵԿՀ-ի 50% դեպքերում առկա է հիալինանոթային հյուսվածաախտա-

բանական ենթատիպը։ 10-25%-ը պլազմաբջջային տեսակն է, մնացածը 

բաժին է ընկնում խառը տեսակին[1,4,5,6,11]։ 

 

Կլինիկա 
ԵԿՀ ունեցող հիվանդները սովորաբար անախտանիշ են և 

հայտնվում են կլինիցիստի ուշադրության կենտրոնում, երբ  ֆիզիկալ 
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զննմամբ կամ գործիքային հետազոտություններով հայտնաբերված է 

լինում մեծացած ավշահանգույց։ Հիվանդների որոշ մասը ներկա-

յանում են ավշային հանգույցների մեծացմամբ և դրա հետևանքով 

հյուսվածքների ճնշմամբ ուղեկցվող ախտանիշներով[20]։ 

ԵԿՀ-ով 278 պացիենտների դեպքերի ուսումնասիրությունը ցույց 

է տվել, որ ախտահարված ավշային հանգույցների միջին չափսը 5,5սմ 

է, որը ԲԿՀ-ի հետ համեմատած մեծ է։ Ըստ նշված հետազոտության 

տվյալների՝ առավել հաճախ ախտահարվում են կրծքավանդակը 

(29%), պարանոցը (23%), որովայնը (21%), հետորովայնամզային տա-

րածությունը (17%), կարող են ախտահարվել նաև կոնքի, անութա-

փոսի և աճուկային շրջանի ավշահանգույցները։ Առավել հազվադեպ 

են հանդիպում թոքի, օրբիտայի, քթըմպանի, փայծաղի և բարակ աղի-

ների ախտահարումները[3,7,10, 15,21]: 

Սովորաբար ախտահարվում է մեկ ավշահանգույց, իսկ մի 

քանիսի ընդգրկման դեպքում կարևոր է ավշահանգույցների՝ միևնույն 

շրջանում լինելը։ Եթե լիմֆադենոպաթիան հայտնաբերվել է մարմնի 

տարբեր հատվածներում, իսկ HHV-8-ը եղել է բացասական, ապա 

գործ ունենք իդիոպաթիկ բազմաօջախային Կաստլեմանի հիվանդու-

թյան հետ[14]։ 

Ի տարբերություն հիալին-անոթային ենթատեսակի, որի դեպ-

քում կլինիկորեն դիտվում է ուռուցքային զանգվածով հարևան օր-

գանների ճնշում, պլազմատիկ հյուսվածաախտաբանական ենթատե-

սակի  ԵԿՀ ունեցող պացիենտների մոտ հազվադեպ, սակայն կարող 

են դիտվել համակարգային նշաններ, ինչպես իդիոպաթիկ ԲԿՀ-ի ժա-

մանակ։ Այդպիսի նշաններ են՝  

 կոնստիտուցիոնալ նշաններ (տենդ >38°C, քաշի կորուստ, 

գիշերային  քրտնարտադրություն, հոգնածություն), 

 սպլենոմեգալիա և կամ հեպատոմեգալիա, 

 ասցիտ, պերիֆերիկ այտուցներ, պլևրայում հեղուկի կուտա-

կում, 

 մաշկային փոփոխություններ, 

 ինտերստիցիալ լիմֆոցիտար պնևմոնիտ[6]: 

 

Ախտորոշում 
ԵԿՀ-ն ախտորոշվում է լիմֆոմայի կլինիկական կասկածով 

կատարված բիոպսիայից հետո։ Հյուսվածաախտաբանական առանձ-

նահատկությունների հայտնաբերումից հետո կարևոր են մանրա-

կրկիտ հետազոտությունները՝ հյուսվածաբանորեն համընկնող (over-

lap) վիճակները հայտնաբերելու նպատակով։ Այդպիսի վիճակներ են՝ 
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 ինֆեկցիոն հիվանդությունները(HIV-ասոցացված ադենոպա-

թիա, EBV, սիֆիլիս, բորբոքային պսևդոուռուցք), 

 նեոպլազիաները (Հոջկինի լիմֆոմա, ոչհոջկինյան լիմֆոմա 

(ֆոլիկուլյար, մարգինալ զոնա, թիկնոցաբջջային, լիմֆոպլազ-

մոցիտար), ֆոլիկուլյար դենդրիտային բջջի սարկոմա, պլազ-

մացիտոմա), 

 աուտոիմուն հիվանդությունները (համակարգային կարմիր 

գայլախտ, ռևմատոիդ արթրիտ, Felty’s syndrom, աուտոիմուն 

լիմֆոպրոլիֆերատիվ սինդրոմ), 

 այլ (ֆոլիկուլյար հիպերպլազիա, HHV8- ասոցացված բազմա-

օջախային Կաստլեմանի հիվանդություն կամ իդիոպաթիկ 

ԲԿՀ), [6,9]։ 

Գործիքային հետազոտություններից անհրաժեշտ է իրականաց-

նել համակարգչային շերտագրություն (ՀՇ) կամ պոզիտրոն էմիսիոն 

շերտագրություն (ՊԷՇ/ՀՇ) հետազոտությունները։ Օրգանիզմի ցանկա-

ցած ավշային հանգույց կարող է ախտահարվել Կաստլեմանի հիվան-

դության ժամանակ, ուստի հարկավոր է հետազոտությունը կատարել 

պարանոցի, կրծքավանդակի, որովայնի և կոնքի խոռոչի ներգրավ-

մամբ, որպեսզի տարբերակվի ԵԿՀ-ն ԲԿՀ-ից։ ԵԿՀ-ին առավել բնորոշ 

է ավշահանգույցի մեծ չափը, համեմատած ԲԿՀ-ի հետ[9,12]։ 

ՊԷՇ/ՀՇ հետազոտությունը տեղեկատվություն է տալիս ավշային 

հանգույցի մետաբոլիկ ակտիվության մասին, անգամ եթե այն մեծա-

ցած չէ։ ԵԿՀ-ի դեպքում ստանդարտացված կլանման արժեքը՝ stan-

dardized uptake value (SUV), ավելի ցածր է լիմֆոմաների համեմատ։ 

SUVmax-ի արժեքը 3-8 է Կաստլեմանի հիվանդության տարատե-

սակների ժամանակ, այնինչ լիմֆոմաների դեպքում՝ ավելի բարձր[8, 

20]։   

Խորհուրդ տրվող լաբորատոր հետազոտություններն են՝ 

 արյան ընդհանուր քննություն (սակավարյունությունը գնա-

հատելու համար), 

 C- ռեակտիվ սպիտակուցի մակարդակ, 

 էրիթրոցիտների նստեցման արագություն, 

 սպիտակուցների քանակի որոշում (հիպոալբումինեմիան և 

հիպերգամմագլոբուլինեմիան հայտնաբերելու համար), 

 HIV սերոլոգիա (սովորաբար բացասական է), HHV-8 ՊՇՌ, 

 ANA, ռևմատոիդ գործոնի որոշում: 

Շատ կարևոր է իմունահիստոքիմիական հետազոտությամբ բա-

ցառել HHV-8-ը (LANA 1 մարկեր), լիմֆոմաները, պլազմոցիտոման, 

EBV-ը (EBER- Epstein–Barr virus-encoded small RNAs), [2,9]։ 
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Բուժում 
Ներկայումս ԵԿՀ-ի համար չեն իրականացվել ռանդոմիզացած 

ստուգիչ հետազոտություններ հազվադեպության պատճառով, ուստի 

չկան 1-ին մակարդակի ապացույցներ բուժման վերաբերյալ։ Փո-

խարենը, հիմնվելով գրականության վերլուծությունների, կլինիկական 

դեպքերի տվյալների վրա, մշակվել է բուժման մոտեցում, որի ապա-

ցուցողական հիմքը 2A, 2B, 3-րդ մակարդակում է [9, 19]։  

ԵԿՀ ունեցող 278 պացիենտների տվյալների վերլուծությունը 

ցույց է տվել, որ վիրահատությունից հետո նշված խմբի պացիենտների 

ապրելիությունը կազմել է 90% [15]:  

Ներկայումս վիրահատությունը համարվում է ոսկե ստանդարտ 

ԵԿՀ-ի համար։ Սակայն հարկավոր է հաշվի առնել, որ կախված նրա-

նից ախտահարված ավշահանգույցները վիրահատելի՞ են, թե՞ ոչ, 

բուժման մոտեցումը փոխվում է։ Մյուս կողմից վիրահատելի ավ-

շահանգույցների մեծ չափերը նույնպես խնդրահարույց են, քանի որ 

առատ արյունամատակարարման պատճառով առաջանում են ներվի-

րահատական արյունահոսություններ։ Այս նպատակով առաջարկվում 

է իրականացնել նախավիրահատական էմբոլիզացիա՝ վիրահատու-

թյունն անվտանգ դարձնելու նպատակով [9]։ 

Ոչ վիրահատելի ԵԿՀ-ի դեպքում բուժման մոտեցումներն են՝ 

1. հսկողություն - ասիմպտոմ և այն սիմպտոմատիկ հիվանդ-

ների դեպքում, ովքեր, ստանալով ռիտուքսիմաբ/ստերոիդներ 

կամ հակա-IL6 մոնոկլոնալ հակամարմիններ, դարձել են 

ասիմպտոմ, 

2. ռիդուքսիմաբ/ստերոիդներ – հարևան օրգանների վրա 

ճնշման և  արտահայտված սիմպտոմների դեպքում, 

3. հակա-IL-6 մոնոկլոնալ հակամարմիններով թերապիա 

(սիլտուքսիմաբ, տոցիլիզումաբ) - բորբոքային նշանների դեպ-

քում (քաշի կորուստ, գիշերային քրտնարտադրություն, տենդ, 

ախորժակի վատացում), 

4. վիրահատություն - դեղորայքային բուժումից հետո, երբ ավ-

շահանգույցները դառնում են վիրահատելի, 

5. ճառագայթային բուժում – խորհուրդ է տրվում այն պացիենտ-

ներին, ովքեր դեղորայքային բուժումից հետո ունեն սիմպ-

տոմներ, իսկ ավշահանգույցները շարունակում են մնալ ոչ 

վիրահատելի [1,9,13]: 

Պացիենտների վիճակը պետք է գնահատվի բուժումն ավար-

տելուց հետո։ Հարկավոր է սահմանել 1-3 ամիս հսկողություն՝ գնա-

հատելու համար բուժման նկատմամբ պատասխանը, ռեցիդիվներն ու 
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բարդությունները։ Դա կատարվում է՝ հիմնվելով գանգատների, ֆի-

զիկալ զննման, լաբորատոր և գործիքային հետազոտությունների վրա։ 

Ամբողջական հեռացումից հետո տարվա մեջ անհրաժեշտ է 

իրականացնել լաբորատոր և գործիքային (ՀՇ) հետազոտություններ։ 

Ամենամյա գործիքային հետազոտությունը դադարեցվում է 5 տարի 

հետո, եթե պացիենտի մոտ որևէ փոփոխություն չի նկատվել [9]։ 
 

Ընդունված է 05.04.22 
 

Современные подходы к диагностике и лечению 

уницентрической  болезни Кастлемана 

 

Э․А․ Минасян, М․Т. Петросян, Л․С. Акопян, Г․Н. Тамамян, 

С․Օ. Данелян, Л․Р․Саргсян  

 
Болезнь Кастлемана – редкое лимфопролиферативное заболевание, свя-

занное с вирусами HHV-8 и ВИЧ. В настоящее время существуют два типа 

болезни Кастлемана в зависимости от распространенности пораженных лимфа-

тических узлов: уницентрический и мультицентрический. Уницентрический тип 

включает поражение одной или нескольких групп лимфоузлов. Диагноз ставится 

при гистологическом и иммуногистохимическом исследовании удаленного лим-

фатического узла. Кроме того, важно отличать уницентрический тип от мульти-

центрического, для которoго ПЭТ/КТ-скрининг является отличным методом. 

Подход к лечению уницентрической болезни Кастлемана заключается в хирур-

гическом удалении всех пораженных лимфатических узлов, а в неоперабельных и 

бессимптомных случаях назначают лечение. В симптоматических случаях следует 

рассмотреть возможность иммуносупрессивной терапии (ритуксимаб, стероиды, 

анти-IL6 антитела) с последующим хирургическим вмешательством или радио-

терапией. 

 

 

Modern Approaches to Diagnosis and Management of Unicentric  

Castleman Disease 

 

E. A. Minasyan, M. T. Petrosyan, L. S. Hakobyan, G. N․Tamamyan,  

S. H. Danelyan, L. R. Sargsyan
 

 
Castleman disease is a rare lymphoproliferative disorder associated with HHV-8 

and HIV viruses. Currently, there are two types of Castleman disease based on the 

prevalence of affected lymph nodes: Unicentric Castleman disease and Multicentric 

Castleman disease. Unicentric Castleman disease involves a lesion of one lymph node 

or lymph nodes in the same group. The diagnosis is made by histological and 

immunohistochemical examination of the removed lymph node. Furthermore, it is 

essential to distinguish Unicentric Castleman disease from Multicentric Castleman 

disease, for which PET/CT screening is an excellent method. The treatment approach of 

Unicentric Castleman disease is the surgical excision of all affected lymph nodes, and in 
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non-resectable and asymptomatic cases, control is prescribed. In symptomatic cases, 

immunosuppressive therapy (rituximab, steroids, anti-IL6 antibodies) should be 

considered, followed by surgery or radiotherapy. 
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