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成人胸腺朗格罕细胞组织细胞增生症１例报告
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　　朗格罕细胞组织细胞增生症（Ｌａｎｇｅｒｈａｎｓｃｅｌｌ
ｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓ，ＬＣＨ）是一组未成熟树突细胞增生紊乱
性疾病，也是一种网状内皮组织疾病，发病机制复

杂，至今尚未明确。该病可累及全身多个系统，临床

表现多样，如疼痛、脾大、发热、咳嗽、多饮多尿、头

疼、突眼、淋巴结肿大、走路不稳，甚至出现神经精神

症状等，发病率低，可见于任何年龄组，小儿多见，成

人多成隐袭性，常为慢性病程，具体治疗方式不明确。

２０１７年６月我科收治１例成人胸腺 ＬＣＨ，报道如下。

１　临床资料

男，３３岁，因体检胸部薄层 ＣＴ发现前纵隔肿物
１９ｄ入院。无明显特殊不适，无特殊既往病史。入
院查体：生命体征平稳，神志清，精神可，营养中等，

查体合作，对答切题。双侧锁骨上淋巴结未触及肿

大，双侧呼吸动度匀称，双侧触觉语颤正常，叩诊音

清，双肺呼吸音清，未闻及干湿音、胸膜摩擦音等，

心音清晰，心律齐，无杂音。腹平软，无压痛、反跳

痛。双下肢无浮肿。

入院后血常规、生化、凝血功能、甲状腺功能、输

血免疫普查、多肿瘤标志物、抗骨骼肌抗体等结果正

常。心电图、心脏彩超、肺功能检查结果均正常。胸

部 ＣＴ：前纵隔软组织密度０．８ｃｍ结节灶，性质不确
定，余无特殊（图１）。

术前诊断前纵隔肿物性质待查，与患者充分沟

通后，行剑突下切口人工气胸胸腔镜下前纵隔肿物

切除术（图 ２）。双腔气管插管麻醉。取平卧位，剑
突下正中取长约２．０ｃｍ横切口为观察孔，双侧锁骨
中线肋缘下靠内侧分别做一长约 ０．５ｃｍ切口为操
作孔，置入 ｔｒｏｃａｒ建立人工气胸，游离胸骨后间隙至
前上纵隔，打开右侧纵隔胸膜，超声刀逐步沿肿物及

胸腺周围分离组织，完整切除肿物及周围胸腺、双侧

纵隔脂肪组织，观察无明显活动性出血，逐层缝合关

胸。手术时间１ｈ，出血量 １０ｍｌ，术后住院 ２ｄ。病
理诊断：（前纵隔肿物）ＬＣＨ，周围找到淋巴结６枚均

呈反应性增生，未见肿瘤（图 ３）。免疫组化：Ｓ－
１００、ＣＤ１ａ、Ｌａｎｇｅｒｉｎ阳性，抗酸染色阴性，结核分枝
杆菌 ＰＣＲ检测阴性。经院内多学科综合治疗后，复
查胸部 ＣＴ（图４）、全身骨骼显像、头颅 ＭＲＩ、甲状腺
彩超等，均无异常。出院后每６个月返院复查一次，
随访２４个月，无病生存。

２　讨论

ＬＣＨ包括嗜酸性肉芽肿、韩 －薛 －柯病和勒 －
雪病，是朗格罕细胞寡克隆性聚集的一种疾病，但在

组织病理学上均表现为大量的 Ｌａｎｇｅｒｈａｎｓ细胞增生
伴 嗜 酸 性 细 胞、淋 巴 细 胞 和 浆 细 胞 浸 润。

Ｇｌｏｔｚｂｅｃｋｅｒ等［１］
认为该病有克隆性、侵袭性增生的

特点，应称为恶性疾病；ＮｇＣｈｅｎｇＨｉｎ等［２］
认为该

病是一种反应性非肿瘤增殖性疾病，并不伴有肯定

的感染因素和脂肪代谢异常。因此，该病良恶性存

在争议。

ＬＣＨ在儿童发病率为 ４人／１００万 ～５人／１００
万，成人发病率仅为 １人／１００万 ～２人／１００万，男
性多于女性。临床表现因受累器官及系统的不同而

异，在首诊科室上以骨科最为多见，其次是呼吸科、

皮肤科、肾内科、血液科，也有可能就诊于口腔科、妇

产科、内分泌科、肿瘤科等。因此，临床上漏诊、误诊

率较高。根据以上情况，国际组织细胞学会将 ＬＣＨ
分为单系统病变（ｓｉｎｇｌｅｓｙｓｔｅｍＬＣＨ，ＳＳＬＣＨ）和多
系统病变（ｍｕｌｔｉｓｙｓｔｅｍＬＣＨ，ＭＳＬＣＨ），其中ＳＳＬＣＨ
又分为单病灶性和多病灶性病变，ＭＳＬＣＨ又分为
高危组和低危组。嗜酸性肉芽肿亚型多为 ＳＳＬＣＨ，
韩 －薛 －柯病和勒 －雪病亚型多为 ＭＳＬＣＨ。
ＳＳＬＣＨ发病率明显高于 ＭＳＬＣＨ［３］。国际组织细胞
学会还报道成人 ＬＣＨ患者从发现到初诊的中位时
间约为４个月［４］

。

　　因该病本身无特异性临床表现，辅助检查也无
特异性表现。局部病变可以通过 ＣＴ、ＭＲＩ、彩超、
ＥＣＴ、Ｘ线等检查发现，全身性病变可以通过ＰＥＴＣＴ
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图１　术前胸部 ＣＴ示前纵隔一直径约０．８ｃｍ结节软组织灶，双肺纹理清晰，未见明显实质性病
变影，气管及支气管通畅，余纵隔内未见明显肿大淋巴结影，未见胸水征　Ａ．胸部 ＣＴ肺窗冠状
面显示双肺纹理清晰，心影大小正常；Ｂ．胸部 ＣＴ纵隔窗横断面前纵隔肿物上极；Ｃ．胸部 ＣＴ纵
隔窗横断面前纵隔肿物主要瘤体；Ｄ．胸部 ＣＴ纵隔窗横断面前纵隔肿物下极　图２　Ａ．建立人工
气胸，游离胸骨后间隙；Ｂ．打开右侧纵隔胸膜；Ｃ．右侧胸腔无明显粘连、积液，胸膜光滑、无结节；
Ｄ．前纵隔于左无名静脉水平见一实性结节，直径约１．０ｃｍ，边界清楚
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图３　实体标本及组织病理学　Ａ．病理实体标本；Ｂ．箭头所指为朗格罕细胞，细胞胞浆丰富，嗜
酸性，核呈椭圆形或短梭形，核沟明显，呈类似咖啡豆样形态（ＨＥ染色　 ×４００）；Ｃ．嗜酸性粒细
胞（细胞呈现圆形或者椭圆形，细胞体较大，胞质内含有嗜酸性颗粒）、增生炎症细胞（炎症区细胞

出现再生和增殖，可见细胞变性，部分渗出，甚至坏死）、腺体组织及周围脂肪组织（可见腺体镜下

结构及脂肪球）（ＨＥ染色　 ×１００）；Ｄ．朗格罕细胞形态较温和，异型性不明显或轻度异型，核分
裂像罕见，弥漫性分布在嗜酸性粒细胞和淋巴细胞背景中（ＨＥ染色　 ×１００）　图 ４　 术后胸部
ＣＴ示纵隔呈术后改变，未见明显肿大淋巴结影，双肺纹理稍增粗，气管及支气管通畅，双侧胸腔
少量胸水　Ａ．双肺纹理稍增粗；Ｂ．未见明显肿大淋巴结影，纵隔脂肪组织切除后；Ｃ．肿物及周围
胸腺、双侧纵隔脂肪组织切除后；Ｄ．纵隔脂肪组织切除后（与图１相对应）
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进行早诊断、早评估。ＬＣＨ的常规确诊依据以病理形
态学和免疫组化为主。于病变部位找到典型的 ＬＣＨ
细胞，呈圆形，中间可见凹陷，性质较活跃，表现出与

正常细胞完全不同的的抗原标记。免疫组化 Ｓ－１００
阳性通常是特征性表现，诊断的必要条件是 ＣＤ１ａ或
Ｌａｎｇｅｒｉｎ（ＣＤ２０７）阳性或电镜下发现 Ｂｉｒｂｅｃｋ颗粒。
但是目前诊断的金标准有所改变

［５］
，因为免疫组化细

胞 ＣＤ２０７阳性即可肯定 Ｂｉｒｂｅｃｋ颗粒的存在。本病
需与霍奇金淋巴瘤、非霍奇金淋巴瘤、慢性肉芽肿性

炎、胸腺瘤、胸腺囊肿、白血病等相鉴别。

目前，ＬＣＨ的治疗标准尚无统一，治疗方法包
括手术、放疗、化疗、免疫治疗等。一般认为纵隔肿

物的胸腔镜手术适应证为直径 ＜６ｃｍ，增强 ＣＴ检
查示肿物与纵隔大血管分界清楚，有较为完整的包

膜，术前经内科治疗症状控制稳定的重症肌无力的

非外浸润性胸腺瘤（Ｍａｓａｏｋａ分期为Ⅰ、Ⅱ期）。手
术治疗主要适用于 ＳＳＬＣＨ或者伴有压迫症状的患
者

［６］
，必要时辅助化疗。对于 ＳＳＬＣＨ患者还可以

予以局部病灶放疗，联合或单用激素治疗
［７，８］
，在激

素治 疗 失 效 后，也 可 以 予 以 挽 救 性 化 疗
［９，１０］

。

ＭＳＬＣＨ主要有化疗、放疗、免疫治疗［１１～１３］
，对

ＢＲＡＦ基因阳性者行靶向治疗，但效果仍在探
索

［１４］
。Ｌｅ等［１５］

报道肺部 ＬＣＨ治疗后 １、３、５年总
生存期（ｏｖｅｒａｌｌｓｕｒｖｉｖａｌ，ＯＳ）分别为 ９６％、９２％和
７３％。虽然国内外尚未有明确的数据表明 ＬＣＨ治
疗与不治疗的关系如何，但是数据表明如果进展为

有危险器官受累或者复发时有危险器官受累，２年
ＯＳ从９２％或９７％降至４０％或４８％［１６］

。

检索中国知网、万方数据、维普中文科技期刊数

据库、中国生物医学文献服务系统、中国生物医学期

刊引文数据库、Ｐｕｂｍｅｄ等数据库关于“成人胸腺朗
格罕细胞组织细胞增生症”的相关研究，剔除重复

报道病例、未行活检患者及缺少免疫组化证据支持

的病例。１９８６～２０１７年共 ７９例资料完整的成人患
者被报道，其中疾病累及“胸腺”４例，但均为多器官
或系统累及，鲜有单系统病变。

本例术前结合相关辅助检查及病史、查体，考虑

前纵隔肿物为胸腺瘤或淋巴瘤可能性大，且术前 ＣＴ
考虑该处淋巴结影未考虑明显炎性或其他原因肿

大，仅仅是可在影像图上所见，与病例自身个体差异

性及组织发生发展有关，并未确诊或者疑诊胸腺

ＬＣＨ，我们考虑与该病发病率较低，临床症状无特
征，相关疾病认识不足，往往确诊需要病理结果有

关。术中见肿物及周围组织情况与常规前纵隔肿物

无明显差异，予以完整切除，包括前纵隔肿物及周围

结缔组织，并未目标性地切除 Ｒ２、Ｒ４组淋巴结，有
部分切除考虑与肿物周围脂肪组织粘连紧密，符合

诊疗规范。术后心电监护、吸氧、止咳、化痰等常规

处理后，恢复良好，无并发症，其他器官或系统也无

转移灶或多原发病灶。术后复查胸部 ＣＴ残余部分
Ｒ２和 Ｒ４组淋巴结会出现代偿性增大，此后也自行

消退。现定期随访２年，仍无病健康存活。
综上所述，我们认为虽然 ＬＣＨ存在较多的漏

诊、误诊，针对该病的系统性回顾临床研究较少，随

着对 ＬＣＨ的研究报道不断增多，疾病认识的不断深
入及治疗方法的不断改进，根据不同分型，不同病灶部

位，采取个体化的治疗模式，才是提高本病的治愈率、

生存率，降低死亡率、复发率，改善生活质量的关键。
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