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·临床经验·

儿童颅脑朗格罕斯细胞组织细胞增生症
１３例手术治疗体会
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　　朗格罕斯细胞组织细胞增生症（Ｌａｎｇｅｒｈａｎｃｅｌｌ
ｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓ，ＬＣＨ）是以树突状细胞和网状细胞系统
增生为特征的一组疾病，缺乏恶性病变的组织学特

征，但行为上表现为侵袭性生长。Ｌａｎｇｅｒｈａｎ细胞在
体内分布较广，儿童多发。本研究对１３例儿童颅脑
ＬＣＨ的临床表现、影像学改变、病理特征进行总结，
为儿童颅脑ＬＣＨ诊治及预后判断提供经验。

１　对象与方法

１．１　研究对象
１９９９年６月至２００９年８月间，中南大学湘雅医

院神经外科共收治颅脑 ＬＣＨ患儿１３例，均接受手
术治疗。免疫组化标本取自手术切除病灶。

１．２　试验方法及材料
标本常规行固定、脱水、石蜡包埋、切片、脱腊、

热修复、常规染色（苏木精伊红染色及ＳＰ法免疫组
化染色）、阅片。Ｓ１００、ＣＤ１α、ＣＤ６８、ＧＦＡＰ一抗抗
体均购自晶美生物技术有限公司，免疫组化试剂盒

购自北京中杉金桥生物技术有限公司。

２　结果

２．１　临床资料
１３例颅脑 ＬＣＨ患儿均接受手术治疗，其中男

１０例，女３例，中位年龄为５岁。年龄及病变部位
分布见表１。临床表现为：局部头皮下痛性肿块１１
例次，头痛、头晕４例次，视力、视野改变２例次，尿
崩１例次，生长发育迟缓１例次。实验室检查示：
ＧＨ、ＰＲＬ、Ｔ３、Ｔ４、ＴＳＨ升高１例。

２．２　头颅影像学改变
穹窿骨ＬＣＨ在ＣＴ上表现为穿凿样或地图样改

变，边缘无骨质增生现象，ＭＲＩ显示穹窿骨病变Ｔ１像
上为等信号、或略低信号，Ｔ２像上多为明显高信号，
注射ＧｄＤＴＰＡ后病灶呈显著均一强化（图１Ａ，Ｂ）；鞍
区ＬＣＨ在ＣＴ片上表现为软组织信号，鞍区骨质无明
显破坏。ＭＲＩ显示鞍区ＬＣＨ位于鞍上区，居中，或偏
于一侧，视神经及视交叉受压上台与垂体分界清楚，

Ｔ１像表现与穹窿骨病变基本一致，Ｔ２像上均为等信
号或略高信号，同样显著均匀强化（图１Ｃ，Ｄ）。

表１　１３例ＬＣＨ患儿临床资料

序号性别 年龄 部位 治疗方式 复发 随访

１ 女 ８岁 顶骨 手术 否 ８５月
２ 男 １岁 顶骨＋顶叶 手术 否 ６０月
３ 男 ３岁 顶骨 手术 否 ３７月
４ 男 ７岁 右颈静脉孔区 手术 否 ２２月
５ 男 ７岁 颞骨 手术＋放疗 是 ２１月
６ 男 ４岁 鞍区及颞骨 手术＋化疗 否 ２０月
７ 女 ２岁 枕骨 手术 否 １８月
８ 男 ４岁 枕骨 手术 否 ７月
９ 男 ９岁 鞍区 手术 否 ２６月
１０ 男 １３岁 额骨 手术 否 ３０月
１１ 女 ５岁 颞骨 手术 否 １９月
１２ 男 １２岁 颞、顶骨及颈４锥体 手术＋放、化疗 是 ５月
１３ 男 １１月 额颞骨 手术 否 ２月

２．３　手术及术中所见
对于单纯颅骨病变者，常规在病变处作直切口，

分离皮瓣后切除病灶及受累骨质。对于鞍区病变

者，作右侧额下硬膜内入路，牵开额叶底面见病灶位

于视交叉与垂体之间，于第一间隙分离后分块全切

病灶。而颈静脉孔区病变，则经远外侧入路显露病

灶，分离保护好后组颅神经，分块切除病灶。

·０７６·
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　　图１　患儿头颅影像学改变　Ａ：ＣＴ平扫示右颞部皮下软组织病变并侵犯颞骨，导致骨质少许缺损（病例５）；Ｂ：ＭＲＩ增强
像，左颞部皮下软组织病灶明显强化，局部骨质影中断、额颞叶略受压（病例１２）；Ｃ：矢状位ＭＲＩ，病灶位于鞍上区，与垂体、视交叉及
下丘脑界线不清，提示有粘连可能，信号强度与脑组织相似（病例９）；Ｄ：冠状位ＭＲＩ增强像，显著强化病灶位于垂体与视交叉之间，
视交叉受压上抬（病例９）。

　　大部分颅骨病变呈结节状，有包膜，表面光滑，
灰红色或暗红色，质地韧或硬，边界清楚，血供一般，

周围骨质无异常改变。３例颅骨病变包膜不完整，
浸入周围板障，ＣＴ像表现为地图样改变。１例鞍区
病变与前床突、鞍结节关系密切，压迫视神经、视交

叉垂体，并均与周围结构明显粘连。１例颈静脉孔
区病变围绕枕骨髁呈半圆形生长，相邻枕骨、颈１椎
体右侧附件遭破坏。

２．４　病理特征
苏木精伊红染色显示病变主要由Ｌａｎｇｅｒｈａｎ组

织细胞构成，其次还有嗜酸性粒细胞及淋巴细胞，少

许泡沫状巨细胞。Ｌａｎｇｅｒｈａｎ细胞特征为沟状、折叠
状或分叶状，染色质细，核仁不明显，核膜薄，胞质丰

富，ＣＤ１α蛋白表达于细胞膜上（图２Ａ），检测１２例
均为阳性（１００％）。而 Ｓ１００蛋白则表达于细胞浆
及细胞膜上（图２Ｂ），检测１２例，其中１０例为阳性
（８３％）；２例颅内病灶 ＧＦＡＰ免疫组比染色组均为
阴性。

　　图２　免疫组化染色（×２００）　Ａ：ＣＤ１α抗原表达于Ｌａｎｇｅｒ
ｈａｎ细胞胞膜上；Ｂ：Ｌａｎｇｅｒｈａｎ细胞胞浆及胞膜均表达 Ｓ１００蛋白
（箭头所示）。

３　讨论

Ｌａｎｇｅｒｈａｎ细胞属单核巨噬细胞系统，分布于
骨、淋巴结、皮肤、黏膜及内脏等部位，是一种抗原递

呈细胞。ＬＣＨ是一组少见的树突状 Ｌａｎｇｅｒｈａｎ细胞
疾病，虽然缺乏恶性肿瘤的组织学特征，但具有侵袭

性。发病机制未明，可能与免疫失调、癌基因机制、

病毒感染及抑制性 Ｔ细胞缺陷等［１２］有关。发病率

为４～５／１０００００，儿童患者的高发年龄为１～３岁，
常见于男性，本组病例中男女比例为１０∶３，高于文
献报道的１．６～２∶１［３４］。低危部位有皮肤、骨、淋巴
结、垂体，高危部位是肺、肝、脾和骨髓［５８］，本组病例

中患儿的病灶均位于颅骨及颅内，属低危部位。

ＬＣＨ曾被命名为嗜酸性肉芽肿、Ｌａｎｇｅｒｈａｎ细胞肉芽
肿病、组织细胞增生 Ｘ、ＨａｎｄＳｃｈｕｌｅｒＣｈｒｉｓｔｉａｎ病、
ＬｅｔｔｅｒｅｒＳｉｗｅ病［９］，１９８５年，将此类具有相同组织病
理特征的疾病称之为ＬＣＨ。

国际组织细胞协会编写组１９９４年制定了 ＬＣＨ
的诊断标准［１０］。初诊：根据压片、皮肤活检、淋巴结

及肿物穿刺或手术标本发现组织细胞浸润；拟诊：在

初诊结果上，且具下述４项指标的２项或２项以上：
⑴ＡＴＰ酶阳性；⑵ＣＤ３１／１００阳性表达；⑶αＤ甘露
糖酶阳性；⑷花生凝集素结合试验阳性。确诊：初
诊及拟诊结果加上：⑴ Ｂｉｒｂｅｃｋ颗粒阳性；⑵ＣＤ１α
抗原阳性。ＣＤ１α抗原特异性高，成为病理性
Ｌａｎｇｅｒｈａｎ细胞的重要标志物。Ｓ１００蛋白可表达于
其他大量细胞表面，本研究受检病例 ＣＤ１α抗原阳
性率为１００％，高于Ｓ１００蛋白的阳性率。

颅骨病变表现为头皮下肿块，伴局部疼痛及相

应的压迫症状（视力下降、癫
"

、肌力减退等）。本

组病例中除１例颈静脉孔区病变及１例鞍区病变
外，其他均表现为头皮下痛性肿块，因病变大小关

系，均未出现视力及肌力改变，也无癫
"

症状。文献

报道颞骨病变 ４０％可并发中耳炎［１１］，本组未见并

发中耳炎病例，可能与本专科就诊患者来源有关，未

将耳鼻喉科病例加以总结。颅骨 ＬＣＨ定位诊断较
易，但需与其他颅骨破坏性病变鉴别［１２］。（１）骨瘤：
·１７６·
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是一类起源于膜内化骨的常见良性肿瘤，与邻近颅

骨以宽基底相连的山丘状、圆形或分叶状骨性突起，

在ＭＲＩＴ１、Ｔ２像上为极低信号；（２）表皮样骨囊肿：
起源于颅骨板障内异位的上皮残余，病灶内可见死

骨样高密度影或出现骨性分隔的多房性病灶，在 Ｘ
线或ＣＴ上表现为边缘硬化、锐利的圆形、卵圆形或
分叶状骨质破坏区；（３）骨髓瘤的单发灶：影像学上
表现为颅骨穿凿样改变，需结合尿本周氏蛋白、骨髓

穿刺加以鉴别，随病情进展可发展成为多个病灶。

颅内 ＬＣＨ应与其他病因所致的相应部位病变
进行鉴别。鞍区为ＬＣＨ多发部位，ＬＣＨ起源于鞍区
骨质，位于鞍上，ＭＲＩ显示多为等信号、低信号或略
高信号，在ＭＲＩ冠状位及矢状位上可见垂体及视交
叉；而垂体瘤起源于垂体，位于鞍内及鞍上，ＭＲＩ显
示垂体瘤在Ｔ２像上为高信号，若有坏死，则信号强
度更高；垂体瘤多伴有激素系统异常，临床表现有相

应特征，如停经、泌乳、肢端肥大症等。本组虽有１
例鞍区病变患者激素水平异常，但通过 ＭＲＩ可见病
灶位于视交叉与垂体之间，故可鉴别。术前应将鞍

区ＬＣＨ纳入鞍区病变的常规鉴别诊断。
对于单发于颅骨的病变，治疗的重点是争取全切

病灶及周围可疑病变颅骨，切除范围必须达到正常骨

质，否则容易复发，且复发后再手术难度极大。本研

究１０例单发颅骨病灶行手术切除，９例全切、随访未
见复发；１例患儿病变位于颞骨，病变边界欠清，邻近
骨质（包括内、外板）疏松，未能完全清除可疑颅骨，且

术后未进行放疗及化疗，术后２１个月复发，后来接受
了放疗。对于术后颅骨缺损，可根据缺损区域的大

小、部位及患儿家长的要求决定是否行颅骨修补。

颅内病变因对颅内神经、血管的压迫，可导致明

显的症状及体征，应首选手术治疗。根据病灶位置

采用相应的手术入路，鞍区病灶常规采用额下入路，

颈静脉孔区病变可选远外侧入路。显露后需仔细分

离病灶与周围结构，可能因病灶性质不同，鞍区

ＬＣＨ与周围结构粘连紧密，质地较硬，故分离时需
耐心、谨慎，且尽量行锐性分离，必要时分块切除病

灶，以减轻对视神经、视交叉及垂体柄或其他神经的

损伤。本研究有１例患儿术后双目失明，须引以为
戒。切除颈静脉孔区病变时，后组颅神经的保护尤

为重要，并注意颅颈交界区的稳定性，术后常规予以

颈托固定，必要时可请脊柱外科会诊行内固定术。

总之，对于颅脑ＬＣＨ患儿，应尽早术前诊断，争
取全切病灶，减少复发，对无法手术全切的病灶、或

累及多系统者应予以综合治疗。
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