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以纳差、口干为首发症状的成人朗格汉斯细胞组织细胞增生症 
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朗格汉斯细胞组织细胞增生症(Langerhans cell histio— 

cytosis，LCH)是一组原因不明的、临床罕见的组织细胞增生 

性疾病，界于良恶性肿瘤之间。其发病率约为(2～5)／100万 

人，多见于儿童及青少年，70％以上首诊年龄低于 1O岁，成 

人少见。LCH缺乏典型的临床病史和特异性临床表现，临床 

易误诊。本文就我院收治的 1例以纳差、口干为首发症状的 

成人 LCH．并结合文献复习报告如下。 

1 临床资料 

患者，女，37岁，因“纳差、口干伴乏力 5月，加重 2月” 

人院。患者以纳差、1=1干为主要表现，伴多饮、乏力、头昏、恶 

心，并出现面部黄豆大小水疱样皮疹，散在分布，逐渐累及躯 

干、四肢，皮损干涸、结痂后自行脱落，之后皮损仍反复加重， 

并伴左侧牙痛、牙质脱落，伴左侧颈部及左侧头顶部包块，无 

触痛。病程中患者出现反复高热，可自行退热，但反复。无腹 

胀、腹痛、咳嗽、咯痰症状，家族中无类似疾病患者。 
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体格检查：一般情况差，体型消瘦，神志清楚，全身皮肤 

散在黄豆大小水疱样皮疹，部分结痂。左侧头颅顶部可扪及 

一 大小约 3 cm×3 cm包块，质硬、无活动、无触痛，左侧颈部 

可扪及一大小约3 cmx2 cm包块，质地中等、活动度差、无 

触痛．心肺腹无异常，右侧腰部可扪及一大小约4 cm×3 cm 

包块，质中、活动度差、无触痛，病理征阴性。辅助检查 ：血常 

规示红细胞 3．03 X 10t2个，L、血红蛋白 82 g，L；随机血糖 

24．8 mmol／L；肾功示肌酐 151 Ixmol／L、尿酸 454 lxmol／L；电解 

质示钠 168．3 mmo]／L、氯 132．5 mmol／L；肝功示谷丙转氨酶 55 

U／L、谷草转氨酶 97 U／L；PET-CT检查提示“鞍上团块状高密 

度影．双侧额顶骨及左侧颞骨溶骨性破坏并软组织肿块．第7 

颈椎、第 5颈椎、右侧髂骨、骶骨、左侧股骨骨质破坏，双侧颈 

部、双侧锁骨上窝、腹膜后淋巴结肿大，氟脱氧葡萄糖代谢异 

常增高，考虑恶性肿瘤可能性大”；骨髓涂片提示增生性贫血 ； 

左侧颈部淋巴结活检示“朗格汉斯细胞增生，CD68(+)、CD163 

(+)、S-100(+)、CDla(++)”。诊断：LCH(多系统)。遗憾的是 

患者拒绝进一步治疗及随访。 

2 讨 论 

LCH包含 Hand—SchuHer—Christian综合征、Letterer—Siwi 

病、嗜酸性肉芽肿、Hanshimoto—Pritzer综合征及单纯性皮肤 
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型组织细胞增多症。 

2009年 4月国际组织细胞协会发布的《朗格汉斯细胞组 

织细胞增生症评估与治疗指南》中，将LCH分类为单系统LCH 

和多系统 LCHt1]。 

LCH的病因和发病机制尚不清楚，有一些特殊但未证实 

的病毒感染因素12]，包括人类疱疹病毒 6、EB病毒、单纯疱疹 

病毒、腺病毒、巨细胞病毒、微小病毒、人类 T细胞白血病病 

毒 I型和 Ⅱ型或人类免疫缺陷病毒。还有学者认为 LCH是 

肿瘤性增生疾病，部分为克隆性增生，另一部分呈非克隆性 

增生，因此良恶性有争议。 

LCH可呈单灶或弥漫灶，全身器官皆可受累，最常见侵 

犯部位为骨、皮肤、淋巴结、肺、肝、脾，内分泌腺及神经系统 

累及也有报道。单系统LCH是指有 1个脏器／系统受累(单病 

灶或多病灶)，包括单病灶或多病灶骨骼受累、皮肤受累、淋 

巴结受累、肺受累、下丘脑一垂体，神经中枢系统受累或其他 

(甲状腺、胸腺等)。多系统 LCH是指有I>2个脏器，，系统受累。 

该病例中患者合并骨骼、皮肤、神经、内分泌、肾脏、血液等多 

系统受累，故考虑多系统 LCH。 

LCH临床表现呈多样性及非特异性，可表现为单个、局限 

性的受损，也可表现为多个脏器器官(如：颌骨、肋骨、肺、下 

丘脑、皮肤、黏膜、淋巴结、肝等)受损。LCH可有发热、皮疹、 

骨缺损、肝脾淋巴结肿大或贫血症状。LCH发热热型不规则 ， 

可呈周期性或持续性高热，皮肤损害表现为脂溢性皮炎或黄 

褐色脱屑性丘疹，进一步发展为侵蚀性结节或形成溃疡，亦 

或发展成红皮病伴严重皮肤瘙痒。LCH骨骼的病变发生较 

多，在单纯的骨破坏中最常见颅骨破坏，主要临床表现为肿 

物、疼痛、肢体功能障碍等。LCH淋巴结的病变表现为淋巴结 

肿大、痰烂等。成人 LCH中最多见的是嗜酸性肉芽肿，常常 

侵犯皮肤、肺 、骨和淋巴结，其中侵犯骨多见。LCH累及中枢 

神经系统时病变可分原发或继发性 、孤立性或多灶性，通 

常累及下丘脑一垂体轴．多饮、多尿是下丘脑一垂体轴受累常 

见的症状之一 。本病例中该患者除了典型的多发骨质、淋 

巴结、皮肤病变外，还合并反复高热、顽固性高钠高氯血症、 

贫血、口干、多饮、多尿等其他表现。 

LCH的影像学及实验室检查也存在多样性。LCH肺 x 

线摄片可见肺部有网点状阴影、囊状气肿、气胸等；骨骼x线 

检查可见单部位或多部位的骨质破坏，表现为溶骨性损害。 

骨髓受累的LCH病人常有贫血、白细胞减低和血小板减低， 

正常情况下骨髓中难以找到朗格汉斯细胞。甚至多部位侵犯 

发生时，骨髓涂片中也难以找到。当 LCH侵犯骨髓 ，骨髓造 

血细胞异常的变化与骨髓内朗格汉斯细胞浸润的数量不成 

正比．骨髓中可见形态异常的朗格汉斯细胞 ，形态学改变多 

有以下特征：胞质丰富，可见细小颗粒或空泡，胞核圆形或卵 

圆形或不规则状。易见胞核折叠或切迹，核染色质粗糙粒状 

或颗粒状，核仁不明显，偶见吞噬血细胞现象。此外，切片内 

朗格汉斯细胞常与不同数量的炎性细胞并存。当外周血象正 

常时，骨髓活检比骨髓涂片能更早发现骨髓侵润。未浸润骨 

髓的患者．骨髓涂片多无明显变化。该例患者外周血提示贫 

血．无明显白细胞及血小板减少 ．骨髓涂片提示增生『生贫血， 

缺乏特异性表现，遗感的是未行骨髓活检。 

LCH的诊断除了临床表现外。其确诊主要是靠病理诊断， 

2009年《朗格汉斯细胞组织细胞增生症评估与治疗指南》的 

标准为：在光镜检查找到典型的朗格汉斯细胞的基础上，以下 

3项中≥1项指标阳性：①郎格素阳性；@)CDlcx阳性：③电镜 

检查发现病变细胞内含 Birbeck颗粒_11。在该病例中患者除了 

有多器官累及病变的临床表现之外，其淋巴结活检发现增生 

的朗格汉斯细胞 ，CD1 (++)，故诊断多系统LCH明确。 

LCH的治疗仍存在争议。LCH治疗目前有多种方法，包 

括化疗、放疗、外科手术、抗生素疗法和激素治疗，至于哪种 

方法疗效最好，目前还没有一致意见。同时，LCH治疗也受到 

疾病发生部位、累及周围组织程度、受累器官的功能损害程 

度等多方面因素的限制。当病灶能够手术时，应该进行病灶 

的完整切除；仅能进行部分切除时，应该进行放疗；全身性或 

多器官受累的患者，对放疗和一般药物治疗无效时。需考虑 

行化疗，长春新碱、甲氨蝶呤、环磷酰胺等化疗药物及小剂量 

放射治疗已应用于临床并取得了一定的疗效。此外，免疫治 

疗及造血干细胞移植也有报道目。2009年《朗格汉斯细胞组 

织细胞增生症评估与治疗指南》还推荐相应的支持治疗，其 

包括预防卡氏肺孢子虫、输注红细胞与血小板、集落刺激因 

子等[11。 

LCH的预后与患者发病年龄和累及器官的数量及程度 

有关。通常成年和老年患者预后明显好于儿童，单系统受累 

的LCH患者预后好。而多系统受累的LCH患者预后较差， 

特别是有器官功能障碍患者预后更差。约 10％患者可由单病 

灶损害发展为多系统病变，极少的多系统病变可自发缓解。 

综上所述．LCH属较罕见疾病．临床症状复杂且无特异 

性。病变组织活检在光镜下找到特征性细胞、电镜下出现 Bir— 

beck颗粒以及免疫组化S-100和CDla蛋白阳性等是诊断关 

键。对于本病早期诊断和综合治疗，可以有效提高患者的生 

存期。 
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