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1 资料 
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患儿，女，1 岁，因右下肢行走困难、发现右头顶部包 

块半月^院。病程中其右下肢行走困难无进行性加重．右 

头顶部包块约3．Ocm×8．Ocm大小。不红、不痛．初期质硬 后 

变辑，近半月内无进行性增大．不伴发热、咳嗽、皮疹及中 

耳炎。平时面色较苍白．十^史、过去史及家族史无特殊． 

体检：发育正常、营养欠佳．中度贫血貌，呼吸平稳；右头顶部 

包块3，Ocm×3 Ocm，表面不红 中央质辑，有波动感．周围质 

硬．其余部位未触及颅骨缺损：心肺无异常，肝肋下2 5cm．剑 

T4 Ocm．质软．脾肋下未扪及 辅助检查：X一线示右股骨颈 

呈囊状骨质破坏．第8胸椎为扁平椎．右顶骨显示4．Ocm×1． 

Ocm大小如地图样骨质破坏区．右头顶包块穿刺液涂片找 

到大量分化良好的组织细胞．血象：WBC8．4×10。／L．NO．55 

L0．35，RBC5．II×10 ／L．Hb 87g／L．MCv58．7fi，MCH 17 0pg． 

Hb电珏：：HbF 11 2 96．HbA2 3 7 96：母亲：HbF 0．3 ，HbA2 

1．7 ：父亲：HbF 0 6 96 HbA2 3．7 96。诊断： 一地中海贫 

血(轻型)台并郎格罕组织细胞增生症 (LCH)(单纯骨损害 

型1。 

2 讨论 

LCH是以郎格罕细胞(LC)异常增生为病理 

特征的一组疾病。病因尚不清楚 目前多认为是一 

种免疫性疾病。较新的证据提示所有LCH都是克 

隆性疾病，根据其细胞增生行为分为反应性(良性) 

和恶性两种类型⋯。美国学者将韩 雪 柯氏综合 

征及骨嗜酸性肉芽胂归入良性LCH．而将肋 雪 
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氏病归人恶性LCH 。发病年龄、器官受累数目及 

功能受损程度是影响该病预后的三大因素 】。发 

病年龄越小．受损脏器越多 预后越差。其中单纯骨 

损害型即骨嗜酸性肉芽肿是预后最好的一种类 

型，该型可累及任何骨骼，以扁平骨受累较多见，X 

一 线表现为溶骨性骨质破坏12i 对LCH的诊断需 

要临床、X一线、病理相结合。该例患儿因有行走 

困难及头部包块．x一线见右顶骨、右股骨颈、第8 

胸椎的骨质破坏，穿刺液找到分化良好的组织细 

胞而确诊．属于骨酸性肉芽肿即单纯骨损 害 

型。LCH患者血象改变无特异性．可正常或轻度贫 

血，若脾脏明显肿大者可全血减低 。该例患儿有 

中度 贫血，平时 面色一直较苍 白，查HbF增 

高 (11．2 )，其父亲为轻型口一地 中海贫血患 

者(HbA2 3．7 )．而母亲为正常人。病儿HbF及 

HbA2升高不能单纯用LCH解释做该患儿HbF及 

HbA2升高应为遗传性疾病即轻型地中海贫血所 

致。因此该例患儿诊断为LCH同时合并轻型口一 

地中海贫血。目前尚无文献报告 
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