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奴 成人组织细胞增生症一x 

附 2例报告 

第一医院内利 巡 耋譬  周开沼 
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。  
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组织 细胞增生症一X (HX)多发病于幼 

儿和儿童，成人少见。我院1985年至1 990年 

收治2例，报道如下： 

删 ]男性．29岁。周反复眼周包块10年 眼球 

突出3年，多饮多屎3月 于1995年5月2 入院。]0 

年前患者开始出现左眼眶包块．时隐 时 显。 年前 

右眼周反复出现黄豆犬结节。3年前双眼充血．疼 

旆．眼球突出 复视，视力下降。1年 前 右眼突然 

失明．继后出现烦渴 乡饮，多尿。病程中曾拟诊 

左眼眶炎 假瘤 ． 肺吸虫眼病 ．经相应治 

疗无效，家族 rll无粪似嚣病史。 

体检T铀．5℃ Pg0次／sln．BP16／9．3kpa 

发育工I：常，营养中等．浅表淋巴缡不 大 皮肤无 

皮客。双眼外突．右眼为甚．并无光感 左 眼视力 

1 2，右颧突出，牙齿无脱落。甲状 腺不大。心肺 

正常。肝脾不大。脊柱四肢无畸形 

实验室检 查 血 红 蛋 白1l3 9／L 白细胞8 3X 

】0，／L 中性粒细胞0．95． 淋巴 细胞0．14．单接细 

胞0．01。尿常规．血脂 肝功．尿素氮．肌歼．血 

糖均正常。x片；右眼眶扩大，颧 骨 纤 维 结 构不一 

良；头颅CT；右眼球后眶尖韶软组织影 增多 禁 

水加压试虢；部分性屎崩症。诊断为韩一薛一柯氏 

病 jIjcop方案 ( 春新硷2rag／敬．每用一次；环 

磷酰胺400mg／次．每 二次：强 地 松 2Omg／抓 

每日二次．每周为一疗程)治疗共五个疗程。继之 

蠊鞍部．球后部放射治疗 限突症状明显好转．多 

屎癌扶加用氯磺丙脲0．25g／次 每 日三次后得到控 

制出院。3月后复奄CT：右眼眶尖部软组织影较前 

增多 颅骨平片：右额骨及颞部有两处骨破坏．碟 

宝透光鹿降低呈磨玻璃状 91年 2月信访．病情稳 

定 ．多饮多屎．眼突．头痛等 状无加重．担 教 
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师工作。 

倒2女性．3】岁 患者 1 0年 前 出 现烦渴 多 

饮 多尿 外院诊断为 尿崩症 用安妥明．速 

尿治疗症状减轻。1年前右眼外突．头颅CT扫描 正 

常。1周前右耳鸣．外耳道 有 少 许 分 泌 物，诊断 

右外耳道炎 ．经抗感染治疗无效于1990年 1 2月 

7哥住院。 

体检T36．6℃ P89次／mia．R2O~／mia．BP 

砖
．5／6．9kpa。发育正常，营养良好，智力 正常． 

矮胖体型 饯表淋巴 结 不 肿大．皮肤无出血及皮 

疹。头颅无畸形．双眼突 出．右 眼 为 甚．眼 突度 

20ram。各副鼻窦匮无压痛．右外耳遭少许 渗血。 

甲状腺不大。心肺正 常 肝 脾 不 大。脊柱四肢正 

常，神经反射正常。 

实验室检查血红蛋白113胃／L，白细胞 6．3X 10 ／ 

L．血小碾163 X l0 ／L。屎常规正常。尿素氨 肌 

酐、血钙．血糖，肝功均正常。头颅x片 颅骨多处 

破坏 。右外耳道括硷为 组织细胞增生，S一1仰聋 

白}亢原(+)。禁水加压试骑；部分性屎崩症。诊断 

为韩一薛一柯氏病 用COP方案治疗，第三疗程结 

束后．右眼球突度降至】7HIII1，多饮多尿症状减轻 

右耳停止渗血，现在救疗中。 

讨 论 

组 织 细胞 增生 症一x是 一 种 病 因 和 发 

病机理不十分明确的疾病， 它 包 括三种 临 

床类型，即勒一雪氏病 韩一薛一柯氏病 

嗜酸性肉芽肿。前二者为全身性，后者为局 

限性。近年有学者提出用“Langerhan s组 
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织铀胞增生痖”代替HX的命程“ 。 

HX大多发病于3个月一l岁半，2岁以后 

减少。其中韩一薛一柯氏病多见于2～5岁的 

幼儿及儿童，青年和成人罕见。其典型表现 

为 眼球突出、颅骨缺损、尿崩症⋯。本文二 

例均具有颅骨损害、尿崩症与安眼三联征特 

点，符台韩一薛～柯氏病。尿崩症在儿童发 

病率 占22—50嘶，往往确诊为H X 后 才 出 

现，而成人 常以尿崩症为首发症状 ，故容 

易造成漏诊。本文例2尿崩症9年后方 出现眼 

球突 出及颅骨损害，才 得 以 确 诊，实属罕 

见。因此对成人尿崩症患者要考虑HX的可 

能，进行长期随访。 

HX的病因曾有感染、代谢、遗传等学 

说。 由于免疫学研究的进展，现认为是一种 

免疫性疾病。病理特 征 是Langerhan 8组 

织细胞异常增生。本病诊断有赖于临床、放 

射、病理三方而的资料，但病变组织活检是 

唯一的确诊方法。组织细胞协会制定的病理 

诊断标准 ：病变区组织细胞应具有8—1 00 

蛋白抗原、甘露糖苷酶、ATP酶、花 生 凝 

集素4项特征中的至少 两 项，或Birbeck颗 

粒和T。抗原决定旗中的任 何一项。S—io0蛋 

白抗 原 存 在 于 正 常Langerhan 8细胞和 

HX的组织细胞 中，而其它单核～组织细胞 

不 含有该蛋白，因此8一 O0蛋白抗原是 谚断 

HX的良好标 记物。 

HX目前主要采用化疗，放疗和免疫 治 

疗。化学治疗适 于 全 身 性 HX，一股化疗 

2～3个月后才见疗效。放疗对单发或多发性 

∞骨病灶有效，矗t尿崩症_亦 有 较 好疗效。 

Cassdy~kflj E ，HX早期，垂体 未 受 严重 

破坏时进行放疗，可使尿崩症症状消失而不 

需用加压素。本文例 1经化疗和放疗后，尿 

崩症症状减轻，加用氯磺丙脲后症状控 制， 

井持续4年余未复发。例 2单用化疗3疗程， 

尿崩症症状和窭眼也都减轻。显示放疗和化 

疗对尿崩症控制有明显效果。本文二例尿崩 

症症状不 能消失可能与崭程较长有关。关于 

HX的尿崩症以何种治疗方法效果更好，有 

待进一步临床病僦观察确定。 
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五价锭标记的二蓊基丁二酸应用于肝脏肿瘤显像的实验研究 
五价锝标 L 的二巯基丁二醢(" Tc(V)-DMS)是近年发展起来的新的亲肿瘤显像剂，其亲肿瘤作用显著 

优于巳在临床广泛使用的 G8．寸旬橼酸等．但在肝脏等内脏胂癌显像中的应用巳被很多文献所 否定，国内外 

尚无应用于百r癌的报道。重庆医科大学基础核医学教研室李少林等对 Tc(V)DMS的标记方法和条件加以改 

良．从不同瘤种，各种配体浓度、最佳显像时间及pH的控制八手．比较了存不同条件下得到的标记化台物， 

在荷瘤小瓯体内的组织分布 结果证阻本方法可使癌／肝比值提高到2．5～3．0左右．不仅适用于原发性肝癌， 

也适盾于肝内转移癣的显像；pH在8．25～8．45之间标记率最高，标记化合物的分解性在pH8．45最明显．具 

有较好的亲肘r瘤性：最佳显像对问为 2～ h。经重庶市 瘤研究所桉医学科临床试用．盱癌病人的阳性显像 

率可选 88．5嘶 

9 Tc(V)一DMS具有敏感性和特异性高，显像时间短．价格低廉等优点．是 一种适台于 发射型计算机 

断层摄影(sPECT)肝癌阳性显像较为理想的药物 【科研处 周永华)。 
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