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成人鼻鼻窦郎格罕氏细胞组织细胞增生症
（１例报告并文献复习）

陈　伟，李泽卿，吴昆，王天友，王志颐，王秋萍

（南京军区南京总医院 耳鼻咽喉头颈外科，江苏 南京　２１０００２）

　　摘　要：　目的　提高临床医师对成人鼻鼻窦郎格罕氏细胞组织细胞增生症（ｌａｎｇｅｒｈａｎｓｃｅｌｌｈｉｓｔｉｏ
ｃｙｔｏｓｉｓ，ＬＣＨ）的认识，以便早期诊断、治疗，提高该病控制率。方法　回顾南京军区南京总医院耳鼻咽
喉头颈外科收治的 １例成人鼻鼻窦 ＬＣＨ患者的临床资料，结合相关文献对该病的临床特点、组织病理
学特征、诊断、治疗及预后进行分析。结果　鼻鼻窦 ＬＣＨ临床表现为多发占位伴多发骨质破坏。组织
学表现为密集的肉芽肿样组织细胞，同时伴有淋巴细胞和嗜酸性粒细胞浸润。免疫组化标记 Ｌａｎｇｅｒｉｎ
（＋＋＋），ＣＤ１ａ（＋＋＋），Ｓ１００（＋＋＋）。本例患者手术加术后放疗后随访 １２个月局部无复发，无
全身转移。结论　成人鼻鼻窦 ＬＣＨ较为罕见，诊断需要依靠详细的病理形态观察及多种免疫组化标
记。治疗以手术切除为主，辅以放疗、化疗，预后与临床分级有关。
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　　郎格罕氏细胞组织细胞增生症（ｌａｎｇｅｒｈａｎｓ
ｃｅｌｌｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓ，ＬＣＨ）以往称组织细胞增生症，
１９８５年国际组织细胞学协会研究决定命名为
郎格罕氏细胞组织细胞增生症。ＬＣＨ系指原
因不明的单核巨噬细胞系统和树突状细胞系

统增生 的 一 组 疾 病，主 要 以 郎 格 罕 氏 细 胞

（Ｌａｎｇｅｒｈａｎｓｃｅｌｌ，ＬＣ）浸润为特点，其损害是由
ＬＣ异常增生和播散所致。ＬＣＨ组织病理学为
良性，但生物学行为呈浸润生长，可累及骨和

多个器官。ＬＣＨ好发于婴幼儿及儿童，成人少
见，临床表现复杂，尤其是病变累及鼻腔鼻窦，

引起鼻腔鼻窦症状，多数临床医师缺乏对此病

的认识，易误诊和漏诊。２０１１年１月本科收治
了 １例成人鼻鼻窦 ＬＣＨ患者，现回顾总结该
病例临床资料，并结合相关文献分析 ＬＣＨ的临
床、组织病理学等方面特征。

１　病例资料

　　患者，男，４５岁，因前额部疼痛３个月余入
院。临床主要表现为前额部胀痛，夜间疼痛明

显，反复发作，不经处理可以缓解，天气变化或

季节寒冷时明显加重。发病以来无明显发热、

恶心及呕吐，平时患者无明显鼻塞、流涕及嗅

觉减退。患者曾于 ２００９年因“尿崩症”在本院
内分泌科治疗，治疗后症状明显缓解，现每日

口服醋酸去氨加压素片 ０．０５ｍｇ维持治疗。入
院后行鼻窦 ６４排 ＣＴ检查示：①左侧上颌窦、
蝶窦（图 １ａ）、额窦（图 １ｂ）多发占位病变并骨
质破坏，考虑恶性病变可能，建议活检；②右侧
上颌窦及双侧筛窦炎。鼻窦 ＭＲＩ检查示：双侧
蝶窦、筛窦内 Ｔ２异常信号影，蝶窦及筛窦、右侧
眶内侧壁、斜坡可见骨质吸收破坏；右侧上颌

窦，双侧筛窦内液性密度影；窦腔周围软组织未

见异常（图 ２）。骨髓穿刺常规细胞形态学检查
未 见明显异常。完善相关检查后于２０１１年
１月 １４日全麻鼻内镜下行鼻腔鼻窦新生物活检
术。术中见左侧上颌窦、右侧蝶窦窦腔黏膜明

显增厚，伴有骨质破坏，组织稍有韧性，不易出

血。术后病理提示 ＬＣＨ（图 ３ａ），病变主要由灶
性分布的郎格罕氏细胞、嗜酸性粒细胞、中性粒

细胞及淋巴细胞构成。免疫组化结果示：Ｌａｎｇｅ
ｒｉｎ（＋＋＋），ＣＤ１ａ（＋＋＋），Ｓ１００（＋＋＋），
ＣＤ６８（＋＋）（图 ３ｂ）。术后 １周门诊行局部放
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疗（总剂量３０Ｇｙ，分１５次完成），门诊随访 １２个月，头痛症状明显减轻，治疗效果良好。

图 １ａ　蝶窦、左侧上颌窦骨质多发占位病变并骨质破坏　图 １ｂ　额窦、蝶窦骨质多发占位病变并骨质破坏　
图２ａ　双侧额窦 Ｔ２异常信号影，多发骨质破坏　图 ２ｂ　双侧蝶窦、筛窦内 Ｔ２异常信号影，蝶窦及筛窦骨质吸收
破坏　图 ３　病理学检查。ａ：郎格罕细胞体积较大，有较丰厚的弱嗜伊红胞浆，细胞之间界线不清，细胞核圆形、
椭圆型、杵状及脑回状，局部细胞核的核膜有分明凹陷构成核沟，染色质细，偶见核仁（ＥｎＶｉｓｉｏｎ法，４０×１０）。ｂ：
瘤细胞 Ｌａｎｇｅｒｉｎ胞浆着色呈强阳性（ＥｎＶｉｓｉｏｎ法，２０×１０）

２　讨论

　　根据临床特点，ＬＣＨ划分为 ３种临床类
型：嗜酸性细胞肉芽肿（ｅｏｓｉｎｐｈｉｌｉｃｇｒａｎｕｌｏｍａ，
ＥＧ）、莱特勒西韦综合征（ＬｉｔｔｅｒｅｒＳｉｗｅ病，ＬＳ
病）和汉薛柯综合征（ＨａｎｄＳｃｈｕｌｌｅｒＣｈｒｉｓｔｉａｎ
病，ＨＳＣ病）［１］。ＥＧ指单发骨或单发肺的
ＬＣＨ；ＨＳＣ病表现为二联症：颅骨的溶骨性破
坏，眼球突出和尿崩症；ＬＳ病为伴有肝、肺、
脾或骨髓受侵的 ＬＣＨ，多见于 ２岁以下儿童。
因以上 ３种类型 ＬＣＨ显微镜下病理学表现一
致，１９５３年将其统称为组织细胞增多症 Ｘ。近
年来随着基础研究的深入，对本病的发生机制

有了新认识，明确本病是 ＬＣ大量增殖引起机
体免疫调节功能紊乱所致。因为 ＬＣ来源于单
核巨噬细胞系统，与机体免疫功能密切相关，

因此 ＬＣＨ为一种免疫失调性疾病。

ＬＣ为单核巨噬细胞系统发育而来的树突
状细胞［２］，多见于皮下组织内，具有皮肤免疫

监测功能，除皮下组织外，在全身各个器官系

统内也有分布。因免疫失调或 ＬＣ本身性质的
改变导致其在组织间的异常增生堆积并侵犯

邻近结构而形成 ＬＣＨ［３］。该病年发病率约为
５／１００万［４］，高发年龄为 １～３岁。关于成人
ＬＣＨ的报道较少。ＬＣＨ发病具有性别倾向，男
性多于女性，原因不明。ＬＣＨ的骨受侵率随年
龄变化，在青少年多见，随年龄增长骨受侵率

减少。Ｈｏｗａｒｔｈ等［５］报道 ６０％的骨受侵病例年
龄小于 ２０岁，Ａｒｉｃｏ［１］发现 ＬＣＨ骨受侵在儿童
尤为多见。故儿童病例初诊时应细致检查其

骨骼系统。危险器官受侵多见于 ２岁以下儿
童，预后较差。

ＬＣＨ的临床表现多种多样，从单发的皮肤
受侵、骨受侵或淋巴结肿大到全身广泛的播散

性病变均可见到。因此 ＬＣＨ的诊断需要依据
·９１２·
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临床表现、Ｘ线改变和病理形态学等进行综合
分析。ＬＣＨ患者常以多灶性骨肿物就诊，尤以
颅骨多见，部分可触及骨缺损及软组织肿物，

可伴不同程度骨痛，病变侵犯眶骨可引起眼球

突出；侵犯蝶骨压迫垂体，导致抗利尿激素分

泌减少，可发生尿崩症［６］；侵犯上下颌骨则发

生牙齿松动，也有报道发生于颞骨病变特征性

地表现为耳漏、乳突及面部肿胀而类似于中耳

炎及乳突炎［７］。本例患者 ２００９年曾在内分泌
科诊断为“尿崩症”，但经治疗后症状好转，考

虑病变有可能侵及垂体所致。随病变发展，

ＬＣＨ患者临床可出现发热、皮疹和肝脾淋巴结
肿大，部分患者可因骨组织症状不明显而以上

述伴随症状就诊。但无论普通 Ｘ线检查还是
ＣＴ、ＭＲＩ表现都缺乏特异性［８］。因此若影像学

检查发现多灶性溶骨性破坏，可通过骨髓穿

刺、肿物穿刺、皮疹印片或活检找异常组织细

胞行进一步诊断，凡发现具有以下病理形态之

一的组织细胞，即可作出 ＬＣＨ病理拟诊。①肾
形和卵圆形核：细胞较大，胞浆丰富，核膜薄而

清晰，核仁未见，核分裂象罕见；②咖啡豆样
核：细胞中等大，胞浆淡伊红染，胞界不清，核

呈咖啡豆样、有深浅不一的河沟，核膜清晰，核

染色质细，核仁不易见，核分裂象少见；③混合
细胞型：由咖啡豆样细胞和大圆形细胞组成；

④大圆形细胞核：细胞大，核大圆形，核膜清
晰，核染色质淡而清晰，核仁明显，常呈嗜酸

性，有 １～２个小核仁，核分裂象易见，胞浆丰
富淡染。其中，咖啡豆样细胞是 ＬＣＨ最重要的
诊断依据。近年来，随着对 ＬＣＨ认识的不断加
深，该病的诊断标准更为明确，国际组织细胞

学协会［９］将 ＬＣＨ诊断确信度分为 ３级。①最
终诊断：光镜下 ＬＣ形态学特点加电子显微镜
病变细胞中有Ｂｉｒｂｅｃｋ粒或ＣＤ１ａ染色阳性；
②明确诊断：光镜下 ＬＣ形态学特点，三磷酸腺
苷酶 Ｓ１００蛋白、αＤ甘露糖苷酶、花生植物
血凝素 ４项染色中阳性≥２项者；③初步诊断：
根据临床、实验室检查、影像学及光镜下细胞

病理形态学特点。

ＬＣＨ临床表现无特异性，极易与其他疾病
相混淆，需与下列疾病鉴别。①神经母细胞瘤
骨转移：常为颅骨转移，亦呈溶骨性变化，转移

至眼眶则引起眼球突出，浸润骨质可引起骨

痛。神经母细胞瘤恶性度极高，早期即可累及

骨髓，骨髓穿刺查找神经母细胞可确诊；②全
身性粟粒性结核病：可同时累及淋巴结、肺组

织及骨。可通过结核菌素试验、淋巴结活检鉴

别；③多发性骨髓瘤：Ｘ线检查发现多个边界
清晰的圆形透光区，半数病人尿中有本周氏蛋

白。好发年龄为 ４０～７０岁，３０岁以下少见；
④淋巴瘤：以进行性无痛性淋巴结肿大为主要
表现，可伴发热、肝脾肿大，较少侵犯骨组织；

⑤其他：ＬＣＨ患儿皮疹极易与儿童湿疹、疥疮、
脂溢性皮炎相混淆，皮肤活检或印片是最为简

单并具有诊断意义的检查方法。

ＬＣＨ可采用手术切除、放疗、化疗、免疫治
疗等多种方法治疗。近年来随着对 ＬＣＨ的认
识的加深，其治疗更为合理，治疗结果有了进

一步提高［１０］。因局限性 ＬＣＨ发展慢、预后好，
部分病例可自发消失，国际组织细胞学协会建

议对单系统单灶 ＬＣＨ的治疗应适度：治疗对患
者的损伤不应比 ＬＣＨ对患者的损伤更大，推荐
可选择随诊观察、表面涂抹类固醇制剂或 ２０％
氮芥（皮肤病变）、或局部注射类固醇制剂、或

低剂量（５～１０Ｇｙ）放疗（局部病灶）等。手术
仅用于刮除骨病灶或淋巴结切取活检，影响组

织结构和功能完整性的手术已不再使用。局

部紫外线照射也用于皮肤病变的治疗。通过

上述手段处理 ５年局部控制率可达 ９５％以上。
对于全身多灶或多器官系统病变，因其具有一

定的致命性，该协会建议使用全身单药或多药

化疗，长春新碱或依托泊配合强的松可取得较

好治疗效果。该患者经活检明确诊断后，局部

行放疗，门诊随诊 １２个月，病情无明显进展，
头部疼痛症状减轻，治疗效果良好。

ＬＣＨ预后差别很大，轻则与宿主共生存，甚
至可自行消退，重则危及生命。国际组织细胞

学协会根据其侵犯范围的不同，提出了对临床

治疗具有指导意义的临床分级。这一分级与

其预后密切相关。单器官系统病变可自行消

失，多年稳定不变或逐渐进展。而多器官系统

病变多具有侵袭性和进展性。尽管 ＬＣＨ的临
床病程难以预料，Ｇａｄｎｅｒ等［１１］认为没有危险器

官受侵的 ＬＣＨ预后良好。自行消退现象多见
于单器官系统 ＬＣＨ，有报道单灶受侵的 ＬＣＨ自
行消退率可达 ６０％ ～８０％。ＬＣＨ是增生活跃
的疾病，无论采用何种治疗方法，复发是较为

常见的现象，尤其是多病灶和多系统病例。复
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发可为原位复发，但新病灶的出现更为多见，

这可能与 ＬＣ本身基因的不稳定性有关，广泛
分布的潜在增生活跃的 ＬＣ一旦受到刺激则极
易导致复燃，致使 ＬＣＨ出现高复发率和长期不
稳定性，因此长期随诊十分重要。

本例 ＬＣＨ发生于成人鼻鼻窦，临床上较
为罕见，也极易漏诊、误诊。通过对本例 ＬＣＨ
的临床、组织病理学等方面特征进行分析，可

以提高临床医师对成人鼻鼻窦郎格罕氏细胞
组织细胞增生症的认识，利于该疾病的早期诊

断、治疗，提高疾病控制率。
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支撑喉镜下喉电动切削系统与喉钳夹术

治疗声带息肉的疗效比较

万　华，陈映辉，丁文华，乐　林，杨歆瑶，朱湘滨，董文达

（株洲市３３１医院 耳鼻咽喉头颈外科，湖南 株洲　４１２００２）

　　摘　要：　目的　比较不同方法切除声带息肉的疗效，探讨声带息肉手术方式的选择。方法　回顾
性分析 ２００９年 １月 ～２０１０年 １２月收治的声带息肉患者 １６５例，其中使用支撑喉镜下喉电动切削系统
手术治疗 ７５例，支撑喉镜下喉钳夹手术 ９０例，术后 １个月复查纤维喉镜，以声带运动、边缘光滑、发音
质量为指标进行评价，比较两组的疗效。结果　支撑喉镜下喉电动切削系统手术治疗的总有效率为
９６％，支撑喉镜下喉钳夹术治疗的总有效率为 ８８．９％，两者差异无统计学意义（Ｐ＞０．０５），但两组对
广基息肉的治愈率分别为 ９７．５％、７７．５％，差异具有统计学意义（Ｐ＜０．０５）。结论　在治疗广基息肉
方面，喉电动切削系统优于支撑喉镜下喉钳夹手术。

关　键　词：声带息肉；支撑喉镜；喉电动切削系统
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　　声带息肉是耳鼻咽喉科的常见病，药物保
守治疗效果差，临床上多采用手术治疗。传统

的手术方式是在局麻或全麻支撑喉镜下以喉

钳夹摘除病变。随着喉显微外科技术和相关

手术设备的发展，多种新的喉部手术方式和手

术设备进入临床运用。株洲市 ３３１医院耳鼻
咽喉头颈外科 ２００９年 １月 ～２０１０年 １２月对
收治的声带息肉 １６５例患者采用支撑喉镜下
喉电动切削系统手术与喉钳夹摘除手术的疗

效进行比较，现报道如下。

１　资料和方法

１．１　临床资料
本 组１６５例中，男６８例，女９７例；年龄

１８～６７岁，平均年龄 ３８．７岁。所有病例均经
病理确诊，根据声带息肉的特征将其分为两

型。Ⅰ型 ８５例（简单型带蒂息肉）：带蒂小息
肉、基底小于０．３ｃｍ、基底与声带边界清晰；
Ⅱ 型８０例 （复 杂 型 广 基 息 肉 ）：基 底 大 于
０．３ｃｍ、广基无蒂、基底边界不清晰、伴有声带
广泛水肿，包括任克氏间隙水肿［１］。

１．２　手术器械
①美敦力 ＸＰＳ２０００综合动力系统；②奥林

巴斯手术显微镜；③史塞克 ０°鼻内镜及摄像监
视系统；④美敦力电动喉切削器，直径 ２．７ｍｍ、
４．０ｍｍ各 １支（长 ２７．５ｃｍ）；⑤国产支撑喉镜
与喉显微器械。

１．３　手术方法
两组患者均在经鼻气管插管全麻下进行。

取仰卧位，肩下垫枕、头后仰。患者均在鼻内

镜监视系统辅助下进行手术；置入支撑喉镜，

充分暴露病变后，固定支撑架。所有患者先使

用喉钳夹取适量病变组织送病检。喉电动切

削组患者 ７５例：经支撑喉镜内导入喉切削器，

双向切削模式，最高限速 ５００ｒ／ｍｉｎ。刀头轻
触病变组织，踏脚控制转速，逐步切除病变组

织，并修整创面至光滑；０．１％肾上腺素棉片压
迫止血，完成手术。喉钳夹术组患者 ９０例：喉
钳牵拉病变组织暴露其与正常声带交界处，喉

刀或喉剪切除病变组织，并修整创面至光滑；

０．１％肾上腺素棉片压迫止血，完成手术。
１．４　术后处理

两组患者接受相同的术后处理，静脉滴注抗

生素及地塞米松 ３ｄ；庆大霉素 ８万 Ｕ＋曲安奈
德 ４０ｍｇ＋生理盐水 ５ｍｌ雾化吸入，１次／ｄ；禁
声 ２周［２］。术后 １个月，纤维喉镜复查声带运
动、边缘光滑程度及发声的主观感觉。

１．５　疗效判断标准［３］

治愈：嗓音恢复正常，纤维喉镜检查术侧声

带边缘光滑，活动正常，声门闭合良好，发声主

观感觉正常；好转：声嘶明显改善，纤维喉镜下

术侧声带边缘欠光滑，黏膜轻度充血，声门闭

合尚可；无效：声嘶无改善，检查发现声带病变

范围无改善。

１．６　统计学方法
采用 ＳＡＳ６．１２软件进行统计学分析，组间

差异采用四格表资料的 χ２检验，结果采用行 ×
列表资料的 χ２检验。以 Ｐ＜０．０５为差异具有
统计学意义。

２　结果

　　１６５例均一次手术成功，术后无明显并发
症。两组总有效率分别为 ９６％、８８．９％，无统
计学意义（Ｐ＝０．０９１）；两组治疗Ⅰ型息肉有
效 率分别为９４．３％、９８％，无显著区别（Ｐ＝
０．３６１）；两组治疗Ⅱ型息肉有效率分别为
９７．５％、７７．５％，喉动力切削系统手术组明显
高于喉钳夹手术组（Ｐ＝０．００７），见表 １。

表 １　两种手术方式术后疗效对比 （ｎ，％）

手术分组 例数 治愈 有效 无效 总有效率 χ２ Ｐ

Ⅰ型息肉 动力切削系统 ３５ ３０ ３ ２ ９４．３
０．８３４ ０．３６１

喉钳夹　　　 ５０ ３７ １２ １ ９８．０

Ⅱ型息肉 动力切削系统 ４０ ３５ ４ １ ９７．５
７．３１４ ０．００７

喉钳夹　　　 ４０ ２０ １１ ９ ７７．５

　　注：Ｐ＜０．０５为差异具有统计学意义
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３　讨论

　　声带息肉是耳鼻咽喉科的常见病和多发
病。生活习惯、工作方式的改变使声带息肉的

发病率呈逐年上升趋势，随着人们对生活品质

的提高，声带息肉受到重视，对治疗效果的要

求也明显提高［４］。声带息肉的治疗原则在保

持正常喉部结构和功能的基础上，彻底切除病

灶［５］。声带息肉的治疗以手术为主，临床上手

术方法有：间接喉镜手术、纤维喉镜手术、电子

喉镜手术和支撑喉镜手术等。支撑喉镜手术

为目前使用较多的手术方式。支撑喉镜手术

是在支撑喉镜下以喉钳夹摘除、刀剪切除或激

光切除。在处理广基息肉和大块息肉时，传统

的钳摘、刀剪切除存在着不易切除干净、创缘

不平整甚至撕脱正常黏膜组织等不足；而使用

显微器械操作或激光烧灼时易因病变范围大

而延长手术时间，当术中出血较多时，术野会

变得模糊，增加并发症发生的几率。同时喉激

光手术存在热损伤，术后声带水肿，延长伤口

愈合时间。

近年来喉显微手术技术和相关器械不断发

展，喉切削器、等离子手术器械开始应用于临

床。电动吸割器是目前耳鼻咽喉科内镜手术

的新型手术器械，电动吸割器旋转杆与杆状锯

齿相对高速转动时，锯齿与旋转杆之间产生剪

切力，就会把吸入到杆状锯齿窗口内的组织吸

割搅碎后吸走。因此，质地较软的息肉类病变

组织，较易被吸入刀窗内吸割清除，而张力与韧

性较大的声韧带不易被吸入吸割［６］。而且通过

调整电动吸割器的转速，可以控制吸入组织的

量，达到薄层切削的效果，不易引起黏膜游离撕

裂和深度损伤，创面出血也比传统喉钳刀剪手

术少。另外在切削的同时可吸净血性物，操作

简便，可以单手操作而且术野清晰。本组病例

中以喉动力切削系统治疗声带息肉疗效与支撑

喉镜手术无明显差异，在实际操作中喉动力切

削系统手术时间短、术野清晰，手术操作便于掌

握，适合临床推广。但切削系统为高速运转系

统，术中需小心勿伤及声带侧缘黏膜。

在鼻内镜手术中电动切削系统已经广泛运

用，并且在处理大范围鼻息肉方面较息肉钳夹

取具有明显优势［７］。作者结合鼻内镜下电动

切削系统优势和支撑喉镜手术处理复杂型广

基息肉的不足，提出假设：是否喉电动切削系

统在处理复杂广基息肉方面也优于传统手术。

在实际临床操作中，笔者发现喉切削系统在切

除复杂广基息肉时术野清晰，手术创面边缘整

齐，手术时间短，术中牵拉明显较传统手术少。

对本组资料进行统计学分析发现：两组手术方

式 治 疗 Ⅰ 型 息 肉 疗 效 无 显 著 差 异 （Ｐ＝
０．３６１）；治疗Ⅱ型息肉，喉动力切削系统明显
优于喉钳夹手术组（Ｐ＝０．００７）。

综上所述，喉动力切削系统在进行声带息

肉手术时对正常组织损伤小，不损伤声韧带，

手术时间短、并发症少，而且在处理复杂型广

基息肉方面较支撑喉镜手术具有明显优势，值

得临床广泛应用。
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