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１　病例资料　患者，男，３８岁。因“体检发现右肺结节

６ｄ”于２０１６年１月８日入住我院。患者于２年前因右

侧胸痛于当地医院就诊，胸部ＣＴ提示双肺结节进行

性增大，考虑肺部真菌感染，予以口服抗真菌药物治疗

２个月，复查肺部结节无进一步发展，故每隔半年复查

１次。２０１６年１月２日于当地医院复查ＣＴ提示右中

肺结节。２０１６年１月６日至另一医院检查ＣＴ提示：

肺窗示右肺中叶内侧段有一分叶状肿块，截面大小约

１．５ｃｍ×１．６ｃｍ，密度均匀，边缘呈毛刺状，纵隔窗示

肿块平扫ＣＴ值６０ＨＵ，病灶内下缘见血管影相连，灶

内未见钙化灶，两肺同时见多发大小不一的小结节

（图１），诊断为右肺中叶周围型肺癌并两肺多发转移

瘤。入我院后体格检查未见明显体表淋巴结肿大，未

见皮肤红斑等异常体征。入院检查：血常规及肺功能

均正常，Ｂ超检查示肝脏、胆囊、胰腺、肾脏及肾上腺未

见明显异常，头颅ＣＴ平扫未见明显异常。自发病以

来，患者偶有胸痛、干咳，无咯血、胸闷、气急，精神状态

良好，体力情况良好，食欲、食量及睡眠情况正常，体质

量无明显变化，大、小便正常。自述无吸烟、饮酒史，无

二手烟接触史，职业中有粉尘接触史。２０１６年１月１２日

于全麻胸腔镜下行右肺中叶切除术。

图１　犆犜扫描示双肺多发结节

　　术后病理检查：（１）大体观察见右肺中叶切除标本

１个，大小１２ｃｍ×７ｃｍ×２ｃｍ，距支气管断端２ｃｍ紧

邻胸膜下见一灰白色结节，直径１．５ｃｍ，另距支气管断

端３ｃｍ、胸膜下０．３ｃｍ处见另一灰白色结节，直径

０．６ｃｍ，两结节切面均为灰白色、实性、质硬，与周围组

织界限尚清。（２）ＨＥ染色镜下观察可见右肺中叶肺

组织内界限尚清、呈结节状生长的肿瘤组织，肿瘤细胞

中等大小，胞质丰富，微嗜酸性，细胞核扭曲，可见核

沟、折叠、凹陷或呈分叶状，核膜较薄，染色质细腻，部

分细胞可见小核仁，背景中可见嗜酸粒细胞、中性粒细

胞、组织细胞、小淋巴细胞浸润，局部可见纤维化（图

２Ａ、２Ｂ）。（３）免疫组织化学染色示肿瘤细胞Ｓ１００（图

３Ａ）、ＣＤ１α（图 ３Ｂ）、Ｌａｎｇｅｒｉｎ（ＣＤ２０７）、ＣＤ６８、

Ｌｙｓｏｚｙｍｅ、ＣＤ１１ｃ、ＣＤ１６３阳性，Ｋｉ６７指数约１０％，细
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胞角蛋白（ＣＫ）５／６、抗ＣＫ单克隆抗体（ＣＡＭ）５．２、上

皮膜抗原（ＥＭＡ）、甲状腺转录因子１（ＴＴＦ１）、

ＣｈｒｏｍｏｇｒａｎｉｎＡ、Ｓｙｎａｐｔｏｐｈｙｓｉｎ、ＣＤ２１、ＣＤ３５阴性。

病理诊断：（右肺中叶）朗格汉斯细胞组织细胞增生症

（Ｌａｎｇｅｒｈａｎｓｃｅｌｌｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓ，ＬＣＨ）。患者术后随访

１２个月，未发现复发与转移。

图２　犎犈染色示肺部朗格汉斯细胞大量增殖并形成

肉芽肿（犃），部分朗格汉斯细胞核可见核沟（犅）

Ｏｒｉｇｉｎａｌｍａｇｎｉｆｉｃａｔｉｏｎ：×２０（Ａ）

图３　免疫组织化学染色结果显示肿瘤

细胞犛１００（犃）和犆犇１α（犅）阳性（犛犘法）

Ｏｒｉｇｉｎａｌｍａｇｎｉｆｉｃａｔｉｏｎ：×４００

２　讨　论　１８６８年，Ｌａｎｇｅｒｈａｎｓ首先描述了在表皮

中存在一种非色素性细胞，这种细胞来源于骨髓并在

免疫反应中发挥重要作用，是一种树突状细胞［１］。

ＬＣＨ患者朗格汉斯细胞过度活化、异常增殖，可累及

多个系统器官，包括骨、皮肤、肝、脾和淋巴结等［２３］。

肺朗 格 汉 斯 细 胞 组 织 细 胞 增 生 症 （ｐｕｌｍｏｎａｒｙ

Ｌａｎｇｅｒｈａｎｓｃｅｌｌｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓ，ＰＬＣＨ）为 ＬＣＨ 的一种

类型，可以仅发生于肺部，也可是全身系统病变的一部

分［４］。迄今为止，我国单独肺受累的ＬＣＨ报道少见，

患者多伴发其他系统相关损害［５］。儿童及成年人均可

发病，以儿童发病多见，发生在成人肺部的ＬＣＨ发病

高峰年龄段为２０～４０岁，约９０％与吸烟有关
［６］。患者

可有咳嗽、呼吸困难、胸痛、乏力、发热、消瘦等临床表

现，常由于呼吸系统症状接受影像学检查，显示为肺部

的囊腔及结节状病变。在本例中，患者为３８岁男性，

起病症状不甚典型，仅有干咳、胸痛的表现，以“肺部真

菌感染”在外院治疗，无明显肺部体征，仅胸部有结节

样的影像学表现，尚未发现其他脏器受累。患者自诉

无吸烟及二手烟接触史，但职业有粉尘接触史。有研

究认为吸烟相关性ＰＬＣＨ是一种对刺激的反应性增生

性病变［７］，在此我们认为该患者对粉尘的接触可能是

导致其发病的重要因素之一。

ＰＬＣＨ患者的影像学检查对其诊断有重要意义。

有文献报道，在疾病的初期，影像学常显示为肺部的多

发小结节，随着病变的进展，逐渐出现厚壁囊腔及薄壁

囊腔，薄壁囊腔可相互融合，晚期肺组织内可发生纤维

化或形成肺大泡，有时可呈肺气肿或蜂窝肺样表现，各

期病变可同时存在［８１０］。本例患者病程较长，影像学表

现呈双肺多发结节，未见明显囊腔形成，易误诊为恶性

肿瘤，需经病理活检确诊。

１９８３年Ｃｏｌｂｙ等
［１１］对该病的组织学特点作了详

尽的描述，光镜发现朗格汉斯细胞大量增生并形成肉

芽肿，是ＰＬＣＨ的特征性改变。光镜观察可将病变分

为３期：富于细胞期、增生期、愈合或纤维化期。肉芽

肿早期往往以细支气管为中心，并见多少不等的嗜酸

性粒细胞、淋巴细胞、浆细胞、中性粒细胞浸润，部分病

例可见合体多核巨细胞，甚至形成嗜酸性脓肿。随着

疾病的进展，肉芽肿逐渐破坏细支气管壁，形成囊腔，

朗格汉斯细胞减少，肺间质可见纤维化及慢性炎症细

胞浸润，最终形成纤维瘢痕，朗格汉斯组织细胞少见，

细支气管可以阻塞并继发性扩张形成囊腔，间质可有

纤维化及肺气肿、肺大泡甚至形成蜂窝肺［１２１３］。在大

多数ＰＬＣＨ病例中，细胞温和，具有不规则扭曲的细胞

核，可见核沟或“咖啡豆样”核，免疫组织化学染色

ＣＤ１α、Ｌａｎｇｅｒｉｎ（ＣＤ２０７）、Ｓ１００染色阳性可证实
［１４１５］，

电镜下发现朗格汉斯细胞胞质内棒状、网球拍状

Ｂｉｒｂｅｃｋ颗粒或冰冻切片ＯＫＴ６抗原阳性，更能充实

诊断［１６］。

本病需要与以下疾病相鉴别。（１）巨细胞癌（ｇｉａｎｔ

ｃｅｌｌｃａｒｃｉｎｏｍａ）：镜下肿瘤由多形性巨细胞组成，瘤细

胞多巨大，胞质丰富、嗜酸性，核奇异，呈多核或多叶

状，肿瘤细胞失去黏附性，可见大量的中性粒细胞浸

润，常见白细胞伸入运动现象。免疫组化 ＣＫ、

ｖｉｍｅｎｔｉｎ、癌胚抗原（ＣＥＡ）阳性，ＴＴＦ１也可阳性。（２）

朗格汉斯细胞肉瘤（Ｌａｎｇｅｒｈａｎｓｃｅｌｌｓａｒｃｏｍａ，ＬＣＳ）：可

为原发，亦可由ＬＣＨ进展而来，镜下可见明确恶性细

胞学特征的大细胞，染色质显著异常，核仁清晰，偶可

见ＬＣＨ样的核沟。免疫表型与ＬＣＨ一致，均表达

Ｓ１００和ＣＤ１α，Ｋｉ６７指数为１０％～６０％，较ＬＣＨ表达

高。（３）ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病：镜下可见较多的Ｓ１００阳

性的组织细胞，细胞有淡嗜酸性丰富的胞质，核圆形或

卵圆形，核仁清楚，有时可见双核及异型核，胞质内常

见淋巴细胞吞噬现象及伸入运动，嗜酸粒细胞少见。

ＣＤ１α阴性，电镜下无Ｂｉｒｂｅｃｋ颗粒。（４）嗜酸性肺炎

（ｅｏｓｉｎｏｐｈｌｉｃｐｎｅｕｍｏｎｉａ，ＥＰ）：镜下见肺泡腔内渗出物

中含大量嗜酸粒细胞，间质内除嗜酸粒细胞浸润外还

·０２８·
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可有淋巴细胞和浆细胞浸润。免疫组化染色嗜酸性肺

炎巨噬细胞Ｓ１００阴性。（５）脱屑性间质性肺炎

（ｄｅｓｑｕａｍａｔｉｖｅｉｎｔｅｒｓｔｉｔｉａｌｐｎｅｕｍｏｎｉａ，ＤＩＰ）：镜下见肺

泡腔内巨噬细胞聚集，呈弥漫均匀一致分布，肺泡间隔

轻中度纤维性增厚，炎症轻微，仅有少量炎性细胞浸

润并以淋巴细胞为主，Ⅱ型肺泡上皮增生，沿增厚的肺

泡间隔分布，有时可见细支气管纤维化和轻度炎症。

对ＰＬＣＨ的治疗首先劝诫患者戒烟，尽管个别文

献报道部分患者在未戒烟的状态下ＣＴ检查显示其病

变有所缓解［１７］，但大部分患者是在戒烟后症状趋于稳

定或好转，影像学示病变部分或完全缓解［１８１９］。肺部

病变持续存在或病情进展者予以激素治疗，激素治疗

６个月后若病情进展者予以全身化疗
［２０］。成人ＰＬＣＨ

患者的生存率较正常人群降低，经数年的病程进展，最

终发生呼吸衰竭死亡。

综上，ＰＬＣＨ罕见，当其胸部ＣＴ检查影像学不典

型时容易误诊，若见多发肺部结节及囊腔时，应该引起

足够的重视，联想到本病的可能，确诊本病需做病理学

活组织检查，结合组织学形态及免疫组织化学结果，以

早期诊断和给予患者适当的治疗。
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