
临床耳鼻咽喉头颈外科杂志 2021年

JClinOtorhinolaryngolHeadNeckSurg(China) 35卷3期

儿童头面部局限性郎格罕细胞组织细胞增生症临床特点分析∗

明澄1　娄凡1　林垦1　曾文娟1　孙美华1　高丽1　卫静娟1　马静1

∗基金项目:云南省中青年学术和技术带头人后备人才培养
项目(No:2019HB102)

1昆明市儿童医院(云南省儿童医学中心)耳鼻咽喉头颈外
科(昆明,650228)
通信作者:马静,E-mail:majing@etyy.cn

　　[摘要]　目的:探讨儿童头面部局限性郎格罕细胞组织细胞增生症(LCH)临床特点,提高诊疗水平。方法:
回顾性分析8例儿童头面部局限性LCH 临床资料,包括发病时间、发病部位、影像学资料、临床表现、治疗方法。
结果:1例鼻背部病变初诊为慢性炎症,经过反复手术病理确诊;6例单纯头面部包块,无疼痛及红肿症状;1例颞

部肿块并对侧耳道流脓。5例单纯手术切除病灶;3例手术切除病灶,病理确诊后继续化疗。随访2~3年,患儿

情况良好。结论:儿童头面部局限性LCH 容易误诊,应作为头颈肿块的重要鉴别诊断;手术切除联合辅助化疗,
治疗效果良好。
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Abstract　Objective:Toexploretheclinicalfeaturesofcephalicandfaciallimitedlangerhanscellhistiocytosis
(LCH)inchildrenforimprovingitsdiagnosisandtreatment.Methods:Clinicaldataof8childrenwithcephalic
andfaciallimitedLCHwereretrospectivelyanalyzed,includingtheonsettimeofdisease,lesionlocation,imaging
data,clinicalmanifestationsandtreatmentstrategies.Results:Onecasewaspreliminarilydiagnosedaschronicin-
flammationwithnasalbacklesions,thenconformedbyrepeatedsurgicalpathology.Sixcaseswerefoundtohave
simplecephalicandfaciallumpswithoutpainandswelling.Onecasewasfoundtohavetemporallumpwithsup-
purateinthelateralauditorycanal.Fivecasesweretreatedwithsurgicalexcisionoflesions.Threecaseswere
treatedwithsurgicalexcisionoflesions,andcontinuedwithchemotherapyafterconfirmedpathologicaldiagnosis.
Allcaseswerefollowedupfor2-3yearswithgoodprognosis.Conclusion:CephalicandfaciallimitedLCHin
childrenwaseasytobemisdiagnosedandshouldberegardedasanimportantdifferentialdiagnosisofcephalicandfa-
ciallumps.Goodoutcomeisachievedbytreatmentwithsurgicalresectioncombinedwithadjuvantchemotherapy.
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　　郎格罕细胞组织细胞增生症(Langerhanscell
histocytosis,LCH)系指单核巨噬细胞系统和树突

状细胞系统增生的一组疾病,其损害是由郎格罕细

胞(LC)异常增生和播散所致。该病临床表现多

样,特别是儿童头面部局限性LCH 较为少见,容易

与头颈部疾病混淆引起误诊。本研究共收集我院

耳鼻咽喉头颈外科2016-2019年收治的头面部局

限性LCH 患儿8例,现报告如下。
1　资料与方法

1.1　临床资料

8例患儿中,男6例,女2例;年龄5个月~12
岁,平均3.5岁。其中<1岁2例,1~3岁2例,>
3岁4例。8例患儿首发症状均为头面部肿块病

变,病程2周~3个月。其中1例初诊为鼻背部肿

块,在外院进行手术切除后,切口皮肤溃破不愈1

个月;1例颞部肿块伴间断对侧外耳道流脓;余6
例仅发现头面部肿块。所有患儿病灶处均无明显

红肿、疼痛,均无发热、咳嗽气促,无突眼、皮肤黄

染、浮肿、四肢肿痛、腹泻等。6例单纯扪及鼻部、
颞部或颌面部肿块,1例颞部肿块伴间断对侧外耳

道流脓,1例鼻背部肿块外院手术后皮肤溃疡不

愈、结痂。
1.2　实验室检查

患儿术前血常规、凝血功能及肝肾功能均未见

异常。
1.3　影像学检查

8例患儿病灶部位行CT检查,分别在头颅、颌
骨、颞部、鼻骨CT表现为局部溶骨性骨质破坏,颅
骨、扁骨呈圆形,片状骨质密度减低(图1~4)。头

颅部 MRI示脑组织未见占位性病变。腹部B超示

肝、胆、胰、脾、双肾未见异常;胸部 X 线片检查:2
例可见双肺纹理增多。
1.4　病理活检

8例均经病理证实,在显微镜下可见 LC体积
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大,胞质丰富,轻度嗜酸性,核呈椭圆形、肾形。核

膜薄,染色质细,可有不明显的核仁及散在的嗜酸

性粒细胞、单核细胞、多核巨细胞等炎性细胞。所

有患儿均依据病理结果进行诊断,免疫组织化学表

现为CDla、S-100和或CD207阳性(图5)。
1.5　临床诊断与分型

LCH 的诊断参照国际组织细胞协会2002年

制定的 LCH-Ⅲ方案[1]。国际组织细胞协会根据

LCH 病变范围,将LCH 分为单系统病变和多系统

病变两大临床类型[2]。本组患儿均经临床、病理活

检及免疫组织化学染色确诊;根据器官受累情况,
皆表现单器官受累:包括单系统多发骨损害或局限

性损害。本组7例为单系统局限性损害;1例为单

系统多发骨损害(图4)。

图1　1例额部包块病变患儿的临床资料　1a:额部包块;1b:轴位 CT示额骨溶骨性骨质破坏;1c、1d:手术切除病灶;

1e、1f:术后10个月复查,外形恢复,轴位CT示愈合;　图2　1例鼻背部肿块病变患儿的临床资料　2a:鼻背部手术后

溃破;2b、2c:轴位CT示鼻骨、上颌骨破坏;2d:术后1年CT示病变部位已愈合;　图3　1例颞部包块病变患儿的临床

资料　3a:颞部包块;3b:轴位CT示病灶;3c:冠状位 MRI示病灶;3d:术后3个月 CT示愈合;　图4　1例单系统多发

骨损害患儿的CT表现　4a:轴位CT示左顶部溶骨性骨质破坏;4b:轴位 CT 示右颞部骨质破坏;　图5　病理学检

查　5a:片状分布的肿瘤细胞,嗜伊红染色,部分可见少量骨样组织,钙化及坏死(苏木精-伊红染色×400);5b:圆形、椭
圆形的肿瘤细胞,胞质丰富、胞核透亮、嗜红染色,可见红核仁、折叠及核沟,周围散在嗜酸粒细胞、组织细胞、淋巴细胞

(苏木精-伊红染色×400);5c:angerin(+),CD1a(+),胞质胞膜呈环状;5d:S-100(+),CD68(+),胞质呈片状;5e:Ki-
67(+,40%),肿瘤细胞增殖指数较高。
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1.6　治疗方法

参 照 LCH-Ⅲ 方 案[1]和 LCH-2009 方 案 治

疗[3]。5例患儿采用单纯手术切除或骨面刮除病

灶,手术切除后经病理确诊(图1);3例患儿手术切

除病灶,病理确诊后继续化疗(图2、3),采用 VEP
(长春新碱 VCR+足叶乙甙VP16+泼尼松Predi-
sion)、VP(VP16+Predision)等方案化疗。
2　结果

5例患儿手术切除病灶;3例手术切除病灶联

合化疗。对所有患儿随访2~3年,随访期间头面

部外形恢复情况均良好。
3　讨论

LCH 是一组原因不明的反应性非肿瘤性增生

性疾病,虽 然 比 较 少 见 但 多 发 生 在 小 儿,尤 其

在1~3岁的儿童中最常见[4],男性发病率高于女

性。该病临床表现多种多样,易累及头部和颈部,
尤其是头骨和下颌骨[5],主要表现为颜面、鼻部、颞
部单发病灶,且常以面部、颞部肿块起病。而主要

累及口腔颌面部的病例较少。病变可累及全身各

器官,呈一组异质性疾病,本病通常分为三型[6]:①
急性播散性多系统型 LCH 又称勒-雪病(letterer-
siwe,LS);②慢性进展性多灶型LCH,又称韩雪柯

病;③良性局限型LCH,又称骨嗜酸性肉芽肿(eo-
sinophilicgranuloma,EG)。

EG发病隐匿,多发生在学龄前,多见于2~7
岁男性患儿。病灶单发或多发,主要累及颅骨、脊
椎、肋骨等骨骼系统,常常导致自发性骨折、中耳

炎,也可出现局限性疼痛和局部的软组织肿胀,病
理类型以肉芽肿性损害为特征,EG 是 LCH 中预

后最好的类型。早期累及头颈部的 LCH 患儿中,
全身系统症状不明显,尤其因学龄前儿童主诉不

清,导致缺乏典型的临床症状及影像学表现,故易

被误诊为先天性、感染性或炎症性疾病,应引起临

床医生对该病的警惕。本组患儿均以家长发现头

面部肿块就诊,临床表现为单系统病变,有2例初

诊为其他疾病而误诊,其中1例初诊“特殊慢性感

染性疾病”或“结核”,另1例初诊为淋巴结炎和中

耳炎;皆经过反复检查治疗,最终病检确诊。
影像学检查是发现 EG 病变部位及病灶范围

的有效手段。儿童头面部EG,X线片、CT、MRI均

表现为受累颅骨、颞骨、鼻骨局部溶骨性骨质破坏,
呈圆形、片状骨质密度减低区,若影像学发现此改

变,临床上应该高度怀疑LCH(图1、3)。局部病灶

肿物活检是确诊的主要依据,故应尽早行病理检

查。由于镜下可见大量组织细胞增生,核大深染不

规则,可见核仁,染色质疏松,胞质红染,尤其可在

电镜下找到含有 Birbeck颗粒的 LC细胞、S-100、
CD1a及CD207呈阳性的组织细胞,因此常作为诊

断LCH 的免疫表型[7](图5)。
Minkov[8]报道LCH 在14岁以下儿童中的发

病率为3/1000000~5/1000000。单一器官受累

患儿以手术治疗为主,多系统受累的 LCH(MS-
LCH)表明疾病的严重性及预后不良。陈莉萍等[9]

对34例头颈部受累的儿童LCH 进行分析,认为头

颈部受累的 LCH 患儿出现器官功能异常经治疗

后,病灶消退较其他部位晚,治疗难度高。
本研究中的8例患儿均首先表现为头面部肿

块,早期呈单系统局限性病变。6例无任何不适症

状;1例鼻背肿块,外院经活检确诊为慢性炎症,经
手术治疗后,伤口反复溃破,愈合不佳,考虑结核并

给予相应抗结核治疗,后就诊我科手术活检后再次

行病理确诊(图2);1例发现耳颞部肿块1个月,初
诊为淋巴结炎,因对侧耳道间断流脓,按中耳炎治

疗,但效果不佳,CT检查发现乳突区及颞部骨质破

坏,尤其乳突区病变范围较大,乳突骨质呈弥漫性

破坏,最终经病理检查确诊(图4)。本组患儿均由

家长发现头面部肿块就诊,头面部病变可能是

LCH 的第1个表现,头面部也可能是唯一与疾病

相关的部位,所以临床中容易误诊为头面部淋巴结

炎、特异性感染、囊肿或先天性疾病;如果伴有皮肤

溃破、伤口长期不愈合容易误诊为结核等特殊慢性

感染疾病;如患儿伴耳道流脓,体检忽视头面部肿

块,很容易误诊为单纯中耳炎而延误治疗。本组患

儿早期临床症状不典型,表现单系统病变,虽然病

例数较少,但有2例初诊出现误诊,误诊率为25%,
故笔者认为,儿童头面部局限性LCH 容易误诊,应
对头颈部肿块进行重要鉴别诊断,结合病史、影像

学检查和病理诊断确诊,临床医生应对上述临床表

现提高警惕,减少误诊,避免延误治疗,才能提高对

局限性累及头面部LCH 的准确诊断率。
目前,临床上 LCH 基本的治疗原则为分型施

治、控制和预防感染。儿 童 单 系 统 或 局 限 性 的

LCH 治疗预后良好,头面部、鼻部单系统局限性病

灶,手术切除是首选的治疗方法,或者采用手术切

除病变联合术后全身小剂量化疗,治疗效果较好;
术后定期观察颌面骨的发育情况,避免严重的颜面

畸形。对于手术无法切除的病灶,及合并多系统受

累或危险器官受累的患儿,应考虑手术联合化疗。
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　　[摘要]　目的:通过 Meta分析探讨甲状腺微小乳头状癌(PTMC)右侧喉返神经后方(Ⅵb区)淋巴结转移的

危险因素。方法:检索国内外文献数据库中PTMC喉返神经后方淋巴结转移相关的文献,检索截止时间是2020
年6月,由两名研究者筛选文献、提取数据后,采用 Revman5.3软件进行 Meta分析。结果:共纳入5篇文章,共
计1884例研究对象,研究结果显示:PTMCⅥb区淋巴结转移率为10.8%(203/1884),转移危险因素包括患者年

龄<45岁,男性,右叶肿瘤直径≥0.5cm,侵出包膜,Ⅵa淋巴结转移。结论:对PTMC有Ⅵb区淋巴结转移高危

因素的患者应该行包含Ⅵb区淋巴结在内彻底的淋巴结清扫。
[关键词]　甲状腺肿瘤;淋巴结转移;颈淋巴结清扫术;喉返神经;Meta分析
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AMeta-analysisofriskfactorsrelatedtothelymphnodesposteriortothe
rightrecurrentlaryngealnerveinthyroidmicropapillarycarcinoma
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2DepartmentofThyroidSurgery,theFirstHospitalofShanxiMedicalUniversity)
Correspondingauthor:LIUJing,E-mail:Liujing5585@163.com

Abstract　Objective:Toevaluatetheriskfactorsformetastasisofthelymphnodesposteriortotherightre-
currentlaryngealnerveinthyroidmicropapillarycarcinoma(PTMC)byMeta-analysis.Methods:Wesearcheddo-
mesticandforeigndatabasesforrelevantstudiespublisheduptoJune,2020.TwoindependentreⅥewersper-
formedliteraturescreeninganddataextractionaccordingtotheinclusionandexclusioncriteria.Then,Meta-anal-
ysiswasperformedusingRevman5.3software.Results:Atotalof5articleswereincluded,withatotalof1884
subjects.TheresultsofthestudyshowedthattherateoflymphnodemetastasisinPTMC Ⅵbareawas10.8%
(203/1884).Theriskfactorsformetastasisincludedpatients'age<45yearsold,male,rightlobetumorDiame-
ter≥0.5cm,invadingtheenvelope,Ⅵalymphnodemetastasis.Conclusion:Ⅵblymphnodedissectionisrec-
ommendedwhenthereexistsage<45years,malesex,rightlobetumor≥0.5cm,capsularinvasionorⅥalymph
nodemetastasis.
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　　美国最新癌症数据指出,近年来甲状腺癌的发

病率开始趋于稳定,稳居女性恶性肿瘤第五位[1-2]。
我国数据也显示出甲状腺癌的发病率位居女性恶

性肿瘤的第三位[3]。甲状腺乳头状癌(PTC)是甲

状腺癌最常见的病理类型,王龙龙等[4]报道新发甲

状腺癌中98.5%为PTC,其中肿瘤直径≤1cm 的

甲状腺微小乳头状癌(PTMC)约占新发 PTC 的

74.8%。虽然 PTMC 预 后 良 好,但 有 30.7% ~
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