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Langerhans组织细胞增生症眼眶受侵一例 

张萌 赵萍 袁乃芬 

【关键词J Langerhans组织细胞 增生； 眼眶 

郎格罕斯组织细胞增生症(Langerhans cell histiocytosis, 

LCH)是由Langerhans细胞的异常增生所致的一组病变， 

是一种非典型的细胞增殖性疾病【11，介于良恶性之间。以病 

灶内浸润的组织细胞中含有病理性郎格罕斯细胞(Lc)为诊断 

依据。其发病可呈单灶或多灶性，好发于扁平骨，如颅骨、 

肋骨等，也可累及全身脏器，眼眶受侵较少见，本院曾遇 1 

例，现报告如下。 

患者 女 7岁 主因左眼眉外上部肿物 1个月，进行 

性增大 2周入院。患儿既往体健。入院查体：体温 36．8"C， 

呼吸20次／分，脉搏 88次／分，浅表淋巴结无肿大。心界 

不大，听诊无异常。双肺呼吸音清。肝、脾无增大。视力： 

右眼0．8，左眼0．5。左侧眉梢上方可触及一软组织肿块，约 

为 3．0cm ×2．5cm ×0．5cm，表面光滑，边界清，不活动， 

无压痛；无上睑下垂，无结膜充血，双眼屈光间质清。眼位 

正位，眼球运动不受限，双眼眼底未见异常。眼眶 CT示： 

左侧眉弓软组织占位，左侧额骨骨质破坏。初步诊断：左眉 

弓肿物 (眼眶受侵)。于2006-8-23全麻下行左眉弓肿物切 

除术。术中发现肿物与周围组织粘连紧密，无包膜，质软， 

呈胶冻状，眶上壁受侵，部分颅骨破坏，肿物未侵及颅内。 

术后病理回报 组织细胞增生活跃，不除外组织细胞源性肿 

瘤。免疫组织化学检查，肿瘤组织呈Vimentin(+)，CD68 

(+)，LCA(一)，CD21(一)，S-100蛋白 (+++)，Ki-67-LI 

约为8％。诊断为 郎格罕斯组织细胞增生症。术后6天拆线， 

伤口愈合良好。术后3周，行原左眉弓部位及破坏骨质三维 

立体适形放疗，DT5000 cGy(6Mv X线)，三野照射，1／ 

日，共25次。现随访3个月，患儿一般情况好，肿物无复发。 

讨论 组织细胞增生症病因不明确，多数学者认为可能 

由免疫缺陷引起。随着现代分子生物学、免疫组化学及遗传 

基因学的发展和临床研究的深入，认为本病是一种反应，性增 

殖性疾病。病毒 (如人类疱疹病毒 一6)与疾病病因可能存 

在一定关系乜1。此外，在LCH患者中，染色体的不稳定性、 

基因变异情况与疾病的发生、发展、预后情况密切相关；遗 

传基因受环境作用的改变可能对病变的分化程度起作用【3】。 
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该病可侵犯全身多个系统及器官，临床表现多样化，轻重悬 

殊极易误 1。骨质受侵是本病的一大特点，颅骨破坏是最 

常见的，眼眶骨受累可引起眼部病变，出现眼球突出，眼睑 

肿胀、疼痛，眼睑下垂，球结膜充血，视神经萎缩，视乳头 

水肿以及眼球运动障碍。本例外眼及眼底未见异常，以眉部 

肿块为首发症状，眼眶骨质破坏为其特点。诊断需依据临床 

表现、X线改变和病理形态学等进行综合分析。 

国际组织 (1987)细胞学协会将LCH诊断确信度分为 

3级：①最终诊断 光镜下LC细胞形态学特点加电子显微 

镜病变细胞中有 Birbeck颗粒或 CDIa染色阳性。②明确诊 

断 光镜下LC细胞形态学特点，三磷酸腺苷酶、S-100蛋 

白、a-D甘露糖苷酶、花生植物血凝素4项染色中阳性≥2 

项者；④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的治疗方法包括手术切除、放疗、化疗、免疫治疗 

等。LCH的预后与年龄、脏器受累多少、脏器的功能受损程 

度密切相关【51。发病年龄越小 、病变范围越大及累及器官越 

多，预后越差。发生在眶骨的LCH易发生扩散并累及中枢 

神经系统【61。 
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