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患者"男"

!I

岁"因右髋关节疼痛
&

个月入院#

患者自诉
&

个月前无明显诱因出现右髋关节疼痛"

疼痛呈锐性"沿右大腿后侧向膝关节放射痛"间断性

发作"活动后加重"休息可缓解#曾就诊于当地医院"

拍片后考虑$右髂骨骨肿瘤%"因症状较轻"患者未接

受系统治疗&近
&

个月患者自觉疼痛逐渐加重"为求

进一步诊治于
!"'J

年
=

月收住我院& 入院查体!右

侧髋关节周围皮肤无发红"局部无肿胀"皮温正常&

右侧腹股沟中点处压痛阴性" 右侧股骨大转子处叩

击痛阴性"

K,LA/

试验阴性"

3)15,B

征阴性& 右侧髋

关节活动范围!伸
"M

"屈曲
#GGM

"内收
&=M

"外展
I=M

"

内旋
&=M

"外旋
I=M

&右侧股四头肌肌力
!

级&双下肢

无短缩"双侧踝关节及足趾活动度良好"双下肢皮肤

感觉及血运正常& 辅助检查!血沉
!! 55 N )

"

(O

反应

蛋白
!'P%" 5< Q D

& 髋关节
RSE

见右侧髂骨团片状异

常信号影" 大小约
I7# @5T'U& @5

" 边界清楚"

3'V'

呈低信号而
3!V'

呈高信号& 影像诊断考虑动脉瘤

样骨囊肿或骨巨细胞瘤可能"并右侧髂骨'髋臼骨髓

水肿"待除外炎性病变(图
',

"

'L

)& 全身骨显像示!

右髂骨局部放射性增高伴骨质破坏"余未见明显异常&

完善术前准备后先行右髂骨骨肿瘤切开探查取

病理术"术中见右髂骨内骨质破坏严重"其内含大量

暗红色软组织(图
'@

)& 取部分组织送检病理"术后

病理回报!右髂骨骨肿瘤"郎格罕细胞组织细胞增生

症 (

6,+<A/),+B @A66 )*B0*1@?01B*B

"

D(W

)" 免疫组化结

果 !

X*OJ%

(

Y!HZ

)"

([',

(

\

)"

]^'""

(

\

)"

([J$

(

\

)"

(X^2,+

(

^

)"

D(_

(

^

)(图
'C

)&明确临床诊断为!右髂

骨朗格汉斯细胞组织细胞增生症&综合考虑后"选择

行病灶刮除局部植骨手术治疗& 术中使用刮匙将病

灶彻底刮除"电烧烧灼瘤腔内壁"磨钻反复打磨后"

蒸馏水浸泡
!" 5*+

"再用脉冲反复冲洗"最后在瘤腔

内使用同种异体骨进行颗粒性植骨" 刮除组织送检

病理& 术后嘱患者绝对卧床"适当功能锻炼& 术后第

=

天疼痛症状明显缓解"可下地行走"复查
`

线片示

右髂骨局部植骨确实"未见病理性骨折(图
'A

)& 病

理结果回报与前次一致&术后
'$

个月随访患者诉右

髋部剧烈活动后间断隐痛"无其他不适"

`

线片未见

复发(图
'a

)&

讨论

一般特点!

D(W

是一组病因及发病机制未明的

罕见病" 近来发现
bS_K

基因的突变与该病活跃期

改变及预后有关"这提示
D(W

可能是一种肿瘤疾

病*

'

+

& 本病好发于儿童"

'=

岁以下常见"男性多于女

性"年发病率
H7H=c"P"J d

万*

!

+

& 有报道称该病存在家

族聚集倾向"有待进一步研究证实*

&

+

&

D(W

可单发或

多发于骨'肺'皮肤等多种组织"根据其侵及组织数

量可分为单系统
D(W

(

B*+<6A B?B0A5 6,+<A/),+B @A66

)*B0*1@?01B*B

"

]]^D(W

) 和多系统
D(W

(

5460* B?B0A5

6,+<A/),+B @A66 )*B0*1@?01B*B

"

R]^D(W

)

*

I

+

&发生在骨组

织的病例占
$He

以上*

!

+

"儿童多以脊柱'长管状骨及

下颌骨受累*

=

+

"成人则多见于颅骨及肋骨*

J

+

& 本病例

系发病于髂骨的成人单系统
D(W

"无相关家族病史"

临床少见"成为初诊时的盲区&

临床特点!

D(W

根据所累及组织不同可有多种

临床表现"如局部疼痛'肿物'发热'皮疹等"一般均

较轻且缺乏特异性& 少部分病例若侵及垂体' 甲状

腺'肺'皮肤等组织还可产生相应的多尿'嗜睡'肺囊

肿'特发性湿疹等神经内分泌症状"容易被漏诊 *

%

+

&

单发于骨组织的
D(W

一般表现为无痛或局部轻度

疼痛" 本例患者所表现的长期进行性加重的疼痛症

状及轻度的髋关节屈曲受限体征之前未有过报道"

髂骨朗格汉斯细胞组织细胞增生症 '例

苏日力格!冯卫!刘旭!宋亚!徐哲!刘建国

(吉林大学白求恩第一医院骨关节外科"吉林 长春
'&HH!'

)

关键词 髂骨! 细胞增生! 病例报告
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图
!

患者!男!

!:

岁!右髂骨朗格汉斯细胞增生症
!"

!

!#$

术前
;<=

示右侧髂骨团片状影!

3'>'

呈低信号而
3!>'

呈高信号
!%$

术中见髂

骨内骨质破坏严重!其内可见大量暗红色软组织
!&$

术后病理
?@

染色"

?@A:""

#肿瘤组织内可见朗格汉斯细胞增生$ 免疫组化结果显示%

B*CD%

"

E!"F

&!

(G',

'

E

&!

HI#JJ

"

E

&!

(GD$

"

E

&!

(BI2,+

"

I

&!

K(L

"

I

&

!'$

术后第
M

天复查
N

线片示右髂骨局部植骨!未见病理性骨折
!($

术后

'$

个月复查
N

线片示未见复发

)*+$! L !: OP,/ 16Q 5,6P 2,0*P+0 R*0) /*S)0 *6*,T 6,+SP/),+U TP66 )*U0*1TO01U*U !"

!

!#$ V/P12P/,0*WP ;<= U)1RPQ /14+Q*U) ,+Q U)PP06*XP *5SP 1+ /*S)0 *6Y

*,T Z1+P R*0) 61R U*S+,6 1+ 3'>' ,+Q )*S) U*S+,6 1+ 3!>! !%$ HP/*14U QPU0/4T0*1+ 1[ Z1+P R,U [14+Q *+ *6*,T Z1+P

!

,+Q , 6,/SP ,514+0 1[ Q,/X /PQ U1[0

0*UU4P T146Q UPP+ Q4/*+S 12P/,0*1+ !&$ V1U012P/,0*WP 2,0)161SO

"

?@\:JJ

&

U)1RPQ 6,+SP/),+U TP66 2/16*[P/,0*1+ *+ 0451/ 0*UU4P7 =554+1)*U01T)P5*U0/O

/PU460U U)1RPQ B*ID%

"

E!JF

&!

(G',

"

E

&!

HI'JJ

"

E

&!

(GD$

"

E

&!

(BI2,+

"

I

&!

K(L

"

I

&

!'$ V1U012P/,0*WP N /,O 1+ 0)P [*[0) Q,O U)1RPQ S11Q 61T,6 S/,[0 1[

/*S)0 *6*,T Z1+P ,+Q +1 2,0)161S*T,6 [/,T04/P !($ V1U012P/,0*WP N /,O ,0 '$ 51+0)U U)1RPQ +1 /PT4//P+TP

这可能与病变处于活跃期致局部骨质破坏较重!同

时周围炎症反应累及肌肉组织有关$

K(?

的辅助检查多用于判断是否有其他组织器

官受累(病变活跃程度及治疗效果) 白细胞计数(血

沉与超敏
(I

反应蛋白主要用于判断是否合并感染

或化脓性炎症*

H,5P0

等+

$

,统计
!'

例患者后报道其

平均血沉及
(I

反应蛋白为
:J 55 ] )

和
!7$ 5S ] Q6

!

与本例基本相符合*

L+,U0,U*6,X*U

等+

^

,近来发现处于

活跃期的成人
K(?

患者的血清骨膜蛋白水平显著

低于非活跃期者! 使其有望成为判断疾病活跃程度

的生物标志物* 骨组织的
HHIK(?

在影像学检查上

缺乏特征性表现!

;<=

-

(3

的诊断价值优于
G<

!主

要在于与良(恶性骨肿瘤的鉴别诊断+

'J

,

*

;11+

等+

''

,

指出活跃期病变因细胞成分较多而表现为
3'

低信

号及
3!

高信号! 非活跃期病变因纤维成分较多
3'

及
3!

均为低信号* 部分研究发现
V@3I(3

在
K(?

的疗效评估方面可能优于其他辅助检查+

'!

,

* 尽管本

例患者术前检查完整! 但在活组织检查后方可判断

其为单系统活跃期病变!早期难与骨髓炎(骨巨细胞

瘤(尤文氏肉瘤等进行有效鉴别+

'&

,

*

组织病理学特征% 朗格汉斯细胞的异常增生是

K(?

的主要病理特点!可伴嗜酸性粒细胞(淋巴细胞

和巨噬细胞浸润+

%

,

* 光学倍镜下特征性朗格汉斯细

胞的增生与电镜下找到伯贝克颗粒是该病的特征表

现! 免疫组化上
(G!J%

(

(G',

及
HI'JJ

蛋白阳性结

果对于该病的诊断具有重要意义*

(,//P/, H*6W,

等+

':

,

发现在血清水平监测前两种蛋白还有助于判断疾病

预后*

K(?

需要活组织检查进行确诊! 骨组织
HHI

K(?

由于取材不便!切开探查手术是其必要手段*本

例最终通过病理及免疫组化结果确诊 !

B*ID%

'

E

!JF

#代表局部病变增生活跃!结合术中所见及辅助

检查判断其为活跃期
HHIK(?

*

治疗及预后%本病的治疗手段多样!包括单纯观

察(非甾体类药物(激素(化疗(放疗和手术治疗等!

各方法均有成功报道案例 +

'M

,

!目前多以局部保守治

疗为主!但仍缺乏统一标准* 对于
HHIK(?

!一般建

议单纯观察或病灶内注射激素治疗! 早期进行彻底

的病灶清除手术因可能造成无法修复的骨缺损而不

被推荐*

;HIK(?

因预后相对较差!两种以上方式结

合的综合治疗方案是必需的+

'D

,

* 在预后方面!

;,/*,

!"

!# !$

%&

%' %(

D%!

" "
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'%

"曾报道本病总生存率为
:&;

#其中单发与多发

病灶分别为
#<<;

与
%';

$

=/>,?@/

等!

#$

"总结发现低

发病年龄及多发病灶是本病预后的两大不利因素$

A(B

虽然一般预后较好#但复发率较高#成人患者为

!C;D&$;

!

':

"

$ 因此本病的治疗效果需要长期随访进

行确认#

E*/FG)*>1HF>I

等 !

#J

"认为应至少随访
&D#!

个

月$结合文献分析认为本例患者的预后良好#可选择

保守治疗方案$但结合临床资料来看#患者的症状明

显#并出现轻度肢体活动受限#辅助检查提示病变活

跃且伴有明显炎症反应#探查见局部骨质缺损严重#

病程若进一步发展#很可能发生骨髓炎%病理性骨折

等严重并发症# 故行积极手术治疗以期得到早期治

愈$ 术后症状迅速缓解#

#$

个月随访结果良好#未见

复发#疗效确切$

经验总结& 本例患者的人口因素及临床特点不

符合
A(B

的一般表现#辅助检查难于早期进行鉴别

诊断#使术前出现误诊$临床医生若缺乏对本病的认

识# 很可能忽略该病侵犯其他组织造成的各种临床

表现而造成漏诊#致后期出现治疗不彻底的情况$因

此对于单发占位性骨病#应提高警惕#全面的检查与

早期行活组织检查尤为重要# 必要时应进行切开探

查手术#以免延误治疗$

A(B

的早期诊断困难#易于

误诊及漏诊# 同时缺少标准的治疗方案及病情评估

手段$因此对该病诊疗的关键在于密切观察随访#根

据病程变化具体分析#及时调整治疗方案$骨缺损较

重的
KKLA(B

# 推荐使用病灶清除配合颗粒性植骨

的手术治疗方案# 有助于快速缓解症状并阻止病程

进展$
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