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·病例报告·

幼年性黄色肉芽肿侵及胫骨致病理性骨折１例

支运来　董　?

　　幼年性黄色肉芽肿（Ｊｕｖｅｎｉｌｅｘａｎｔｈｏｇｒａｎｕｌｏｍａ，ＪＸＧ）是一
种好发于婴幼儿及儿童皮肤的非朗格汉斯细胞组织细胞增

生性病变，该病极罕见。我们收治１例，现结合文献对该病
的临床表现、病理组织学形态、免疫组织化学特点以及诊断

与治疗进行分析。

患儿，女，１１个月，因发现左下肢伸直障碍５月余入院，
患儿５个月前外伤后出现哭闹不止，左小腿蜷缩不敢伸直，
疼痛明显，在外院行Ｘ线检查提示左侧胫骨近端病变，疑动
脉瘤样骨囊肿或骨肉瘤，在外院行左胫骨近端破骨活检术，

术后诊断为不典型朗格汉斯组织细胞增生症，可疑巨细胞

瘤，未予特殊治疗出院。１个月后再次住入本院小儿内科，按
朗格汉斯组织细胞增生症给予长春地莘１．２ｍｇ及泼尼松５
ｍｇ口服，每日３次，肿块减小，病情稳定出院。近２月来患
儿左胫骨近端肿物增大，无明显疼痛，无脚趾麻木。体查：左

下肢向内屈曲，左胫前中段肿胀，畸形，表面光滑，边界尚清

楚，无渗液，无脓肿破溃，无波动感，可见一长约４ｃｍ手术瘢
痕，表面皮肤温度正常，有触痛，骨擦感，不可活动。病变部

位及相邻关节活动灵活，无异常活动。其余肢体未查及明显

异常。血常规检查提示白细胞５．３７×１０９／Ｌ，嗜酸性粒细胞

０．０６×１０９／Ｌ，血小板４０３×１０９／Ｌ，肝肾功能正常，碱性磷酸
酶 ９４Ｕ／Ｌ。全身ＰＥＴ－ＣＴ检查提示身体其他部位未见病
灶，左胫腓骨正侧位片、左下肢特殊部位ＣＴ平扫加三维重建
片（图１、图２、图３）提示左胫骨上段骨质破坏；左胫骨 Ｂ超
提示左下肢胫骨中上段４．８ｃｍ×４．３ｃｍ ×３．９ｃｍ低回声
团，边界尚清，形态不规则。完善术前准备后行右腓骨截骨

取骨植骨（人工骨）、左胫骨病灶刮除植骨（右侧腓骨加人工

骨）、克氏针内固定、双下肢石膏外固定术（图４）。术中见皮
下为一灰黄色物，约５ｃｍ×４ｃｍ×３．５ｃｍ大小，切面为淡
黄色奶酪样，质软，部分区域质硬。病理检查结果：ＨＥ染色
见主要为组织样细胞，少数肥硕，有小核仁，其间有较均匀分

布的多核巨细胞（杜顿细胞），有小片泡沫细胞，无明显的嗜

伊红白细胞或其他白细胞。免疫组织化学法结果：ＣＤ６８
（＋），Ｓ－１００（散在 ＋）、ＣＤ１ａ（－）、ＣＤ４（＋）、ＣＤ３８散在
（＋）、ＣＤ２１（－）。符合幼年性黄色肉芽肿诊断 （图５）。手
术切除标本经国内多家医院会诊，支持ＪＸＧ的诊断。患儿术
后１周一般情况良好，出院，密切随访６个月，患儿恢复良
好，未见病情复发迹象。
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图１　全身ＰＥＴ—ＣＴ检查；　图２　左侧胫骨中上段见片缘骨质未见硬化。破坏区内见团片状软组织密度影，部分软组织肿块
突入周围软组织；　图３　左胫骨中上段见片状融骨性破坏区；　图４　术后 Ｘ线片病变边缘骨质未见硬化。破坏区内见团
片状软组织密度影，部分软组织肿块突入周围软组织，ＣＴ值为３９．４ＨＵ；　图５　ＨＥ染色 Ｘ２００见主要为组；　图６　术后５
个月。织样细胞，少数肥硕，有小核仁，其间有较均匀分布的多核巨细胞（杜顿细胞），有小片泡沫细胞，无明显的嗜伊红白细
胞或其他白细胞。

　　讨论　ＪＸＧ由Ａｄａｍｓｏｎ报道，是最常见的非朗格汉斯细
胞组织细胞增生性病变，是稳定的或退行性组织细胞病变，

最常见于婴幼儿和儿童［１－３］。发病年龄中位数为２岁。６个
月以下儿童多出现头部和颈部多发性皮疹，表现为散在的红

黄色圆顶形丘疹和结节。临床分为单纯型和系统型两种，单

纯型又称皮肤型 ＪＸＧ，病变仅累及皮肤而无其他系统受累，
包括巨大型、簇集型和苔藓样型黄色肉芽肿；系统型 ＪＸＧ可
有或无皮疹，可累及皮肤以外的器官，最常见是眼，其中虹膜

最常见，可引起青光眼、前房出血等［４，５］。累及肝、脾、肺、脑

等器官者，死亡率较高。也可累及心、后腹膜、神经系统、卵

巢、肾上腺、骨骼。本例未见皮疹，全身 ＰＥＴ—ＣＴ（图１）未见
其他部位病灶，为罕见的孤立发生于骨干内的病灶（图２），
并致病理性骨折。

ＪＸＧ皮损组织学特点为早期可见大量组织细胞伴少量
淋巴细胞核、嗜酸性粒细胞弥漫浸润，有的组织细胞质淡而

空，无异型性，呈圆形或卵圆形，部分可见核沟和一个不清晰

的核仁，杜顿细胞常缺如。成熟期有泡沫细胞，异物巨细胞

和杜顿巨细胞浸润。杜顿细胞核呈花环状，是幼年型黄色肉

芽肿的典型特征。晚期可见大量纤维母细胞，并以纤维化代

替浸润。皮肤以外ＪＸＧ病变与发生于皮肤的ＪＸＧ组织学特
点不同，易与朗格汉斯细胞组织细胞增生症相混淆［６］。镜下

见肿瘤细胞胞质丰富，着色浅淡，呈嗜酸性或细颗粒状，核圆

·９５２·
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形或肾形，多单核，少数可见少量不清晰核仁，杜顿巨细胞的

数量比皮肤ＪＸＧ病变明显减少或缺如，炎症细胞也少见。本
例手术切除标本为一灰黄色物，切面淡黄色奶酪样，质软，部

分区域质硬。ＨＥ染色见主要为组织样细胞，少数肥硕，有小
核仁，期间有较均匀分布的多核巨细胞（杜顿细胞），有小片

泡沫细胞，无明显嗜伊红白细胞或其他白细胞。更符合皮肤

外ＪＸＧ病变。
该病需与以下疾病鉴别：①朗格汉斯组织细胞增生症：

早期ＪＸＧ与ＬＣＨ（Ｌａｎｇｅｒｈａｎｓｃｅｌｌｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓ，ＬＣＨ）相似，单
核组织细胞胞浆中脂滴及多核巨细胞均不明显，此时鉴别诊

断主要依靠免疫组织化学，ＪＸＧ表达ＣＤ６８、ｌｙｓｏｚｙｍｅ和ＦＸＩＩ
Ｉａ，不表达 ＣＤ１ａ；ＬＣＨ表达 Ｓ—１００蛋白和 ＣＤ１ａ，不表达
ＣＤ６８、ｌｙｓｏｚｙｍｅ和ＦＸＩＩＩａ。有文献报道ＪＸＧ抗原ＣＤ６８、ＣＤ４、
ＦＸＩＩＩａ及Ｓ－１００蛋白均可阳性［７－１０］；没有特异性，不能单独

作为诊断ＪＸＧ的依据。而ＣＤ１ａ为ＬＣＨ较为特异的标记物，
在非ＬＣＨ疾病不表达。电镜下找到Ｂｉｒｂｅｃｋ颗粒为ＬＣＨ［１１］。
本例免疫组化ＣＤ６８（＋），Ｓ—１００（散在 ＋），ＣＤ１ａ（－），ＣＤ４
（＋），ＣＤ３８散在（＋），ＣＤ２１（－），更符合 ＪＸＧ特点。但
ＪＸＧ累及骨的病变仅有累及脊椎的报道［１２］。有报道１例先
发生ＬＣＨ，治疗康复后一年半后又发生 ＪＸＧ者，提示这两种
病存在某种关系，亦或是同一疾病的不同阶段［１３］。②骨巨
细胞瘤：骨巨细胞瘤在长骨中的典型 Ｘ线表现为骨端偏心
性、溶骨性、膨胀性骨破坏并呈现“皂泡样”改变。病理检查

除多核巨细胞外，还可见多角形、卵圆形、圆形或梭形单核基

质细胞。可表达 ｌｙｓｏｚｙｍｅ、ＣＤ６８，但不表达 Ｓ—１００蛋白和
ＮＳＥ［１４］。血碱性磷酸酶升高。（３）黄色瘤：组织学特点为增生
的泡沫状组织细胞为主，可见多核巨细胞，细胞外胆固醇性

结晶沉积。

ＪＸＧ为良性增生性病变，是一种自限性疾病。多数皮肤
病变可在数年内消退或趋于稳定，必要时可将病变切除［３］。

系统性ＪＸＧ可累及多个器官，并可呈现恶性肿瘤征象，严重
者可危及生命［１５］。Ｊａｎｓｓｅｎ等通过计算 Ｈｕｍａｒａ基因和 ＪＸＧ
皮损的ＤＮＡ的克隆比率，证明ＪＸＧ是一种克隆细胞的增值，
与ＬＣＨ一样是一种组织细胞或树突状细胞的克隆性增生。
这为ＪＸＧ的治疗提供了理论基础。系统性的 ＪＸＧ有采用
ＬＣＨ的方案治疗疗效明显的报道［１６］。因此，系统性 ＪＸＧ可
参照ＬＣＨ的方案。一旦诊断为ＪＸＧ需要对患者全身受累情
况做一评估，同时完善恶性肿瘤的相关检查。
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