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伴 有 亘 块 淋 巴 结

肿 大 的 良性 窦 组 织 细 胞增 生 症

( 附 3例报告 )

梁小曼 苏义顺 管忠震

( 附属神雇医院 )

伴有巨块淋 巴结肿大的 良性窦组织细胞增生症 ( s i n u s h i s t i 。 e y t 。 5 1 5 w i t h m i s s i v e

l了m p h a d e n o p a t h y ,

简你 S H 入I L ) 是一种 罕见的良性淋巴结病变
。

1 9 6 0年几 e n ; : e r
首次描

述 了 1 例 78 岁 的 有 眼
、

鼻
、

咽硬结病 的病 人
,
其淋巴结有特殊的病理学改变

:

扩张的淋

巴窦 内有大量的组织细咆伴有吞噬淋巴细咆
、

中性粒细咆 及浆细胞
、

红细胞现象
;
淋巴结内

有大 量 的 浆 细胞
一

’ 。
r 9 6 9年 R o s a i及 D o r f m a n

报告 刁例并命 名 为 S H 人I L
。

29 7 2年
“

一

他

们共收集了 34 例
。

在完整地分析了其独特的形态学改变及 良性 的 临 床 经 过 之 后
,

确 认了

S H M L为 一独立的临床病理实体
。

19 7 6年 L a m p e r t及 L e n n e r t 二 ’ 二

又 报 告 了 15 例
,

他们给

S H M L下的定义为
:

伴有大量巨噬细胞窦组织细胞增生的一种慢性淋巴结炎
。

以后 续 有 病

例报告
,

至 19 7 8年
,

国外文献共报告 134 例
6 。

国内医科院肿瘤所
〔 ” 二 19 7 6年首次 报 告 了 2

例
,

宁夏医学院附属医院1 9 7 7年报告 1 例
仁 ” : 。

现将我 院 1 9 7 8年 以来所见的 3 例报告如下
:

例 1 :

钟 x x ,

男
, 13岁

,

住院号 3一0 0 6 , 19 7 5年 6 月来诊
,

广东河源县人
。

病孩于 1 9 7 3年首先发现双耳下淋巴结肿大
,

继而 出现双上睑
、

眉 弓部肿块
。

此后双颈
、

双腋
、

双侧腹 股沟等浅淋巴结也均肿大
,

缓慢发履
。

但起病后无任何自觉不适
。

来诊时俭查

见 :
发育正常

,

营养欠佳
,

较消瘦
,

无黄疽出血皮疹 及皮肤 色素沉着等异常表现
,

浅淋巴结

包括双颈
,

双腋
,

双腹股沟及右滑车上淋 巴结均肿大
,

多数大小在 l一 3厘米间
,

最大达 3 X 4厘

米 ( 图 1 )
,

并可见双上睑及眉弓部有肿块达 2 x 3厘米
。

肿块 以双颈为明显
,

多个肿大淋巴

结成串
,

形成围 巾状包裹全颈部
,

肿块质地硬实
,

彼此无明显粘连
,

活动
,

仅耳后部份淋巴

结及眼睑
、

眉 弓部肿块与深部组织有钻连而较为固定
,

皮肤未见浸润
,

心肺未发现异常
。

肝

大肋下 4 厘米
,

平滑
、

质实边钝
,

啤大肋下 4 厘米
,

平滑质实
,

肝脾均无明显触压痛
。

骨关

节未见 异常
。

经颈淋巴结活检确诊
。

白细胞 1 8 , 0 0 0一 2 5
, 8 0 0 , 分叶 8 0~ 8 7%

,

淋巴 1 0 ~ 1 6 %
,

杆状 1 一 3 %
,

酸 性 1%
,

红细

胞 3 42 万
,

血红蛋白72 ~ 74 %
,

血小板 1 16
,

00 。~ 2 3 2 , 0 0 0。

骨髓检查
:

粒 细 胞反应性增生
,

未见异常细胞浸润
,

血沉 100 毫米 /小时
,

小 便 常 规 ( 一 )
,

肝 功 能 检 查
. S G P T 正常

,

DOI : 10. 13471 /j . cnki . j . sun. yat -sen. univ (med. sci ) . 1981. 0028



2 期 伴有巨块淋巴结片大的良性窦组织细胞增生症

C F T什
,
转肤酶 31 单位

,

甲胎蛋白 ( 一 )
,

血清 免 疫 球蛋 白定量检查结果为
: gI G 10 毫

克 /毫升
,

I g M I
。

32 毫克 /毫升
,

I g A I
。
9毫克 /毫升

。

E B病毒早期抗体 ( 一 )
。

E B病毒壳抗

原抗体 ( V C A
一

1 g G ) ] : 8 0 ( + )
。

病孩来诊前曾用过中草药及青
、

链霉素等治疗无效
。

入院后曾再用中药无效
,
试给予右

滑车上肿大淋巴结 X线放疗
,

剂量达 3 , 0 0 o r
/ 1 6天后肿块完全无 缩小

。

接着给予 C o p方案化疗

( C T X o
.

4 /次 /周
,

长春新碱 1 毫克 /次 /周
,

强的松 20 毫克 / 日分次 口服 )
,

共用药 3 周后
,

肿块仍不见缩小
,

但病情也未见进展
,

即停用化疗
,

出院观察
。

住院期间曾有 2 次发热
,

持

续 2 ~ 4 天
,

均按一般抗炎对症治疗后退烧
。

精神胃纳一直 良好
。

出院数月后在当地医院分期

切除部份肿大淋 巴结
,

并用中西药物支持治疗
。

现病孩带病生存
。

例 2 :

邓 x x ,

男
,

12 岁
,

注院号 3 6 3 7 2 , 19 7 8年 8 月来诊
,

原籍广东 河 源县人
。

生长

于海南岛
。

病孩于 1 9 7 8年初右眼内毗部被树枝碰伤致局部红肿
,

约半个月后发现该处局部有

黄豆大硬结
,

至同年 3 月硬结增大至 1
。

5厘米但 自觉 无里痛
。

肿物 :质 硬实
,
活夯 同年 5 月

份到眼科医院作肿块切除
,

病 理报告为
“
组织细胞增生症 X ” 。

术后 l 月局部 又 复出现小结

节
,

不久左侧内毗部又出现同样性质小结节
,

继而双上颈又出现淋巴结肿大
,

至 8 月份来诊

时
,

眼眶周围结节 0
.

6厘米
,

而颈淋巴结 1 一 I
。
5厘米不等

。

自觉无不适
,

发育及智力均同正

常 12 岁儿童
。

未作特殊处理嘱继续观察
。

至 1 9了9年 5 月 2 日再次来复诊检查
:

左下眼睑皮下

结节。
.

5厘米
,

右内毗部多个结节大小在。
。

3一 。
。
5厘 米 之 间

。

双 上 颈
、

领下 淋巴结多个约
0

.

5一 2
。
5厘米

。

心肺透视正常
,

肝脾未触及
,

检查鼻咽部见淋巴组织增生
,

右侧隆突较左侧

肥大
。

鼻咽照片拟腺样体增殖
。

眼眶及副鼻窦照片无异常
。

应用 强 的松 15 毫克 /天 x 15 天 ,

长春新碱 1 毫克 /次 x Z 次后未见效
。

5 月 22 日作领下淋巴结活检
,

并复查 1 9 78 年 5 月病理片

意见均为
:

S H M L
。

确诊后病孩返当地观察
。

1 9 8。年 9 月因肿物 继 续 增大又来诊
,

查双领

下双颈
、

眼眶周围
、

左颊部均 有肿块大小在 O
。
5一 3厘 米 之间

。

肿大淋巴结质 硬 实
,

除眼眶

周围肿物较固定外
,

其余颈淋巴结均活动
。

肝脾未触及
。

因左 侧 下 睑 皮下结节较大且压挤

眼球
,

于 10 月底到眼科医院作肿物切除
,

术中见肿物与眼眶骨膜枯连
,

手术切除标本病理检

查也证实为 S H M L
。

住院期曾试 以 C o p方案化疗无效
,

后试用局部 ( X 线 ) 放射治疗
,

放疗

剂量达 3 , o 0 0 r
后仅见肿大淋巴结略有缩小

,

出院观察
。

化验检查结果
:

白细胞 9 , 0 0 0 ,

分叶 84 %
,

淋 巴 10 %
,

杆 状 2 %
,

酸 性 7 %
,

红细胞

4 6 7万
, 血红蛋白 9 0%

,

血小板 2 0 2 , 0 0 0 ,

小便常规 p H 6 ,

蛋白极微
,

上皮细胞 2 一 3 ,

红细

胞 ( 一 )
,

白 细胞 2 ~ 4
,

管 型 ( 一 )
。

大 便 常 规 ( 一 )
。

E A一E T 玫 瑰 花 结试验

34 ~ 48 %
,

血清 gI A I
。

8毫克 /毫升 I g M I
.

3毫克 /毫升 I g G g
.

2毫克 /毫升
。

例 3 :

陆 x x ,

男
,

40 岁
。

广东三水县人
,

农民
。

1 9 7 8年来诊
。

因双颈淋巴结普遍性增

大 1 个多月
,

来诊时淋巴结大小在 2 一 3 厘米间
,

质 中
,

活动
。

鼻咽部未见明显肿物
,

曾作

鼻咽活检为慢性炎症
,

作颈淋巴结活检病理诊断为
:

S H M L
。

因自觉无不适未作特殊治疗
。

随访至 19 8 0年初
,

颈部淋巴结 仍缓慢增大
,

但一般情况 良好
,

能参加正常生产劳动
。

淋巴结形态学改变
:

上述 3 例均作颈部淋巴结活检 ( 例 2 还曾作左内毗部及领下淋巴结活检 )
,

其组织学有

如下改变
。
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1
.

淋巴窦 高 度扩张 ( 图 4 )
:

无论边缘窦
、

皮质窦或髓窦均呈高度扩张改变
,

一

在镜下

为淡染区
,
而淋巴索则被挤压成小条索状或岛状

,

在镜下为深染区
。

除 例 2 淋巴结为早期病

变外
,

余 2 例淋巴结 内仅见个别残 留的小滤泡
。

2
.

窦 组 织细胞增生
:

扩张之淋巴窦内充满游离之组织细胞
,

胞浆淡红染
,

丰富
,

边缘

较清楚
,

部 份胞浆呈 小泡沫状
,

核园形或椭园
,

肾形
,

染色质不 多
,

核膜清楚
,

常有明显红

染的核仁
,

单恢 戈双 孩甚至多核 ( 图 6 )
。

最
.

侍殊的是在这些 组 织 细 胞胞 浆内有为数不等

( 数个 至十多个
、

故十个 ) 的被吞噬 l’i{] 淋巴绷饱 ,

浆细胞
、

中性 自细饱或红细饱
,

这些血细

胞完整无损
,

形态正常 ( 图 3
、

5 )
。

3
.

淋巴 索
:

淋巴索 被挤 压成小条索状
,

散 在于扩张的淋巴窦内
,

淡染 l’:lJ 窦和深染的索

对比鲜 明
。

淋巴索 由成热的浆细咆沟戊 ( 图 7 )
。

4
.

包膜哟厚 及淋 巴结内胶元纤维 叱
。

淋巴结外 包以厚层 l为纤维组织
。

例 1 曾有 1 次取

活检仅取到大量纤维组织
,

内杂有少 歇 ,il{J {仁巴扣咆 及网状全刚包
。

例 2早期淋 巴窦扩张的淋巴

结内可见到咬元纤维增生的现 象
。

5
.

没见 到坏 死 或结核样增生的现 染
。

3例的淋巴结改变与 R o s a i及 D o r f m a n r 9 7 2 2

的描述完全一致
。

讨 论

:

一
、

临末特点
:

文献报告的 1 .31 例来 自非洲
,

欧洲 ( 西德
、

法国
、

瑞士
、

衍萄牙
、

荷兰
、

匈利牙 )
,

澳洲 ( 新西兰 )
,

中东 ( 以色列 )
,

亚洲 ( 印度
、

日本
、

西 印度 群 岛 )
,

美洲

( 美国
、

墨西哥 ) 等地
。

据 1 13 列分析
二 7

一

,

43 例为黑人
,

57 例为 白人
,

2 例为 东方人
。

大部 份

病人为 儿童
,

10 岁 以下者占62 %
,

20 岁 以下 占81 %
,

但 也有20 岁 以上甚至 60 岁者
,

男性多于

女性 ( 2 : l )
。

国内报告的 3 例
,

其 中 2 例为男性
,

年龄分别为 21 岁及 26 岁 (另 1 例不祥 )
。

本文 3 例中 2 例为儿童
,

起病时分别为 7 及 11 岁
。

另 1 列为 40 岁
。

均为男性
,

广 东人
。

文献报告
,

在起病早期可有慢性感染症状
:

发热
、

自细胞增多及贫血
, 丫

一

球蛋 白增高
。

本文 3 例未见早期感染病史
,

例 1 有 白细胞增加
。

进行性无痛性淋巴结肿大为本病临床的最突出表现
。

也常为优诊 的 直 接 原因
。

国外的

1 13 例
,

除 6 例外均有颈淋巴结侵犯
, 7 8% 兼有其他淋巴结肿大

。

本文 2 例 首 发干须 i沐巴结

肿大
,

逐渐累及它处淋巴结
,

例 2 首发 于 llg 周
,

似有外伤诱因
。

除浸犯淋巴结外
,

还可浸犯软组织 ( 如 日田会
,

内毗部
,

眉弓部等 )
。

这 与文 献 报告相

同
。

国外 1 13 例巾13 例浸犯眼眶或眼险
。

例 11浸犯范围较广
,

_

且有 fJJ 脾肿大
。

文 献 还有报告

累及扁桃沐
、

果丸
、

眼
、

皮肤 以及纵隔者
。

病程长
,

病者一般情况 良好
,

有 自发消退倾向为本病另一表现
。

文 献 报 告从起病至就

诊 时问 从数天至 3 年不等
,

大部份在 3 ~ 9 个月间
。

本文 3 例分别为 1 个多月
,

半年 ( 至确诊

为年半 ) 及 5 年
。

至今病程已分别达 2 年半
, 3 年及 了年半

。

本文除例 1一般营养状态较差

外
,

余 2例均 良好
,

发育均正常
,

劳动力及智力无受影响
,

随诊 至今均带病生存
。

在 S a n c h e z
等的有随诊的 65 例 中

,

20 例于半年至 10 年后完全消退
,

40 例随诊半年至 21 年
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声

仍存活
,

但仍有淋 巴结肿大
, 5 例死 亡

,

仅 1 例直接 因本病致死
。

本文 3 例虽均无症状
,

但

未 见自行消退而是 缓慢发展
,

无其它合并症
。

二
、

实验室检查
:

文献报告有外周白细咆增多 ( 最 高达 32
,

00 。 /立方毫米 )
,

不 少病人

淋巴细胞计数持续 下降 ( 最低 8 0/ 立方毫米
,

而正常为 1
,

5 。。一 4 , 0 0 。 /立方毫米 )
,

血沉加快达

5。毫米 /小时及丫球蛋自升高
二 “ 二 。

本文 l 例 自细胞 多次俭查在 18 , 0 00 一 25
,

8 00 之间
。

血沉达 1 00 毫米 /小时
,

骨髓 俭查见粒

细刁包反 应性增生
。

国外报 告81 % 患 者可有丙种球蛋 自增高 ( 一般为多株性 )
【

7
一

。

本 文两例血清免疫球旦 白

洲定均 在正常范 61[
,

E引丙毒早川杭沐均 ( 一 )
。

三
、

诊 }沂及鉴别诊断
:

从文献及找院所见病例
,

即庙末经过及组 织 学 表 现是十分独特

的
。

一

其良比 方
`
!务宋鉴毛过及牙寺殊 均组织形态学丧现为 卞病的诊断依据

。

本文 3 例均呈 良性的临

末经过 及业待
l

lgr 组织学改变
,

诊断当无问题 :

本病临床上需与其它原因所致的淋巴结肿大
,

如恶性淋巴官
,

转移癌
,

反应性淋巴组织

增生等相鉴别
。

除 详细的病史询问及沐俭外
,

病理俭查为唯一 l为鉴别依据
。

本文例 1 临床上

曾拟为恶性淋巴瘤
,

例 3 初诊时 曾拟为鼻咽癌
。

本病具有特征性病理形态学改变
,

一旦看过便 有难以忘怀 } ,ftr 印象
。

但 由于其罕见
,

往往

会被误诊为组织细胞增生症 X 或恶性网细胞增生病 ( 恶 网 ) ( 如本文例 2 )
。

但组织细胞增

生症 X 中的嗜酸细胞 肉芽肿或韩一薛一何氏综合征
,

组织学上 以泡沫状 网细胞
,

肉芽组织及

嗜酸细胞增生为主
,

而无 S玉IM L 这样 明显的扩张之窦结构及如此大量的浆 细 胞和特殊吞噬

现象之吞噬细咆
。

临床上 S H M L 只少数有骨损害之报道
,

而以淋巴结为好发部位
,

恶网 以其

凶险的预后与 S H M L完全不同
。

组织学上 S H M 上
,

以淋巴窦扩张为主而恶网 以破 坏 淋巴结结

沟为主
,

_

且恶网之组织细咆为未戊热者并有异形性改变
,

可见核分裂现象
。

被吞噬的细胞 也

往往有退变现象
。

四
、

治疗
:

拒李文 状报道
,

{余激素类药 物有行 Jlj’ 性效果
, 1 刘 曾 i尤用V L 3 叻激素有效外

,

抗菌素
、

化疗
、

汝疗均 未 能奏效
丁 ` 一 “ ’ 7

一

。

木 文 3 例除例 3 未伟盛寺殊治疗外
,

余 2 例均 曾用

巾草药
、

杭菌素
、

激素
、

化疗
、

放疗等均未见明显疗效
。

例 2 虽曾手术而很快复发
,

例 1 后

来也行手术切除部 份淋巴结
,

但
一

也非根治性
,

可 见目前尚无理想之治疗办法
。

文
! ’

火报道木病部份病例不经特殊冶疗可望自发消退
,

但本文 3 例至今均未 见自发性消退

之迹 象
,

以后是否有消退可能 尚准顶料
。

,

J
、

结

继 1 9 7 6年医科 院杨侃等在国内首次报告了 2例及 19 7 7年宁夏医学 院附属医院报告了 1 例

之后
,

本文报告了 3 例 S H M L
,

均具有典型的临床经过及病理组织学改变
。

2 例试用激素治

疗
、

化疗及放疗均未见效
。

3 例病程己分别达 2 年半
,

迹象
。

1 9 81 年 7 月
,

病例 2 复查发现有 自发性消退迹象
:

3 年及 7 年半
。

尚未见有自发消退的

眉间
、

内 hat 及须下肿物明显缩少
。

( 本文括 图 见 附 页 )
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