
盆最常见'(发热)皮疹等#

&87

$

"该病累及淋巴结常需

要与淋巴瘤)窦组织细胞增生症伴巨块淋巴结病)肉

瘤)皮肤转移癌相鉴别!累及甲状腺者临床表现不明

显!甲状腺功能正常或减退#

98>

$

"

本例患者有甲减病史!超声与
NE

均误诊为淋巴

瘤"淋巴瘤超声表现为椭圆形!表面光滑!极低回声

淋巴结!门部消失!彩色多普勒显像%

5K!.

'示血流信

号极其丰富!以门型血流常见!超声造影表现为动脉

期淋巴瘤淋巴门常显示不清!总体表现为实质弥漫性

雪花点样增强!随即融合成高增强(

?5=

累及淋巴

结)甲状腺超声表现为皮下软组织内等回声肿块!形

态不规则!未见包膜!常间杂斑点状强回声及弱回声

区!甲状腺内见弥漫分布不规则低回声区!边界不清!

形态不规则!声像图与桥本甲状腺炎相似!超声造影表

现皮质区被膜下血管首先增强!

%I

$

473

实质增强但不

均匀!表现为周边自外向内开始的非均匀性高增强#

C8D

$

"

?5=

累及甲状腺常需要与桥本甲状腺炎)毒性

弥漫性甲状腺肿)弥漫硬化型甲状腺乳头状癌等相鉴

别"桥本甲状腺炎超声显示!甲状腺实质内网格样高

回声间杂低回声!伴随疾病进展!甲状腺内可见多个

大小不等结节样回声!

?5=

累及甲状腺超声甲状腺

与周围组织分界不清!以等低回声多见(毒性弥漫性

甲状腺肿超声表现血流异常丰富!呈典型火海征!

?5=

多表现为星点状血流信号(弥漫硬化型甲状腺

乳头状癌超声表现为低回声或混合回声团!边界模

糊!微钙化多见!

?5=

微钙化少见#

%I8%%

$

"虽然
?5=

累及甲状腺超声表现并不具有特异性!但结合超声造

影)超声引导下甲状腺细针穿刺活检等多模态技术综

合应用有助于该病变的检出"
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ES3OG8KSRUHO*

病又名窦组织细胞增生伴巨大淋

巴结病%

<=N?

'!是一种少见的病因不明但具有明显

病理特征的淋巴组织增生性病变!常发生于淋巴结

内!结外少见!患者有时会出现发热)血沉加快)白细

胞增多等表现"多数病例发生于淋巴结内!为结内

型(少数只有淋巴结外病变而无淋巴结病变者称为结

外型(二者均发生为混合型#

%

$

"由于该病缺乏特异性

的临床表现!临床容易误诊!与头颈部急性炎症)特异

性感染及肿瘤表现极其相似!早期明确诊断对及时合

理治疗及正确的预后判断具有重要意义"现回顾性

分析
4I%4

年
>

月至
4I%9

年
C

月自贡市第四人民医院

耳鼻咽喉头颈外科收治的
&

例头颈部
ES3QG8KSRUHO*
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重庆医学
4I%D

年
4

月第
&C

卷第
/

期



病手术患者的临床资料!并对其进行系统阐述及相关

文献复习!分析探讨该病在头颈部发病的临床病理特

征)鉴别诊断及预后判断要点!以提高对该病的认识"

$

!

临床资料

!!

例
%

!男!

%9

岁!因发现颈部包块进行性生长
%

年

入院!入院前患者伴包块疼痛及间歇性发热!无耳鸣)

耳闷及听力下降!无潮热)盗汗)体质量减轻等不适!

包块逐渐长大"查体*颈部双侧胸锁乳突肌深部中上

份触及多发淋巴结肿大!最大者位于右侧胸锁乳突肌

中份!约
4PI)Hl4PI)Hl%P7)H

大小!融合质地较

硬!移动度差!表面皮肤无充血破溃!轻压痛"颈部增

强
5F

检查发现颈部双侧胸锁乳突肌深面)颈鞘周围)

颈后三角多发结节软组织影!右侧为主!大小约
%PD

)Hl%P>)Hl%P/)H

!密度不均匀!边界欠清楚!增强

后不均匀强化!考虑颈部双侧多发淋巴结肿大!不排

除感染或淋巴瘤可能%图
%@

'!彩超示颈部多发淋巴

结肿大!实验室检查示白细胞
CP/4l%I

D

&

?

!红细胞

&P79l%I

%4

&

?

!血红蛋白
%/&

B

&

?

!血小板
%CDl

%I

D

&

?

!中性粒细胞
7P9/l%I

D

&

?

!淋巴细胞
%P99l

%I

D

&

?

!单核细胞
IP>%l%I

D

&

?

略升高!超敏
5

反应蛋

白%

4IH

B

&

?

'升高!结核抗体阴性"入院诊断颈部淋

巴结肿大伴感染"全身麻醉下行颈部淋巴结取活检

术!术后无特殊治疗"术后病理回报示镜下见深浅染

色区域交错!深色区为大量淋巴细胞及浆细胞构成!

浅色区为片状分布大体积大细胞!其内可见+伸入现

象,!诊断窦组织细胞增生伴巨大淋巴结病!即
ES3OG8

KSRUHO*

病%图
%'

'"免疫组织化学结果*

<8%II

及

5K9C

阳性!

5K%O

)

5K%7

)

=N'&7

)

5K4%

)

?$@

及

5K/

为阴性!

0G89>

指数约
%Ie

%图
%5

'"出院诊断颈

部
ES3OG8KSRUHO*

病结内型"

例
4

!女!

79

岁!因发现右颈部包块入院!入院前

自感颈部包块处疼痛!伴咽喉部异物感进行性加重!

偶伴腹痛及发热!无畏寒盗汗)无腹泻便秘及体重减

轻等不适!查体颈部右侧胸锁乳突肌中上份深部)右

侧锁骨上及颈部触及多发淋巴结肿大!最大者位于右

侧胸锁乳突肌中份深部约
/PI)Hl4PI)Hl%P7)H

大小!质中固定轻压痛!口咽部黏膜慢性充血!右侧扁

桃体
#

t

大!表面呈淡红色!尚光滑!未见充血渗出!左

侧扁桃体不大"会厌舌面双侧近会厌谷处及舌根部

可见隆起!左侧明显%图
4@

'"增强
5F

*颈部双侧多

发淋巴结肿大%图
4'

')双侧肺多发结节肿块影!考虑

肿瘤可能性大%不排除肺癌伴肺内转移'!胸骨及周围

改变!肝脏及右肾上腺占位!考虑转移可能性大"正

纯蛋白衍生物%

--K

'阴性!结核抗体阴性!彩超发现

颈部)腹股沟)腋窝多发淋巴结肿大!皮髓质未见分

界!结构异常"其余实验室检查均未见异常"入院诊

断淋巴瘤待排除"全身麻醉下行颈部淋巴结取活检

术!术后无特殊治疗"术后病理回报示镜下见深浅染

色区域交错!深色区为大量淋巴细胞及浆细胞构成!

浅色区为片状分布大体积大细胞!其内可见+伸入现

象,!诊断
ES3OG8KSRUHO*

病%图
45

'"免疫组织化学

结果*

<8%II

及
5K9C

阳性!

5K%O

)

5K%7

)

5K4%

及
5K/

为阴性%图
4K

'"出院诊断*颈部
ES3OG8KSRUHO*

病混

合型!患者出院后近
/

年来会厌舌面及舌根部淋巴组

织增生完全消失!颈部淋巴结肿大完全消失!腹股沟

及腋窝淋巴结肿大消失!但腹痛次数逐渐频繁!无腹

泻及便秘"

%

年前复诊行
-"F85F

检查发现右肺中

叶)左侧锁骨)纵隔)双肺门及肠系膜多发淋巴结肿大

伴糖代谢增高!肝内多发结节状低密度影)胸骨体骨

质密度增高结构紊乱!糖代谢增高!

-"F85F

报告考

虑以上病灶符合
ES3OG8KSRUHO*

病结外型器官受累

伴恶变%图
4"

'!患者病情较入院时加重!转入肿瘤科

治疗"

例
/

!女!

9/

岁!因为反复呼吸困难
>

年入院!入

院前无明显诱因出现反复憋气!在当地医院就诊!按

+哮喘,治疗!症状无缓解!无声嘶及吞咽困难等特殊

不适!在本科行电子鼻咽喉镜检查发现声门下偏左侧

可见淡红色光滑肿物%图
/@

'!既往史无特殊"查体*

颈部及全身未触及淋巴结肿大"行颈部增强
5F

见声

门及声门下肿块影!欠均匀!强化明显!边界不清!伴

气道狭窄!考虑肿瘤%图
/'

'"实验室检查均未见异

常"入院诊断喉肿物!全身麻醉支撑喉镜下喉肿物切

除术%行先驱气管切开术'!术后给予连续
/Q

布地奈

德混悬剂雾化吸入治疗"术中冰冻病理考虑良性肿

瘤可能性大!术后病理显示深浅染色区域交错!分化

良好浆细胞浸润及胞质丰富!伴吞噬淋巴细胞现象!

病理学诊断为
ES3OG8KSRUHO*

病%图
/5

'"免疫组织

化学结果*组织细胞为
<8%II

阳性!

5K9C-$N

阴性!

浆细胞为
0O

22

O

阳性)

?OHVQO

为强阳性!淋巴细胞为

5K4I

阳性!散在分布小淋巴样细胞为
5K/

/

阳性"患

者恢复良好!顺利拔管出院!出院诊断*喉
ES3OG8KSRU8

HO*

病结外型"

例
&

!男!

&9

岁!因为持续性声嘶
%

年入院!入院

前无特殊不适!在门诊行电子鼻咽喉镜检查!声带前

联合处可见淡红色圆形光滑肿物%图
&@

'!既往病史

无特殊"查体颈部及全身未触及淋巴结肿大"未行

各种影像学检查!实验室检查均未见异常"入院诊断

喉肿物!全身麻醉支撑喉镜下喉肿物切除术!术后布

地奈德混悬剂雾化吸入治疗"术后病理示可见分化

良好浆细胞浸润及胞质丰富!可见有吞噬淋巴细胞现

象!病理学诊断
ES3OG8KSRUHO*

病%图
&'

'"免疫组织

化学结果*组织细胞为
<8%II

阳性)

5K9C-$N

为阴

性!浆细胞为
0O

22

O

阳性"患者恢复良好!出院诊断*

喉
ES3OG8KSRUHO*

病结外型"
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!!

@

*增强
5F

示颈部左侧多发淋巴结肿大伴融合!密度欠均匀!边界不清(

'

*切除后病变区域深浅染色区交替!深色区为聚集的浆细胞及淋巴细

胞!浅染色区为椭圆形大组织细胞%

="

!

l&I

'(

5

*免疫组织化学
<8%II

阳性!胞质呈棕色%

l4II

'

图
%

!!

例
%

患者检查图片

!!

@

*电子喉镜检查显示舌根部淋巴组织增生明显!会厌舌面肿胀(

'

*增强
5F

示颈部右侧多发淋巴结肿大!密度欠均匀!边界不清(

5

*椭圆形大

组织细胞胞质%

="

!

l%II

'(

K

*免疫组织化学
5K9C

阳性!胞质呈棕色%

l4II

'(

"

*

-"F85F

示右肺中叶外侧段及下叶背段结节!糖代谢增高

图
4

!!

例
4

患者检查图片

!!

@

*电子喉镜检查显示左侧声门下淡红色新生物!不随呼吸上下移动(

'

*增强
5F

示左侧声门下占位!声门下呈缝隙状(

5

*切除后病变区域深浅

染色区交替!深色区为聚集的浆细胞及淋巴细胞!伴不同程度纤维化!浅染色区为大组织细胞%

="

!

l&I

'

图
/

!!

例
/

患者检查图片

>/7
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!!

@

*电子喉镜检查显示前联合淡红色新生物!表面光滑(

'

*大组织

细胞胞质丰富%

="

!

l%II

'

图
&

!!

例
&

患者检查图片

&

!

讨
!!

论

!!

ES3OG8KSRUHO*

病是一种具有特殊临床和病理特

征的良性组织淋巴细胞增生性疾病!又名罗道病!临

床罕见!常发生于淋巴结内!结外少见!且报道多以全

身各部位皮肤多发"

本组病例中!例
4

患者出院后随访会厌舌面及舌

根部淋巴组织增生完全消失!颈部淋巴结肿大完全消

失!腹股沟及腋窝淋巴结肿大消失!但腹痛次数逐渐

频繁!无腹泻及便秘!

%

年前发现
ES3OG8KSRUHO*

病结

外型器官受累伴恶变!病情持续发展较入院时加重!

转入肿瘤科治疗"余
/

例患者出院后复诊恢复良好!

各项实验室检查正常!彩超检查颈部淋巴结及电子鼻

咽喉镜均未见复发!目前继续随访中"

ES3OG8KSRUHO*

病以组织细胞增生伴浆细胞浸润

吞噬淋巴细胞为其主要特征!该病确切病因目前尚未

明确!多数观点认为不明诱因引起的免疫功能紊乱或

特殊感染可能是导致
ES3OG8KSRUHO*

病的病因#

4

$

!

@E@0@0.

等#

/

$在
%

例右肾单发
ES3OG8KSRUHO*

病

患儿体内检测出人类疱疹病毒
9

%

==189

'!提出
ES8

3OG8KSRUHO*

病可能与感染
==189

或与免疫调节障

碍有关"近年来多项报道发现
ES3OG8KSRUHO*

病伴

发
=.1

感染患者病变均发生于皮肤!而淋巴结及脏

器均未受累!考虑
=.1

感染与皮肤
ES3OG8KSRUHO*

病

发病关系密切#

&

$

"

K.

等#

7

$研究发现人类巨细胞病毒

和
"'

病毒在
ES3OG8KSRUHO*

病发病过程中发挥

作用"

ES3OG8KSRUHO*

病可发生于任何年龄!国外报道

好发于非洲)欧美等地的儿童及青少年!而国内多见

于中老年人#

9

$

"患者大多表现为无痛性淋巴结肿大!

有时可出现发热)血沉加快)高
0

球蛋白血症)低清蛋

白血症及白细胞增多等表现#

>

$

!分为结内型)结外型

及混合型
/

类!结内型为发生于淋巴结内!结外型为

发生于淋巴结以外的组织器官!混合型为结内)结外

均发生"结内型常好发于颈部淋巴结!患者多表现为

无痛性进行性多发淋巴结肿大!结外型较少见且位置

多变#

C

$

!可发生于皮肤)上呼吸道)颅内)骨及软组织

脏器#

D8%I

$

!故结外
ES3OG8KSRUHO*

病因其发病部位及

病程的不同而出现的临床症状也差异迥然!如眼睑肿

胀)流泪)头痛)鼻塞)呼吸困难)咳嗽咳痰)哽噎及咽

异物感等表现!加之该病发病率低!故临床诊断极易

出现漏诊或误诊"目前文献报道头颈部
ES3OG8KSRU8

HO*

病发病部位有鼻腔鼻窦#

%%

$

)眼眶#

%4

$

!发生于海绵

窦及颅底的
ES3OG8KSRUHO*

病可浸润性生长包绕颈

内静脉或引起周围骨质增生硬化破坏#

%/8%&

$

)甲状腺及

气管食管沟#

%7

$

"本文报道的
&

例中
%

例为典型的颈

部多发淋巴结结内型受累!

%

例为全身多部位淋巴结

及脏器混合型受累!而另
4

例则为更为罕见的呼吸道

声门周围单发结外型受累!入院诊断分别为颈部淋巴

结肿大伴感染)淋巴瘤)声门下肿物)声带前联合血管

瘤!均出现术前误诊!待病理结果回报后方完成确诊

ES3OG8KSRUHO*

病!分别为
ES3OG8KSRUHO*

病结内型

%例
%

')

ES3OG8KSRUHO*

病多发混合型%例
4

')

ES3OG8

KSRUHO*

病单发结外型%例
/

)

&

'!误诊率
%IIe

"

因缺乏特异性的临床特征!头颈部影像学检查亦

无特异性表现!加之
ES3OG8KSRUHO*

病少见!基层医

生对该病的认识不足!临床上常常容易误诊"有报道

9

例鼻腔鼻窦
ES3OG8KSRUHO*

病入院时
/

例曾误诊为

鼻硬结病!误诊率高达
7Ie

#

%9

$

"该病诊断主要依靠

病理组织学检查及免疫组织化学!其特征性表现为*

%

%

'淋巴窦内充满大量增生组织细胞)浆细胞)淋巴细

胞"%

4

'结内型
ES3OG8KSRUHO*

病多见组织细胞胞质

内可见吞噬大量完整淋巴细胞!成为+伸入运动,!结

外及混合型少见#

%>

$

"%

/

'结外及混合型多见周围炎症

及纤维化!而结内型则少见"%

&

'免疫组织化学
<8%II

阳性!

5K9C

可呈阳性!

5K%O

阴性!本组病例中
<8%II

均为阳性)

5K%O

阴性!

%

例患者出现
5K9C

阴性"%

7

'

低倍镜下均可见大组织细胞与炎细胞浸润区形成明

暗相间区域"%

9

'窦内组织细胞无网球拍样的
'GR8

V()J

小体"本研究
&

例患者的病理切片均与上述特

点基本吻合"

头颈部
ES3OG8KSRUHO*

病病理学方面需与以下

疾病鉴别*%

%

'鼻硬结症*该病镜下虽然同样空泡细胞

及浆细胞浸润!但存在
ET33(66

小体!而且
<8%II

表达

呈阴性!泡沫样细胞%

NGJT6G)̀

细胞'可见鼻硬结杆

菌!同时鼻硬结病黏膜表面多发糜烂伴明显的假瘤样

上皮增生#

%C

$

"%

4

'朗格汉斯细胞组织细胞增生症*该

病与
ES3OG8KSRUHO*

病二者可以共存!镜下可见体积

较小的朗格汉斯细胞组织细胞浸润!甚至可聚集成肉

芽肿!胞质内无淋巴细胞+伸入现象,!电镜下可见

'GRV()J

颗粒小体!免疫组织化学
5K%O

阳性具有特异

性!与
ES3OG8KSRUHO*

病不符"%

/

'真菌)结核或结节
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病*结核或结节病镜下可见朗格汉斯巨细胞!可查到

真菌或结核杆菌!

<8%II

阴性"%

&

'淋巴组织非特异性

增生*淋巴组织非特异性增生也可见淋巴窦腔内大量

巨噬细胞!但胞体小且无伸入运动!免疫组织化学
<8

%II

阴性"%

7

'浆细胞瘤*该病镜下可见弥漫的浆细

胞!细胞核偏位!免疫组织化学
5K/C

胞质强阳性"

%

9

'头颈部非霍奇金淋巴瘤*最常见的头颈部非霍奇

金淋巴瘤
8

结外鼻型
#0

&

F

细胞淋巴瘤和弥漫性大
'

细胞淋巴瘤镜下见炎性背景下出现异形大细胞!免疫

组织化学
<8%II

阴性"%

>

'纤维组织细胞病*该病以

纤维母细胞和组织细胞增生为主!呈螺旋特异性结

构!

<8%II

阴性!发病多位于肢体远端"%

C

'恶性黑色

素瘤*瘤细胞位于淋巴窦内且异型性明显!无淋巴细

胞伸入现象!免疫组织化学
<8%II

)

=N'&7

阳性"值

得注意的是!当
ES3OG8KSRUHO*

病淡染区内大组织细

胞增生较少!在镜下呈单个散在于浆细胞)淋巴细胞

之间并伴有较多中性粒细胞浸润时可形成脓肿!此时

极易误判为炎性病变!本组病例中例
%

患者入院后手

术切片发现脓肿结合患者伴包块疼痛及间歇性发热

症状!曾高度怀疑感染!导致误诊"

ES3OG8KSRUHO*

病病程较长!是一种病因不明的

良性自限性疾病!暂无系统规范的治疗方法!肿大淋

巴结可自行消退!一般不需特殊治疗!少数病例如出

现病灶影响脏器功能)威胁生命的呼吸道堵塞)压迫

中枢神经系统等可以采取手术)糖皮质激素)抗代谢

药物)免疫调节剂及
'

干扰素等治疗#

%D

$

"有学者指出

多脏器多发
ES3OG8KSRUHO*

病应进行放化疗!推荐烷

基化长春新碱联合糖皮质激素化疗方案!有效率约

7Ie

!同时放射剂量建议控制在
/I

$

7I$

X

!放射疗法

有效率约
/Ie

#

4I

$

"

#@<<"E.

等#

4%

$推荐甲氨蝶呤)

硫唑嘌呤联合应用泼尼松)长春新碱进行化疗!部分

患者可达到完全缓解"本病仅淋巴结内型或单一非

重要器官结外型受累预后良好!但其预后仍与病变范

围累及脏器有关!如侵及多个重要脏器或伴发相关免

疫疾病时!则预后较差!

@#F;u@

等#

44

$报道
%

例脊

髓硬膜内
ES3OG8KSRUHO*

病病变伴发脑干及桥小脑

角多发病灶患儿!该患儿术后
7

个月由于多发病灶进

展并发急性肾衰竭和多器官衰竭死亡"

5="#

等#

4/

$

报道
%

例双侧胸膜)心肺多发
ES3OG8KSRUHO*

累及纵

隔和结肠受累!激素治疗无效 !确诊后
47

个月因发心

源性肝功能障碍和肾衰竭死亡!提示全身多系统累及

的多发性
ES3OG8KSRUHO*

病!尤其是重要脏器受累导

致疾病进展加速!预后差"同时!免疫系统功能紊乱

也是全身多系统累及的多发性
ES3OG8KSRUHO*

病特

点之一!发病迅猛!累计范围广且多样化!可引起严重

并发症"本研究例
4

患者为多发混合型
ES3OG8KSRU8

HO*

病!出院后
/

年复诊见头颈部及腹股沟及腋窝病

灶基本消失!但腹痛次数逐渐频繁!

-"F85F

检查发

现右肺)左侧锁骨)纵隔)双肺门及肠系膜多发淋巴结

肿大伴糖代谢增高!肝内多发结节状低密度影)胸骨

体骨质密度增高且结构紊乱!糖代谢增高!病情较上

次入院时逐渐加重!判断预后不良"而
4

例单发声门

周围结外型患者出院后复诊恢复良好!原发症状消

失!各项实验室检查正常!彩超检查颈部淋巴结及电

子鼻咽喉镜均未见复发!

%

例首诊为颈部淋巴结肿大

患者诊断明确后未给予任何特殊治疗!随访至今颈部

淋巴结自行消退"

综上!头颈部
ES3OG8KSRUHO*

病因其发病部位及

临床表现多样化!极易造成临床误诊或漏诊!因其属

于良性假瘤样增生性病变!需与该部位其他炎症及肿

瘤鉴别诊断!免疫组织化学细胞呈
<8%II

和
5K9C

阳

性利于诊断!对于发生于上呼吸道的
ES3OG8KSRUHO*

病!手术彻底切除是预防严重并发症发生的最有效手

段!须长期密切随访"
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