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纵隔恶性组织细胞病一例

郭晓东, 任建, 王文献, 孙清荣

=中图分类号> R812. 12; R445. 2; R734. 5 =文献标识码> D  =文章编号> 1000-0313( 2004) 05-0326-01

  恶性组织细胞病多始发于面部中线

器官, 可侵犯肺、肾和其它脏器。文献报

道有胃肠型、神经型、慢性型以及肺部疾

病为首发的类型[ 1]。现报道经手术、病理

和免疫组化证实的前纵隔恶性组织细胞

病 1 例。

病例资料  患者, 女, 23 岁。半个月

前患者无明显诱因出现胸、背疼痛, 以夜

间疼痛为重, 伴盗汗。无畏寒、发热及其

它症 状。查 体: 体 温 36. 7e , 脉 搏

103 次/分,血压 113/ 75 mmHg ( 1mmHg=

0. 133kPa) ; 全身皮肤无黄染及出血点。

浅表淋巴结无肿大; 双肺呼吸活动度均

等,呼吸音清, 未闻及干湿 音; 胸骨左缘

第 2~ 3 肋间可闻及Ò级吹风样收缩期杂

音。血沉 75 mm/ h, 血常规 RBC 4. 18 @

10
12

/l, WBC 11. 5 @ 10
9
/ l, N 0. 113, L

0. 887, PLT 360 @ 1012/ l。胸片示前中纵

隔肿瘤或肿瘤样病变。心脏彩脏提示: ¹

右心房、心室增大; º 房间隔缺损; » 心包

积液。CT 诊断: 前纵隔恶性胸腺瘤伴纵

隔淋巴结、心包转移; 少量胸腔积液 (图

1)。MRI平扫: 前上纵隔区可见较大的团

块状异常信号影, 病灶形态不规则, 边界

清楚,平扫 T 1WI 呈稍亮信号,增强后见病

灶不均匀强化,纵隔血管明显受压向后移

位,病灶有向颈部生长的趋势, 考虑为纵

隔肿瘤( 图 2 )。临床诊断 : ¹ 前纵隔

图 1 CT 示前中纵隔占位性病变, 大血

管向后受压移位,病灶和纵隔结构分界

不清, CT 值 27 HU , 右侧胸腔积液

(箭)。

图 2 MRI 增强 T 1WI 示前中纵隔病灶

呈不均匀强化, 其内可见片状无强化

区,纵隔大血管明显受压。

恶性胸腺瘤, 不除外淋巴瘤; º 先天性心

脏病, 房间隔缺损; » 心包积液。行肿瘤

大部切除术,病理学检查见纵隔肿瘤组织

多灶性片状坏死, 多量嗜酸性粒细胞、淋

巴细胞及异形组织细胞样瘤细胞及纤维

组织,结合免疫组化支持恶性组织细胞病

的诊断。

讨论  恶性组织细胞病是单核-巨噬

细胞异常增生的恶性疾病, 临床主要表现

为高热,肝、脾、淋巴结肿大,进行性贫血,

全血细胞减少。骨髓涂片见从原始至成

熟的异常组织细胞。病因不清, 可能与 T

细胞淋巴瘤、自身免疫和病毒感染等有

关。Wilson 等[ 2]指出恶性组织细胞病绝

大多数为淋巴瘤, 免疫标志有确诊的价

值。病变主要累及造血组织, 亦可侵犯非

造血组织, 如心脏、浆膜腔、神经系统、皮

肤、肺和消化系统。恶性组织细胞病的诊

断除典型的临床表现外, 还应结合细胞学

和免疫组化资料。本病例临床表现、实验

室指标及发病部位均不典型, 实属罕见,

影像学表现为前、中纵隔内占位性病变,

尚有心包和胸膜等的广泛侵犯 ,病变发展

较快,表现为恶性占位征象, 最终诊断需

依靠病理学检查。
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