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勒雪病一例
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　图１　头颅ＣＴ平扫（脑窗）示双侧颞骨、枕骨多发大小不等骨质破坏，局部见大小不

等的软组织肿块，密度均匀；脑组织未见异常。　图２　头颅ＣＴ平扫（骨窗）示双侧

颞骨、枕骨多发大小不等骨质破坏。　图３　头颅ＶＲ重建示双侧顶骨、枕骨、颞骨多

发大小不等骨质破坏，以顶骨为著，呈大片地图样骨质缺损，边界清楚。　图４　头颅

ＶＲ重建示双侧顶骨、枕骨、颞骨多发大小不等骨质破坏，以顶骨为著，呈大片地图样

骨质缺损，边界清楚。　图５　头皮软组织肿块病理组织学检查示病灶内大量组织细

胞浸润，ＨＥ染色（×４００）。　图６　头皮软组织肿块免疫组化Ｓ１００示组织细胞核与

胞浆呈棕黄色（×４００）。

　　病例资料　患儿，男，５个月，体格瘦

小，贫血面容；胸、腹、四肢、臀部皮肤均

有散在红色斑丘疹，双侧腹股沟区皮肤

发红糜烂；颈部、耳后有多个黄豆大小的

淋巴结；体温３７．８℃；肝肋下３ｃｍ扪及，

质地中等，无触痛，脾肋下２ｃｍ扪及，无

触痛；Ｂ超示肝脏回声不均匀；胸部、脊

柱、四肢骨片无异常。头皮有多个大小

不等的包块，触之质韧，活动差。患儿生

后３个月发现皮肤红色斑丘疹及左侧头

皮包块，逐渐增多、增大。实验室检查血

常规：白细胞６．７×１０９／ｌ，红细胞４．１×

１０１２／ｌ，血红蛋白７７ｇ／ｌ，血小板２６５×

１０９／ｌ；抗人类免疫缺陷病毒阴性；梅毒血

清学检测阴性。生化检查：总蛋白６５ｇ／ｌ，

白蛋白４１ｇ／ｌ，丙氨酸氨基转移酶８６Ｕ／ｌ

（↑），门冬氨酸氨基转移酶（↑）９８Ｕ／ｌ，

乳酸脱氢酶３４１Ｕ／ｌ（↑），谷氨酸转肽酶

４１４Ｕ／ｌ（↑），尿素２．１５ｍｍｏｌ／ｌ（↓），肌

酐２９．５０μｍｏｌ／ｌ（↓）。大小便常规未见

异常。免疫检查：免疫球蛋白Ａ７２４ｍｇ／ｌ

（↓），免疫球蛋白 Ｍ２２３８ｍｇ／ｌ（↑），补

体Ｃ３１．７９ｇ／ｌ（↑），补体 Ｃ４０．４７３ｇ／ｌ

（↑），循环免疫复合物０．２８（↑），ＣＤ３细

胞亚 群 ３７．９％ （↓），ＣＤ４ 细 胞 亚 群

１８．６％（↓），ＣＤ８细胞亚群１６．７％（↓）。

头颅ＣＴ平扫，并于ＣＴ检查后切除一处

头皮肿块送病理及免疫组化Ｓ１００检查。

头颅ＣＴ平扫及ＶＲ重建示：双侧顶

骨、枕骨、颞骨多发大小不等骨质破坏，

以顶骨为著，呈大片地图样骨质缺损，边

界清楚，无硬化边，部分骨质破坏区边缘

呈斜面，局部见大小不等的软组织肿块，

密度均匀，向内扩展至硬膜。脑组织未

见异常（图１～４）。镜下见大量的组织细

胞浸润，细胞体积大，椭圆形，核浅染，核

膜弯曲，呈咖啡豆样，核仁不明显，未见

核分裂（图５）；免疫组化Ｓ１００示组织细

胞核与胞浆呈棕黄色（图６）。最后诊断：

勒雪病（ＬｅｔｔｅｒｅｒＳｉｗｅｄｉｓｅａｓｅ）。

讨论　勒雪病是郎格汉斯细胞组织细胞增生症（Ｌａｎｇｅｒ

ｈａｎｓ＇ｃｅｌｌｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓ，ＬＣＨ）的一种类型，较为少见，多发于３

岁以下幼儿；病因尚不清楚，目前多数学者认为是朗格汉斯细

胞受免疫刺激而发生无限增殖的结果，也有学者认为与感染、

免疫、肿瘤、遗传等因素有关［１］。临床表现主要为①皮肤损害：

大多伴有皮损，且多为首发症状，皮损可累及全身，特别是头面

部、躯干、臀部，常见表现为瘀点、瘀斑，还可出现结节、溃疡等；
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②骨损害：可呈溶骨性破坏，多累及颅骨；③肺部损害：以片状

浸润为主，变化多而快。可出现咳嗽、呼吸困难等肺部异常表

现；④肝、脾、血液系统损害：肝、脾一般可在肋下扪及，肝功能

可出现异常；造血系统实验室检查可见贫血。还可出现发热、

淋巴结肿大等。勒雪病的诊断需要临床、影像学、病理学检查

三方面结合，其中影像学检查对诊断有重要意义，表现为颅骨

的破坏；但须与其它病变鉴别，多发颅骨破坏应与白血病和神

经母细胞瘤鉴别，单发颅骨破坏应与化脓性骨髓炎和表皮样囊

肿鉴别［２］。病理学检查是可靠的诊断依据，见大量组织细胞浸

润。

本例患者年龄小，体质弱，全身皮肤具有散在红色皮疹、瘀

点，躯干尤为明显，低热，肝功能损害，贫血；ＣＴ示多发颅骨破

坏并软组织肿块；病理见大量的组织细胞浸润，Ｓ１００蛋白染色

阳性，综合临床、影像、病理，诊断勒雪病。本病例与多数勒雪

病表现不同的是未出现肺部病变。目前对勒雪病尚无满意的

治疗方法，主要使用皮质类固醇激素及免疫抑制剂的单疗及联

合化疗；勒雪病的预后取决于年龄、病变范围、受累器官，以及

是否存在肝、肺及造血系统的功能异常等。此外，该病易伴发

其它肿瘤，如淋巴瘤、白血病、肺部肿瘤等［３］。
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中华医学会放射学分会２０１３年头颈部影像学术年会
暨头颈部影像解剖提高班会议通知

　　由中华医学会放射学分会头颈学组和中华放射学杂志编辑委员会主办的中华医学会放射学分会

２０１３年头颈部影像学术年会暨头颈部影像解剖提高班将于２０１３年３月８日～１０日在北京召开。

会议将邀请国内著名专家进行专题讲座，内容涉及头颈部影像诊断进展、新技术的临床应用等，重

点讲解和讨论头颈部临床对影像学的需求、临床和影像学进展、存在的问题和未来发展方向；同时举行

的头颈部影像解剖提高班详细讲解头颈部影像解剖与解剖变异以及在疾病诊断和治疗中的应用价值。

参会代表可免费参加学习班。欢迎同道踊跃投稿或报名参加。

本次会议为国家级继续教育项目，授予国家级Ｉ类继续教育学分１０分。

１．征文内容

凡未正式公开发表过的有关头颈部影像技术、诊断与鉴别诊断、介入治疗和新进展等方面的论文以

及个案报道、疑难病例讨论均可投稿。

２．投稿要求

中文或英文摘要，中文８００字以内，摘要应包括：目的、方法、结果、结论四要素。

３．会议时间

报到２０１３年３月８日（全天），撤离２０１３年３月１０日下午２点之前

提前网上注册缴费可以优惠，２０１２年１２月３１日前注册费６００元，２０１２年２月２８日前注册费８００

元，３月１日后及现场注册费９００元，住宿费自理。

４．会议地址

再另行通知。

此次会议投稿、注册均在中华医学会放射学分会网站上进行

联系人：胡凌　电话：１８６０１９５５００９　Ｅ－ｍａｉｌ：ｈｕｌｉｎｇ＿ｐｕｍｃｈ＠ｈｏｔｍａｉｌ．ｃｏｍ

（中华医学会放射学分会头颈学组　中华放射学杂志编辑委员会）
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