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【摘* 要】目的：探讨软组织罗#道病（P>>）的病理诊断和免

疫组化特点以及鉴别诊断- 方法：通过 I1、免疫组化及特殊

染色观察 ! 例下肢软组织 P>> 并复习文献- 结果：镜下可见

丰富的胶原纤维和组织细胞增生以及大量浆细胞、淋巴细胞

和嗜酸粒细胞浸润，组织细胞呈梭形、多边形，胞质嗜酸性颗

粒状、放射条纹状或泡沫状，一些大组织细胞质内有多量小淋

巴细胞- 增生的胶原和梭形组织细胞构成不典型 J3<@6A<@4 结

构；组织细胞表达 J#!""，TB#!，SFN(+%，UVS，S5EE<8 三色及

网状纤维染色显示大量胶原纤维增生，组织细胞 BFJ#FX 染

色阴性- 结论：软组织 P>> 是临床罕见的疾病，在病理诊断

方面，易误诊为其他疾病，明确病理组织学特点在鉴别诊断中

有重要意义-
【关键词】P<E56#><@A458 病；软组织；组织细胞；伸入运动

【中图号】P,,!- $* * * 【文献标识码】F

EF 引言

罗#道病（P<E56#><@A458 G6E/5E/，P>>）也称窦组

织细胞增生伴巨大淋巴结病（ E68OE ;6E36<=C3<E6E Q63;
45EE6M/ 0C4?;5G/8<?53;C，JISW），是一种十分少见的

淋巴结或结外的反应性病变- 开始报道 P>> 发生于

淋巴结［!］，以后报道见于任何器官系统［$ Y +］- 国外有

关淋 巴 结 外 P>> 的 文 献 不 多，国 内 仅 有 少 数 几

篇［% Y +］- 我们于 $""( 年诊断 ! 例软组织 P>>，现结

合文献复习，对其临床病理特征、免疫表型、鉴别诊断

及临床治疗方法和疗效报道如下-

,F 对象和方法

,- ,F 对象F 女性，’! 岁，因左大腿肿块近 ! 5，右臀

部肿块切除术后复发 "- , 5 于 $""(#"!#"’ 入院- 自述

! 5 前发现左大腿及右臀部肿块，因左大腿肿块小未

引起注意- $""$#"$ 在当地医院行“右臀部肿块切除

术”，病理诊断为“软组织淋巴细胞瘤样增生”- 术后

"- , 5，右臀部切口疤痕处又发现 $ 个小结节；左大腿

外侧肿块逐渐增大伴有酸胀感- 有!型糖尿病史 !"
5 余，口服降糖药控制，效果稳定- 腹股沟及其他部位

浅表淋巴结未触及肿大，肝、脾无肿大- 实验室检查：

血沉 $+ 44 Z ;，血蛋白电泳、风湿及类风湿因子检查

结果无异常- 术后随访 $ 5，肿块无复发-
,- GF 方法 F 标本固定于 )" 9 Z W 甲醛液中，常规制

片，I1 染色，并行网状纤维、S5EE<8、BFJ#FX 特殊染

色；免疫组化染色采用 18U6E6<8 二步法，一抗 J#!""，

TB#!，SFN(+%，UVS，LNIW#!，W$’，"，#，N>() 及试剂

盒均为 >FT[ 公司产品-

GF 结果

G- ,F 肉眼观察F 左大腿中段手术切除梭形皮瓣，面

积约 !’ =4 \& =4，中心区较厚，面积约 ( =4 \ ( =4，
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厚约 ! "#，中心较厚区切面灰白、灰黄相杂，部分区

灰白细嫩，较软；部分区细纤维状质地较韧$ 右臀部

皮瓣，面积约 %&$ ’ "# ()$ & "#，厚约 !$ & "#；皮肤表

面有一长约 %! "# 的线状瘢痕，瘢痕下组织增厚，质

韧$ 切面灰白色，纤维条索状，边界不清$ 边缘见两

个结节，其一（直径约 %$ ’ "#）位置较深位于皮下组

织，切面灰白，交错细纤维状，无包膜，质较软$ 其二

（直径约 ’$ * "#）位于真皮并向表面隆起，切面灰褐

色，质地中等，无包膜$
!$ !" 光镜观察" 病变主要位于真皮深层与皮下脂肪

组织，表面鳞状上皮轻度增生$ 病变区无明显界限，

其正常组织结构破坏，被增生的组织细胞、胶原纤维、

浆细胞、淋巴细胞替代，主要有三种组织学形态：!
不典型 +,-./0-.#（席纹状）结构（图 %），由纤维分隔和

拉长的梭形组织细胞构成，肥胖的梭形组织细胞散在

于丰富的胶原纤维之间$ 12 染色切片上胶原纤维染

色淡，模糊不清，而 3455-6 三色和网状纤维染色切片

则清晰显示丰富的胶原纤维形成纤维分隔$ 右臀部

复发性病变中粗大的胶原束及不典型 +,-./0-.# 结构

较为明显；" 增生的组织细胞吞噬活跃，形成大小不

等、形状不规则的片块状或结节状结构$ 这些组织细

胞的胞质丰富，有些界限清楚呈不规则多边形，有些

界限不清呈合体状$ 一些组织细胞质为嗜酸性颗粒

状，另一些胞质空淡，内有放射状嗜酸性条纹，还有一

些胞质呈泡沫状$ 细胞核圆或卵圆形，染色质空泡或

小泡状，核膜光滑，有 % 7 * 个嗜酸性小核仁，偶见核

分裂，未见到多核巨噬细胞；# 增生的浆细胞、淋巴

细胞和嗜酸粒细胞呈簇、聚集成团或单个弥漫分布于

上述组织细胞结构之间$ 浆细胞增生十分明显，有些

胞质内可见 8955:;; 小体$ 在这样的区域见到组织细

胞的“伸入运动”（2#<:./<-;:5/5，即体积增大的组织细

胞质内存在多量淋巴细胞的特殊细胞形态）（图 !）$

图 %= 增生的胶原纤维和梭形组织细胞形成不典型席纹状结

构= 12 ( %’’

图 != 2#<:./<-;:5/5，组织细胞质内有多数淋巴细胞存在 =
12 ( )’’

!$ #" 免疫表型和组织化学" 梭形及多边形的组织细

胞 +>%’’ 蛋白染色显示，在有伸入运动的组织细胞及

与浆细胞、淋巴细胞混合存在的多边形组织细胞中强

阳性表达（图 *），而以组织细胞为主的片状和结节状

结构以及不典型的 +,-./0-.# 结构中则表达较弱，并只

有部分这样的结构表达$ ?@>%，3AB*CD 的表达类似

于 +>%’’ 蛋白，但有伸入运动的组织细胞无明显表

达$ 增生的组织细胞均对 EF3 有很强的阳性表达；增

生的浆细胞为多克隆，表达 $ 和 %；浸润的淋巴细胞

表达 GB1H>% 的 I 淋巴细胞数量较多，表达 H!J 的 K
淋巴细胞较少，尤其是在 +,-./0-.# 结构和片团状增生

的组织细胞中浸润的淋巴细胞以表达 GB1H>% 的 I
淋巴细胞为主$ BL*) 显示病变组织中新生小血管增

多$ 3455-6 三色和网状纤维染色清晰显示病变区丰富

的胶原纤维，但增生的组织细胞 @A+>AK 染色阴性$

图 *= 增生的组织细胞表达 +>%’’ 蛋白= 26E/5/-6 法 ( )’’

#" 讨论

软组织 8LL 临床特点、病理组织学改变和治疗

方法不同于淋巴结的 8LL，它的发病机制尚不明了，

可能与炎症，肿瘤，自身免疫性疾病或机体免疫介质
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紊乱等相关! "## 可见于任何年龄，淋巴结 "## 以

儿童和青少年多见，男性占优势［$］；软组织 "## 则多

见于中老年的女性患者! 近一半的淋巴结 "## 伴随

有软组织病变，而软组织的 "## 很少同时伴有淋巴

结病变! 软组织 "## 可以为孤立的实性肿块，也可

以是多个肿块，临床主要采取手术切除，但术后常复

发［% & ’］! 对于一些难治和严重的病例，可辅以放射性

治疗、化疗，如长春新碱，大剂量反应停（()*+,-./,01，

233 /4 5 -）和 激 素，然 而 这 些 药 物 并 不 是 特 效

的［’ & $3］!
软组织 "## 病理组织学主要表现为显著增生的

组织细胞呈梭形、多边形，吞噬活跃伴随大量的胶原

纤维增生，增生的胶原和组织细胞形成不典型的 67.8
9,:.9/ 结构以及多少不等的淋巴细胞、浆细胞和嗜酸

粒细胞的浸润! 淋巴细胞穿入组织细胞质内的伸入

运动对诊断淋巴结 "## 具有特征性意义［$］，可是在

软组 织 "## 这 种 伸 入 运 动 变 得 模 糊 不 清 甚 至 没

有［;］! 增生的组织细胞核分裂及胞质内晶体罕见!
增生的组织细胞表达 68$33 蛋白，染色很强并呈片块

状，这些组织细胞也表达 <=8$，溶菌酶，>>(，>?(，几

乎所有这些免疫组化染色都显示伸入运动［$$］! 背景

上的浆细胞是多克隆的，伴随成熟的淋巴细胞! 本例

病理组织学改变中增生的多边形组织细胞形成不规

则的片状及结节状结构，此结构中的组织细胞 68$33
蛋白、<=8$，@>?2’A 弱表达，部分这样结构中的组织

细胞无表达! 这种表现在以往的文献中没有描述，是

本例的特殊之处!
软组织 "## 首先要与纤维组织细胞来源的良、

恶性肿瘤进行鉴别：!软组织纤维组织细胞源性肿瘤

如良性纤维组织细胞瘤、隆突性皮肤纤维肉瘤等的肿

瘤性组织细胞核浆比较大，染色较深，67.9,:.9/ 结构

更多更典型，没有组织细胞的伸入运动! 恶性纤维组

织细胞瘤具有明显间变，典型的 67.9,:.9/ 结构，核分

裂易见并可见到病理性核分裂! 炎症型恶性纤维组

织细胞瘤可以有不典型的 67.9,:.9/ 结构，多量的炎症

细胞浸润，但瘤性组织细胞间变明显! 组织学难以鉴

别时，免疫组化 68$33 蛋白染色阳性有助于软组织

"## 的诊断［; & ’］! "软组织 "## 要与软组织淋巴

瘤、浆细胞瘤鉴别，有的软组织 "## 中淋巴细胞或浆

细胞增生十分明显，类似淋巴瘤或浆细胞瘤的图像，

但增生的淋巴细胞或浆细胞为多克隆，同时表达 #

和 $，罕见核分裂! %软组织 "## 与一些炎性病变如

炎性假瘤，浆细胞肉芽肿，嗜酸细胞性肉芽肿鉴别，软

组织 "## 的不典型 67.9,:.9/ 结构，增生的组织细胞

为多边形，组织细胞的伸入运动及这些细胞 68$33 蛋

白染色阳性，这些特征完全可以与上述炎性病理改变

进行鉴别!
综上所述，软组织 "## 中典型的多边形组织细

胞及其表达 68$33 蛋白可能对正确诊断软组织 "##
有重要意义! 组织细胞的伸入运动有助于诊断，但不

是必需的诊断条件!
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