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表现为中枢性尿崩症和颈椎病变的朗格汉斯细胞组织细胞增
生症的临诊应对

侯文芳摇 田勍摇 肖文华摇 洪天配

摇 摇 揖提要铱 摇 报道 1 例以多饮、多尿为主诉的 19 岁男性中枢性尿崩症患者,同时合并颈椎病变,经实验室

和病理学检查明确诊断为朗格汉斯细胞组织细胞增生症。 因此,对于中枢性尿崩症合并骨骼等多个系统

损害的患者,要警惕朗格汉斯细胞组织细胞增生症的可能性。
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揖Summary铱摇 A 19鄄year鄄old male patient with central diabetes insipidus complained of polydipsia and polyuria
and was found to be accompanied by cervical vertebra lesions. The diagnosis of Langerhans cell histiocytosis was
confirmed by laboratory and pathological results. Therefore, it should be alert to consider the possibility of Langerhans
cell histiocytosis in a patient with central diabetes insipidus coexisting with the signs of multisystem lesions such as
bone disease.

揖Key words铱摇 Central diabetes insipidus; Cervical vertebra lesions; Langerhans cell histiocytosis
(Chin J Endocrinol Metab, 2013, 29: 531鄄533)

摇 摇 一、 病例介绍

患者男性,19 岁,主因多饮、多尿 3 年于 2012 年 3 月 12 日

入院。 3 年前,无明显诱因出现多饮、多尿,每日饮水量约 10 L,
尿量 10 L 左右,尿色呈淡黄色或清水样,伴乏力、烦渴、口干。
症状持续 3 个月后自服“蒙药冶治疗,乏力较前好转,饮水量和

尿量略有减少,每日饮水量和尿量均在 6 L 左右,夜尿量 1 ~ 2
L。 1 年前,在外院诊断为“尿崩症冶,自诉头颅 MRI 检查未见明

显异常,未予特殊治疗。 1 年来,上述症状无明显变化。 自发病

以来,无头痛、视力下降、视野缺损、复视、眼球运动障碍等,体
重增加 20 kg。 既往史:1 个月前,因肩背部不适,于外院行颈椎

CT 提示“C5 动脉瘤样骨囊肿冶,在本院肿瘤放疗科先后已进行

4 次放射治疗。 体格检查:体温 37益,脉搏 60 次 / min,呼吸 20
次 / min,血压 120 / 70 mm Hg(1 mm Hg = 0. 133 kPa),体重指数

29. 7 kg / m2。 神志清,精神好,自主体位,腹部、双上臂及双下肢

内侧皮肤可见细小白纹,浅表淋巴结未扪及,甲状腺未触及,双
侧乳晕颜色正常,心肺腹查体无异常,双下肢不肿。

实验室检查:血常规、便常规、心肌酶及电解质未见明显异

常。 肝功示血清丙氨酸转氨酶 191 U / L(正常参考范围 5 ~ 40,
下同)、天冬氨酸转氨酶 104 U / L (8 ~ 40)、总胆红素 5. 4
滋mol / L(3. 4 ~ 20. 5)、碱性磷酸酶 144 U / L(40 ~ 130)。 肾功示

血清肌酐 73 滋mol / L(53 ~ 130)、血尿素氮 3. 7 mmol / L(2. 9 ~
7. 5)、尿酸 510 滋mol / L (40 ~ 420)。 血脂示总胆固醇 5. 78

mmol / L(2. 9 ~ 5. 7)、甘油三酯 1. 58 mmol / L(0. 45 ~ 1. 8)、低密

度脂蛋白胆固醇(LDL鄄C)4. 31 mmol / L(0 ~ 3. 62)。 血清超敏 C
反应蛋白 11. 30 mg / L(0 ~ 3)。 空腹血糖 5. 6 mmol / L、HbA1C

6. 2% 。 甲状腺功能、垂体鄄性腺轴激素检查未见异常。 皮质醇

8 颐 00 为 15. 1 滋g / dl(5 ~ 25)、16 颐 00 为 6. 9 滋g / dl、0 颐 00 为

1. 3 滋g / dl,ACTH 8 颐 00 为 49. 9 pg / ml(7. 2 ~ 63. 3)。 午夜 1 mg
地塞米松抑制试验后皮质醇 8 颐 00 为<1. 0 滋g / dl。 尿常规示尿

比重 1. 005(1. 010 ~ 1. 030)。 尿渗透压 112 mOsm / kg H2O。 血

渗透压 328 mOsm / kg H2O。 禁水加压试验提示完全性中枢性尿

崩症。
影像学资料:鞍区 MRI 检查示垂体漏斗部结节样增粗,增

强扫描呈结节样强化,直径约 4. 3 mm;余未见明显异常强化影

(图 1)。 MRI 诊断考虑垂体漏斗部结节样增粗,组织细胞增生

症 X 不除外。 胸部 X 线片和胸部 CT 未见异常。 腹部 CT 示脂

肪肝,左肾小囊肿,肠系膜区轻度肿大淋巴结。 浅表淋巴结超

声未见异常。 颈椎 CT 示 C5 考虑动脉瘤样骨囊肿,巨细胞瘤不

除外(图 2)。 全身骨扫描示 C5 椎体右侧代谢活跃灶。 行 CT
引导下 C5 颈椎病变处穿刺,病理切片的组织学检查示增生样

改变,免疫组化染色显示 CD1a 个别阳性、S鄄100 阳性,考虑为朗

格汉斯细胞组织细胞增生症(图 3)。 骨髓穿刺和骨髓活检均

未见明显异常。
二、 朗格汉斯细胞组织细胞增生症的诊断、治疗及随访

根据临床表现、实验室检查及病理学检查结果,该患者诊

断为完全性中枢性尿崩症、朗格汉斯细胞组织细胞增生症,同
时还合并肥胖症、非酒精性脂肪肝、高脂血症、高尿酸血症等。
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图 1摇 鞍区 MRI 示垂体柄明显增粗、垂体后叶高信号存在

图 2摇 颈椎 CT 示 C5 椎体、附件可见溶骨性骨破坏

图 3摇 C5 椎体穿刺病理学检查示 CD1a 和 S鄄100 免疫组化染色均为阳性(伊400)

针对尿崩症,给予醋酸去氨加压素 0. 1 mg,每日 2 次,尿量可控

制在 2 ~ 3 L / d。 治疗后复查血渗透压 319 mOsm / kg H2O、尿渗

透压 386 mOsm / kg H2O。 血电解质正常。 颈椎病变于本院肿瘤

放疗科先后共完成 20 次局部放疗。 明确病理学诊断后在血液

·235· 中华内分泌代谢杂志 2013 年 6 月第 29 卷第 6 期摇 Chin J Endocrinol Metab, June 2013, Vol. 29, No. 6



科给予 CHOP+VM鄄26 方案化疗共 3 次,具体方案为表阿霉素

120 mg(第 1 天),环磷酰胺 1. 4 g(第 1 天),长春地辛 4 mg(第 1
天),泼尼松 100 mg(第 1 ~ 5 天),替尼泊苷(VM鄄26)100 mg(第
1 ~ 3 天),化疗后患者无不适。 第 3 次化疗前复查颈椎 MRI 示
病灶较前略缩小,腹部 CT 提示肠系膜多发淋巴结较前略有减

少、缩小。 但患者尚未能停用醋酸去氨加压素,停药后尿量及

血、尿渗透压仍无改善。 出院后患者定期随诊,目前醋酸去氨

加压素仍为 0. 1 mg,每日 2 次,患者病情稳定。
三、 讨论

本例患者再次提示我们在临床上对于初诊为中枢性尿崩

症的患者病因诊断的重要性,尤其是当中枢性尿崩症合并骨骼

等多个系统损害的患者,要警惕朗格汉斯细胞组织细胞增生症

的可能性。
朗格汉斯细胞组织细胞增生症 ( Langerhans cell histiocy鄄

tosis, LCH)是一组罕见的、以单核细胞系统的特定树突细胞和

网状细胞增生为共同特点的疾病[1] 。 本病病变为朗格汉斯细

胞(LC)在全身的网状内皮系统中广泛或局限的异常病理增生

性改变,多见于儿童,其发病率为百万分之 2 ~ 4,在成人的发病

率为百万分之 1 ~ 2[2] ,男女比例约为 2 颐 1。 本病包括 3 种类

型,即莱特勒鄄西韦病、汉鄄许鄄克病及嗜酸性肉芽肿三种严重程

度不同的临床综合征[3] 。 临床上根据病变损害范围把 LCH 分

为局限型和广泛型。 局限型是指单一皮肤病变、单骨或多骨损

害,伴有或不伴有尿崩症;广泛型是指存在肝、脾、肺、造血系统

等器官损害,或伴有骨髓或皮肤病变。 合并内分泌和神经系统

受累少见,中枢神经系统 LCH 则更为少见。 最常侵犯的是下

丘脑鄄垂体区域,垂体后叶受累在临床上可表现为尿崩症,尿崩

症可以在其他组织或脏器损害出现之前、同时或之后发生。 在

本症所引起的中枢性尿崩症的患者中,MRI 对于发现垂体病变

的敏感性和特异性都非常高。 MRI 表现为垂体柄增粗( > 3
mm),垂体后叶 T1WI 高信号的消失,还可以见到漏斗部呈线样

狭窄,漏斗和下丘脑的肿块,部分性或完全性空泡蝶鞍。 本例

患者鞍区 MRI 检查示垂体漏斗部增粗,以上缘增粗尤为明显,
大于 3 mm,这与既往报道相符,但该患者垂体后叶仍可见

T1WI 高信号存在,目前尚无法给予充分的解释。
LCH 常发生骨质破坏和骨髓异常,常见受累的部位为颅

骨、肋骨、骶髂骨、椎体及长管状骨。 椎体受累以胸椎最为多见

(54% ),其次为腰椎(35% ),颈椎受累仅占 11% [4] 。 张孔等[5]

的报道显示,骨骼侵犯的患者全部为小儿(共 32 例,年龄 6 个

月 ~ 12 岁),其中颅骨最多见(19 例),其次是椎骨(3 例,其中 1
例为颈椎单部位受累)。 骨骼病变在影像学上可以表现为骨质

破坏、椎体压缩变扁,形成楔状或“线样征冶改变,椎间盘一般不

受累,少数病例出现椎弓根破坏。 本例患者存在 C5 椎体破坏,

为少见部位的病变,影像学上可见溶骨性骨破坏,椎体轻度压

缩,椎间隙未见明显狭窄,周围软组织肿块形成,增强扫描周围

软组织肿块明显强化,其余椎体和骨髓未受累及。 此外,LCH
尚可累及皮肤、肝、脾、肾等多个组织或器官,本例患者尚未出

现相关的临床表现。
LCH 的确诊依赖于病理学检查,病灶内浸润的组织细胞中

含有病理性的 LC 是确诊的依据。 这些 LC 细胞的特点为在光

镜下可见到有皱褶的不规则囊状核,在电镜下可见胞浆内

Birbeck 颗粒。 免疫组化染色显示,膜表面 S鄄100 蛋白、CD68 抗

原、CD1a 抗原、Ia 样抗原及膜结合的 ATP 酶等阳性[6] 。 本例患

者 C5 颈椎病变处穿刺病理切片的免疫组化染色结果示 CD1a
个别阳性、S鄄100 阳性,结合细胞学特征,符合 LCH 的病理学表

现。
在治疗方面,目前国际上对于骨浸润的 LCH 统一推荐首

选泼尼松联合长春新碱化疗。 本例患者选用 CHOP+VM鄄26 方

案进行化疗,治疗后无不适。 LCH 的预后取决于患者的发病年

龄、病变的累及范围以及受累器官的功能障碍程度,一项关于

LCH 的随访研究显示,6. 4% 的患者平均 4 年后死亡[7] 。 对于

出现尿崩症的患者,虽经治疗后有部分患者疾病有所缓解,但
是均需应用醋酸去氨加压素替代治疗[8] 。 本例患者目前仍在

定期随访之中。
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