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　　摘　要：　目的　探讨发生在鼻腔鼻窦的窦组织细胞增生症伴巨大淋巴结病（ＳＨＭＬ）的临床、病理特征。方法
　报道３例鼻腔鼻窦ＳＨＭＬ患者的临床资料，总结分析其临床病理特征并进行相关文献复习。结果　发生在鼻腔
鼻窦的ＳＨＭＬ临床以鼻塞为主。病理组织学特点为在淋巴、浆细胞背景下，可见弥漫浸润的窦组织细胞，局部见
“封入”现象。免疫组织化学染色示肿瘤细胞表达ＣＤ６８、Ｓ１００。结论　ＳＨＭＬ是一种组织细胞增生性病变，发生在
鼻腔鼻窦的ＳＨＭＬ非常罕见，临床表现缺乏特异性。病理学诊断为金标准，以手术治疗为主，但效果不佳。
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　　窦组织细胞增生症伴巨大淋巴结病（ｓｉｎｕｓｈｉｓｔｉ
ｏｃｙｔｏｓｉｓｗｉｔｈｍａｓｓｉｖｅｌｙｍｐｈａｄｅｎｏｐｈｙ，ＳＨＭＬ）１９６１年
由Ｌｅｎｎｅｒｔ最先报道，是一种病因不明的组织细胞增
生性疾病；１９６９年 Ｒｏｓａｉ和 Ｄｏｒｆｍａｎ详细描述了该
病，将其命名为 ＳＨＭＬ［１］。该病通常发生于淋巴结

内，其他部位，如皮肤、呼吸系统、软组织、中枢神经

系统和乳腺等也可发生［２３］。由于发生在鼻腔鼻窦

的ＳＨＭＬ非常少见，缺乏特异的临床特征，现将收治
的３例鼻腔鼻窦ＳＨＭＬ进行总结，并结合文献复习，
报道如下。
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１　临床资料

１．１　病例报告
病例１，男，７６岁。因间断性鼻塞２年，声音嘶

哑３年就诊。患者 ３年前无明显诱因出现声音嘶
哑、咳嗽、咳黄脓痰，未治疗。２年前春季发生变应
性鼻炎，双侧鼻塞、鼻痒及打喷嚏伴水样涕，鼻塞渐

进加重，左侧重，期间鼻出血２次，均可自行止血。
前鼻镜检查见鼻腔充满淡红色结节样肿物，喉镜检

查提示喉肿物。外院病理我院会诊结果：（左鼻底）

呼吸道黏膜慢性炎症伴息肉形成，固有膜内较多浆

细胞、组织细胞及淋巴细胞浸润，局灶见中性粒细

胞。患者既往双眼白内障 ４个月；右眼动脉梗死
１年；高血压病、高血脂病、高胆固醇血症３０年。初
步诊断：①鼻腔肿物（双）；②喉肿物。专科查体：外
鼻无畸形，鼻面部无压痛，双侧鼻腔充满淡红色结节

状肿物，仅窥及右侧下鼻甲前端。喉部检查示声门

下肿物。完善术前常规检查无禁忌后行全麻鼻内镜

下鼻腔肿物活检术。术中见鼻中隔双侧及鼻底全长

结节样肿物充满。术中冷冻病理：（左侧鼻底中隔）

假复层纤毛柱状上皮黏膜慢性炎症，上皮下纤维组

织增生，其内见较多淋巴细胞、浆细胞及组织细胞浸

润，局部可见固有腺体增生。因肿物面积广泛，以等

离子刀切除大部分鼻中隔及双侧鼻腔鼻底肿物，膨

胀海绵填塞。术后第１天，鼻腔轻微疼痛，无渗血。
术后第２天撤除鼻腔填塞物，术区无渗血。术后常
规病理：（左侧鼻底中隔、左侧鼻底）假复层纤毛柱

状上皮黏膜慢性炎症，上皮下纤维组织增生，其内见

较多淋巴细胞、浆细胞及较多泡沫细胞聚集，偶见组

织细胞吞噬炎细胞的“封入”现象。免疫组织化学

染色示泡沫样细胞 Ｓ１００（＋，图 ５）、ＣＤ６８（＋，
图６）、ＣＤ１ａ（－）、Ｋｉ６７（＋１０％），特殊染色ＰＡＳ未
见阳性病原体，符合 ＳＨＭＬ。该病治疗方法和预后
尚无统一认识，主要方法包括外科治疗、类固醇激素

及二氧化碳激光治疗等，手术只能解决鼻腔阻塞压

迫等症状，向患者及家属详细交代病情后，患者决定

放弃治疗，回家休养。患者于术后半年因声嘶加重

并呼吸困难第２次入院。ＭＲＩ检查：鼻腔、鼻咽部、
右侧泪腺及颈部淋巴结多发病变，多组鼻窦炎，声门

下病变。专科查体：①鼻腔内充满结节样肿物；②声
门下结节状肿物。完善术前常规检查无禁忌后先行

气管切开术，经支撑喉镜显微镜下低温冷切刀声门

下肿物切除术，术中见白色质韧肿物位于声门下，来

源于气管左侧后壁，向管腔内突出，低温等离子刀切

除，深达软骨内骨膜，肾上腺素棉球压迫止血。标本

送病理检查，结果提示 ＳＨＭＬ。术后患者及家属拒
绝进一步治疗。该患者于２０２１年９月去世，具体死
因不详。

病例２，女，４４岁。因鼻腔通气不畅１０年就诊。
患者１０年前无明显诱因开始鼻腔通气不畅，曾于当
地医院就诊，以鼻炎对症治疗，症状有所改善。近来

鼻塞加重而就诊。门诊鼻腔活检：（鼻中隔）增生的

纤维及血管组织，伴淋巴细胞及浆细胞浸润，结合免

疫组化，考虑炎症。既往史及个人史无特殊。专科

查体：外鼻无畸形，鼻中隔右侧“Ｃ”形偏曲，鼻腔黏
膜充血，双侧鼻中隔下端黏膜隆起，触之柔软，表面

光滑，边界清楚。术前ＣＴ：鼻腔黏膜肥厚，鼻道内条
片状软组织密度影。影像诊断：息肉。入院诊断：鼻

腔肿物（双）。入院后完善术前常规检查无禁忌后

行鼻腔肿物活检术，术中见左侧鼻底 －鼻中隔下部
膨隆，向后至鼻腔中部，表面黏膜光滑。切开鼻底黏

膜，见肿物为灰白色，鱼肉样，占据鼻中隔下部及鼻

底，临床考虑“腺样囊腺癌”，因无法完整切除，故取

部分组织送病理活检。术区填入膨胀海绵压迫止

血。术后第１天术区无渗血，术后第２天撤除鼻腔
填塞物，创面无渗血。病理检查示呼吸道上皮黏膜

组织内见较多泡沫样细胞，呈不规则片状、巢状聚

集，泡沫样细胞周围见以浆细胞为主的炎细胞浸润，

并混有中心粒细胞和少数嗜酸性粒细胞，泡沫样细

胞似组织细胞，胞浆丰富，部分细胞具有一定异型

性，胞浆内见“封入”现象（图３、４）。结合免疫组化
结果同病例１，符合ＳＨＭＬ。向患者及家属详细交代
病情后，患者要求出院。目前失访。

病例３，女，３５岁。主因劳累后出现左侧眼突
２个月入院。患者无明显诱因开始出现左侧眼突，
无鼻塞流涕及头痛。１周前眼突渐进加重并面颊麻
木及疼痛。既往史及个人史无特殊。入院专科检

查：鼻腔黏膜淡红色，红润，鼻中隔居中；左侧中鼻道

向内膨隆，黏膜表面光滑，向内挤压中鼻甲。影像学

检查：鼻ＭＲＩ（图１ａ）结合鼻窦ＣＴ（图１ｂ）提示左侧
眼眶、上颌窦、鼻腔病变，倾向良性或者低度恶性。

骨扫描：左侧眼眶及上颌窦放射性浓聚，考虑骨受

累。颈部淋巴结超声：无异常。眼科检查：左眼球明

显突出，上转受限；双眼矫正视力均为０．６。实验室
检查阳性指标：ＥＢ病毒核抗原 ＩｇＧ阳性（１２１）；ＥＢ
病毒衣壳抗原ＩｇＧ抗体阳性（４７９）；ＩｇＥ１１２ＩＵ／ｍＬ；
血沉１５ｍｍｏｌ／ｈ。完善术前检查无禁忌后于２０２０年

·８７·
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３月２日鼻内镜下行鼻窦病变清除、眶内容物减压
术。术中见左侧上颌窦腔、筛窦内肿物呈白色，质

韧，不易出血；眶纸板骨质增厚，眶筋膜明显增厚，眶

脂肪灰白色改变，质韧；内直肌及下直肌正常；切除

直视可见肿瘤。手术过程顺利，出血约１００ｍＬ。术
区填入纳吸棉２根。术后第１天诉左眼胀感减轻，
术腔无渗血；术后第２天左眼胀感继续较前减轻，术
腔无渗血；术后第３天清理纳吸棉，术区无活动性出
血，少量黏血性分泌物。术后病理检查结果同病例

２，符合ＳＨＭＬ。患者进行分子检测，未见明确基因
异常。术后２周复查鼻窦 ＣＴ（图２ａ）提示：病变残
留。遂于２０２０年３月１６日行第２次手术，扩大切
除眶纸样板向后达眶尖，向上开放额窦，并去除眶底

大部分骨板，清除肿瘤组织；术区填入纳吸棉２根，
出血约５０ｍＬ。术后患者诉左眼视力如前，眼球活
动恢复正常。术后病理示ＳＨＭＬ。患者根据自身情
况，经慎重考虑后选择随诊观察。术后３个月复查
ＣＴ未见复发（图２ｂ）。术后２年ＭＲＩ显示左侧上颌
窦窦壁黏膜增厚，呈长 Ｔ２信号，可见明显对比强
化，考虑左侧上颌窦炎，眶周未见肿瘤复发（图２ｃ）。
随访至今未见复发。

２　讨论

ＳＨＭＬ最典型的表现为双颈部无痛性巨大淋巴
结肿大，可伴发热、白细胞增多、血沉加快和多克隆

性高丙种球蛋白血症［３］。任何年龄均可发生，但大

多数病例发生于 １～２０岁，甚至出现一个家庭有

２位成员受累的情况［４］。该病地域分布广泛，多数

报道来源于美国和西欧［３］。颈部淋巴结是最常见

的受累部位，大于２５％的患者可出现结外累及，有
时甚至是同时伴发，当结外表现非常突出、甚至是唯

一表现时，容易误诊漏诊。根据文献报道，结外受累

部位可见于眼及附属器（尤其是眼眶）、头颈部、上

呼吸道、皮肤、胃肠道、胰腺、泌尿生殖道、甲状腺、乳

腺和宫颈等［５１０］；少数患者可见广泛结内和结外的

播散［１１］。本文报道的第１例根据影像学检查提示
具有颈部淋巴结以及鼻腔、泪腺、声门下等多处病

变，符合该病的发病特点，也提醒我们日后工作中如

发现鼻腔鼻窦、眼及附属器以及颈部淋巴结多处病

变时，要考虑到 ＳＨＭＬ的可能。病灶切除时不易出
血，病理诊断是确诊依据。

ＳＨＭＬ的病因尚不明确，其中有２个原因被认
为可能性较大，其一是某种病毒或其他微生物感染；

其二是隐匿的、不确定的机体免疫缺陷［２］。而一些

经典学说认为该病是一种慢性淋巴样增生，由急性

淋巴结炎和恶性肿瘤等抗原反复刺激引起的淋巴结

炎症反应［１２］。该病发病率不高，特别是发生在鼻腔

鼻窦部位更为少见，临床表现不特异，所以在日常工

作中可能出现漏诊误诊的情况。最终的确诊需依靠

病理组织学诊断，主要特征为肿瘤性组织细胞，胞浆

丰富，形成淡染区（明区）和暗区交错分布，当淋巴

结受累时常无这种明暗相间的病变模式。还可见不

同程度的纤维化，纤维化明显时可成结节样。背景

见较多淋巴细胞及浆细胞浸润，组织细胞胞浆内吞

噬有淋巴细胞、浆细胞或中性粒细胞，甚至是红细胞
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和嗜酸性粒细胞等，称为“封入”现象，在结内和结

外病变均可以见到，但累及结外时明显少于结内病

变。免疫组织化学染色提示肿瘤性组织细胞Ｓ１００、
ＣＤ６８及溶菌酶等组织细胞标记物阳性，但 ＣＤ１ａ、
ＣＤ２１、ＣＤ３５阴性。组织化学染色 ＰＡＳ、ＷＳ和六胺
银提示未见特殊病原菌。

临床上 ＳＨＭＬ需与以下几种疾病鉴别：①慢性
感染性疾病，比如鼻硬结病、真菌感染、梅毒、结核、

Ｗｅｇｅｎｅｒ肉芽肿和结节病等。诊断时需要首先询问
病史，如感染史，免疫疾病病史；再完善实验室检查，

如梅毒血清学检查，血清学抗中性粒细胞胞浆抗体

检测等；最后通过病理组织学检查确诊。鼻硬结病

在病理学上可见典型的 Ｒｕｓｓｅｌｌ小体和 Ｍｉｋｕｌｉｃｚ细
胞，但无“封入”现象。Ｗｅｇｅｎｅｒ肉芽肿常伴有骨或
软组织的破坏，免疫组织化学染色提示 Ｓｌ００阴性。
组织化学染色（ＰＡＳ、ＷＳ、六氨银和抗酸染色）可检
查是否存在鼻硬结杆菌、真菌菌丝、梅毒螺旋体和结

核杆菌等特殊病原体。②组织细胞增生性疾病，如
Ｌａｎｇｅｒｈａｎｓ组织细胞增生症，该病以有核沟的组织
细胞与多量嗜酸性粒细胞浸润为特征，免疫组织化

学染色提示 Ｓ１００、ＣＤ１ａ阳性。③淋巴瘤，鼻腔鼻
窦常见的淋巴瘤类型为结外 ＮＫ／Ｔ细胞淋巴瘤、鼻
型以及弥漫性大Ｂ细胞淋巴瘤等，霍奇金淋巴瘤相
对少见。其特征为异型性明显的淋巴样细胞浸润，

前者可见坏死、血管炎及ＥＢＶ感染。通过特异的免
疫组织化学染色可对其进行鉴别。

总体来说，ＳＨＭＬ的治疗效果不佳。部分患者
可能对化疗有效，甚至出现部分或完全消退。但另

一部分患者则持续数年或数十年病程，特别是结外

受累的患者。有些患者可能在消退数年后在其他部

位复发。部分患者死于该病，或由于重要脏器广泛

受累，或并发相关的免疫异常。治疗方法包括手术

切除、化疗、放疗和激素等，但效果欠佳。伴有免疫

异常（抗红细胞抗体、关节炎）、多组淋巴结肿大和

多器官受累时预后不良［１３］。病变早期，手术完整切

除可能是最好的治疗手段。
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