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临床研究
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[摘要] 目的　探讨成人胃孤立性朗格汉斯细胞组织细胞增生症(LCH)的临床特征、内镜下表现、病理特征、治疗及

预后。方法　回顾性分析1例成人胃孤立性LCH患者的病例资料，并通过检索Pubmed、中国知网、万方数据库发表的相

关文献，总结LCH的临床特征、内镜下表现、病理特征、治疗及预后。结果　患者女，61岁，因“间断上腹痛 1个月，

加重15 d”入院。胃镜提示胃窦大弯见一充血糜烂灶。病理提示胃黏膜固有层内见异常增生的朗格汉斯细胞巢片状分布。

细胞中等大小，胞质略嗜酸性，核卵圆形，核仁不清晰，可见核沟；背景中见嗜酸性粒细胞、淋巴细胞和浆细胞等炎症

细胞。免疫组织化学提示白细胞分化抗原 1α(CD1α)、S-100、朗格汉斯细胞特异性凝集素(Langerin)、细胞周期蛋白 D1

(CyclinD1)阳性，CD68 阳性，p53 个别细胞阳性，Ki-67 阳性指数 20%。2 个月后胃镜复查见原胃窦大弯侧糜烂灶基本愈

合，于窦体交界大弯侧见散在糜烂病灶。检索文献，共报道28例成人胃孤立性LCH。男性居多，平均年龄45岁，内镜下

以隆起、息肉为主要表现，病理及免疫组化是诊断金标准，CD1α、S-100、Langerin、CyclinD1 阳性。结论　胃孤立性

LCH罕见，常无特异性临床症状，内镜下表现多样，预后良好。内镜及病理医师要结合病理免疫组化表现进行诊断，避

免漏诊或误诊。

[关键词] 胃孤立性朗格汉斯细胞组织细胞增生症；内镜表现；病理特征
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[Abstract] Objective　 To investigate the clinical manifestations, endoscopic features, pathological characteristics, 

therapeutic strategies, and prognostic outcomes of isolated Langerhans cell histiocytosis (LCH) involving the stomach in adult 

patients. Methods　 The clinical data of one adult patient with isolated gastric LCH were analyzed retrospectively. Relevant 

literatures from PubMed, China National Knowledge Infrastructure (CNKI), and Wanfang Data were retrieved to summarize the 

disease's clinical features, endoscopic findings, pathological characteristics, treatment, and prognosis. Results　A 61-year-old female 

was admitted with "intermittent epigastric pain for 1 month, worsening over 15 days". Gastroscopy revealed a congestive and erosive 

lesion on the greater curvature of the gastric antrum. Pathological examination showed abnormally proliferated Langerhans cells 

distributed in nests and sheets in the gastric mucosal lamina propria; these medium-sized cells had slightly eosinophilic cytoplasm, 
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oval nuclei with indistinct nucleoli and visible nuclear grooves, accompanied by background inflammatory cells (eosinophils, 

lymphocytes, plasma cells). Immunohistochemistry demonstrated positivity for CD1α, S-100, Langerin, CyclinD1, and CD68; 

scattered cells were positive for p53; the Ki-67 proliferation index was 20%. Gastroscopy reexamination after 2 months revealed that 

the original erosion lesion on the greater curvature of the gastric antrum was basically healed, while scattered erosion lesions were 

observed on the greater curvature of the antral-body junction. A literature search identified 28 reported cases of adult isolated gastric 

LCH, mostly in males (mean age: 45 years). Endoscopically, elevated lesions or polyps were the main manifestations. Pathology 

combined with immunohistochemistry was the diagnostic gold standard, with consistent positivity for CD1α, S-100, Langerin, and 

CyclinD1. Conclusions　Isolated gastric LCH is rare, often lacks specific clinical symptoms, and presents with diverse endoscopic 

features, yet has a favorable prognosis. Endoscopists and pathologists should base diagnoses on pathological and 

immunohistochemical findings to avoid missed or misdiagnoses. 

[Key words] isolated Langerhans cell histiocytosis of the stomach; endoscopic findings; pathological characteristics

朗格汉斯细胞组织细胞增生症(Langerhans cell 
histiocytosis，LCH)是一种罕见的组织细胞肿瘤，由

朗格汉斯细胞样组织细胞在全身各组织中浸润从而

产生一系列脏器损害，多发生于 1~4 岁的儿童，可

累及骨、肺、垂体、皮肤等多个系统。成人胃孤立

性 LCH 罕见，极易误诊或漏诊。本文报道 1 例成人

胃孤立性LCH病例，并结合文献，对该病的临床特

征、内镜下表现、病理、诊治要点及预后进行总结，

以提高对该病的认识。

1　病例资料

1.1　病史　患者女，61岁，因“间断上腹痛1个月，

加重15 d”于2025年6月9日收入武汉科技大学附属

天佑医院消化内科。患者于 1 个月前无明显诱因出

现间断上腹痛，呈隐痛，持续3~5 min后缓解，与饮

食、活动无关，无放射痛，无反酸、烧心，无胸闷、

胸痛，无咳嗽、咳痰，无尿频、尿急，无畏寒、发

热，未予治疗。15 d 前上腹痛程度加重，予以抗感

染治疗，效果不佳。既往有“高血压”病史半年，

血压最高达 160/100 mmHg，口服阿利沙坦酯片(240 
mg/d)，血压控制尚可。入院体检：体温36.4 ℃，脉

搏 80 次/min，呼吸 20 次/min，血压 160/102 mmHg。
神志清楚，皮肤巩膜无黄染，浅表淋巴结无肿大，

心肺听诊无异常，腹软，上腹部压痛无反跳痛，肝

脾肋下未及，肠鸣音正常。双下肢无水肿。病理反

射未引出。

1.2　辅助检查　实验室检查：血常规、肝功能、电

解质、凝血功能、 D 二聚体、甲胎蛋白 (alpha-
fetoprotein， AFP)、 癌 胚 抗 原 (carcinoembryonic 
antigen，CEA)、大便常规+潜血无异常。肾功能示尿

酸 472.8 μmol/L。胸部CT示双肺小结节、右肺上叶

点状钙化灶、主动脉及冠状动脉粥样硬化。腹部CT
示重度脂肪肝、胆囊结石、中腹部少许肠系膜脂膜

炎、右肾低密度灶伴钙化、双肾小结石。13碳尿素

呼气试验(13carbon urea breath test，13C-UBT)阴性。胃

镜示慢性非萎缩性胃炎伴糜烂(Ⅱ级)，胃底、胃体

多发息肉，反流性食管炎(A 级)(图 1)。病理检查提

示于胃窦黏膜固有层内见异常增生的朗格汉斯细胞

巢片状分布。细胞中等大小，胞质略嗜酸性，核卵

圆形，核仁不清晰，可见核沟；背景中见嗜酸性粒

细胞、淋巴细胞和浆细胞等炎症细胞。结合免疫组

化结果符合LCH诊断。免疫组化示白细胞分化抗原

1α(CD1α)(+)，S-100(+)，朗格汉斯细胞特异性凝集

素(Langerin) (+ )，细胞周期蛋白 D1(CyclinD1) (+ )，
肿瘤蛋白 53(p53)个别阳性，Ki-67 阳性指数约 20%，

广谱细胞角蛋白 (CKpan)、白细胞分化抗原 56
(CD56)、多克隆细胞角蛋白(PCK)、平滑肌肌动蛋

白(SMA)、白细胞分化抗原34(CD34)、DOG1、酪氨

酸蛋白激酶蛋白 117(CD117)、性别决定区 Y 框蛋白

10 基因(S0X-10)、转录因子 E3(TFE3)均阴性(图 2)。
因标本量不足，未行 B 型 raf 原癌基因(BRAF) V600E
突变检测。

1.3　诊断及治疗　患者明确诊断胃孤立性LCH，慢

性胃炎。予以质子泵抑制剂(PPI)抑酸及护胃治疗，

并动态随访。

1.4　随访　患者于2025年8月13日复查胃镜见原胃

窦大弯侧糜烂灶基本愈合，于窦体交界大弯侧见散

在糜烂病灶(图3)，病理检查提示黏膜组织轻度慢性

炎症。免疫组化提示 CD1a(局灶+ )，S-100(灶+ )，

图1　1例成人胃孤立性LCH患者胃镜结果

Fig. 1　Gastroscopic findings of one adult patient with isolated 
gastric Langerhans cell histiocytosis (LCH)

A. 白光胃镜见胃窦黏膜光滑，大弯侧见一充血糜烂灶；B. 电

子染色弱放大观察未见异常微结构及微血管。黑圈示胃窦大弯侧

糜烂灶
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CyclinD1(-)，Ki-67阳性指数约20%。

2　文献复习

检索 1983年 5月至 2024年 12月在中国知网、万

方知识服务平台及PubMed 数据库中所发表的文献，

中文关键词为“胃朗格汉斯细胞组织细胞增生症”，

英 文 关 键 词 为 “Langerhans cell histiocytosis”
“histiocytosis X”“eosinophilic granuloma”“LCH”

“stomach”“gastric”“adult”，共检索出文献 21 篇，

共报道 28例成人胃孤立性LCH病例，结合本院 1例

病例，总计29例患者资料。表1[1-21]总结了29例成人

胃孤立性LCH患者的临床特征。男性为主，男19例

(65.5%)，女 10例(34.5%)，男女比例为 1.9：1。平均

年龄 45 岁(21~70 岁)，中年群体为高发年龄段。19

例 (65.5%) 就诊时有消化道症状，包括腹痛 9 例

(31.0%)、腹部不适5例(17.2%)、腹胀2例(6.9%)、吞

咽困难 1 例(3.4%)、烧心 1 例(3.4%)、幽门螺杆菌相

关性胃炎 1例(3.4%)，10例(34.5%)无明显临床症状，

于体检或者其他疾病检查时偶然发现病灶。胃镜下

25 例(86.2%)为单灶性，4 例(13.8%)为多灶单系统。

单发病灶部位主要位于胃体，共17例(58.6%)，其余

分布于胃窦 5例(17.2%)，胃窦体交界 2例(6.9%)，胃

底 1 例(3.4%)；多发病灶中 2 例全胃多发，1 例位于

胃体胃底，1例位于胃体胃窦。病灶表现多样，以隆

起或息肉样表现最为常见，共21例(72.4%)，呈红色

隆起、莓样隆起或息肉样隆起，病灶较小，直径

0.2~1.0 cm，1 例呈黏膜下隆起表现，大小约 4.5 cm×
2.5 cm，其他表现有糜烂 3 例 (10.3%)，红斑 1 例

(3.4%)，2例内镜下无明显异常病灶，仅通过病理活

检确诊。大部分病例进行了病理免疫组化CD1α、S-
100 联合检测，其中 CD1α 27 例(93.1%)，S-100 28 例

(96.6%)，均呈阳性。部分患者联合检测了 Langerin
和CyclinD1，其中Langerin 10例(34.5%)、CyclinD1 10
例 (34.5%)，均呈阳性。少数患者检测了 CD68、
CD45、CD207、α-抗胰蛋白酶和α-抗糜蛋白酶，呈

阳性。本组病例进行 p53 检测，个别细胞呈阳性表

达。增殖指数方面，Ki-67 阳性指数在 10%~60% 之

间。29例中，14例进行了BRAF V600E突变检测，其

中10例(71.4%)检测结果为阳性，BRAF V600E突变在

成人胃孤立性 LCH 中具有较高的检出率。21 例

(72.4%)在活检确诊后采取保守随访策略。26例接受

图2　1例成人胃孤立性LCH患者HE及免疫组化染色结果

Fig. 2　Hematoxylin-eosin (HE) and immunohistochemical staining results of one adult patient with isolated gastric Langerhans cell 
histiocytosis (LCH)

A. 病理HE染色示胃窦黏膜固有层内见异常增生的朗格汉斯细胞巢片状分布。细胞中等大小，胞质略嗜酸性，核卵圆形，核仁不清

晰，可见核沟；背景中见嗜酸性粒细胞、淋巴细胞和浆细胞等炎性细胞(×100)；B. 免疫组化示CD1α(+)[EnVision法(×100)]；C. 免疫组化

示S-100(+)[EnVision法(×100)]；D. 免疫组化示Langerin(+)[EnVision法(×100)]；E. 免疫组化示CyclinD1(+)[EnVision法(×100)]

图3　1例成人胃孤立性LCH患者2个月后复查胃镜结果

Fig. 3　Gastroscopy reexamination performed 2 months later of 
one adult patient with isolated gastric Langerhans cell histiocytosis 
(LCH)

原胃窦大弯侧糜烂灶基本愈合，窦体交界大弯见散在糜烂

灶；黑圈示窦体交界大弯侧见散在糜烂病灶
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随访，其中24例(92.3%)在随访期间无疾病进展，预

后良好，1 例在随访 2 年后出现皮肤和骨骼受累，1
例术后2个月死亡。

表1　成人胃孤立性LCH的临床特征、内镜表现、病理及免疫组化、分子检测、治疗及随访

Tab.1　Clinical Features, endoscopic manifestations, pathological and immunohistochemical findings, molecular detection, treatment and 
follow-up of adult gastric solitary Langerhans cell histiocytosis (LCH)

Nihei等[1]

Iwafuchi等[2]

Wada等[3]

Terracciano等[4]

Nozaki等[5]

Lee等[6]

Singhi等[7]

Sarbia等[8]

Lee等[9]

Yan等[10]

陈红梅等[11]

李亚男等[12]

Matsuoka等[13]

Wang等[14]

周晓丽等[15]

吴立桦等[16]

Mora等[17]

陈希等[18]

1983

1990

1992

1999

2010

2011

2011

2015

2015

2018

2018

2020

2021

2022

2022

2022

2023

2023

日本

日本

日本

瑞士

日本

韩国

美国

德国

韩国

中国

中国

中国

日本

中国

中国

中国

美国

中国

女

女

女

男

男

男

男

女

男

男

男

男

女

女

男

女

女

男

47

49

53

52

48

51

68

29

64

37

55

59

56

45

49

28

50

23

腹痛、恶
心、腹泻

无症状

腹部不适

上腹痛、
消瘦

无症状

无症状

吞咽困难

烧心

无症状

胃部不适

胃部不适

腹痛

无症状

无症状

腹胀和不
适

无不适

幽门螺杆
菌相关性

胃炎

无症状

散在糜烂

无蒂隆起

多发性息肉
(0.5~0.7 cm)

黏膜下隆
(4.5 cm×2.5 cm)
红色隆起性
病变(<1.0 cm)

隆起(0.5 cm)

息肉

正常

隆起(1.0 cm)

糜烂

黏膜隆起

隆起(1.0 cm)

隆起(0.5 cm)

息肉(0.6 cm)

息肉(0.2 cm)

息肉样隆起

红斑

息肉(0.3 cm)

胃体胃底/单
系统多灶性

全胃/单系统
多灶性

全胃/单系统
多灶性

胃体小弯/单
灶性

胃体/单灶性

胃窦/单灶性

胃窦/单灶性

胃体/单灶性

胃底/单灶性

胃体/单灶性

胃体大弯/单
灶性

胃窦/单灶性

胃体/单灶性

胃体/单灶性

胃体/单灶性

胃窦大弯/单
灶性

胃体胃窦/单
系统多灶性

胃窦体交界/
单灶性

S-100、α-抗胰
蛋白酶、α-抗
糜蛋白酶阳性

S-100阳性

CD1α、S-100
阳性

CD1α、S-100
阳性

CD1α、S-100
阳性

CD1α、S-100
阳性

CD1α、S-100
阳性

CD1α、S-100、
CD68、CD45

阳性

CD1α、S-100
阳性

CD1α、S-100、
CD207阳性

CD1α、S-100
阳性、Ki-67 

15%
CD1α、S-100、

Langerin、
CyclinD1阳性

CD1α阳性

CD1α、S-100
阳性

CD1α、S-100、
Langerin、

CyclinD1阳
性、Ki-67 60%

CD1α、S-100
阳性、CD68
(部分+) Ki-67

高表达

CD1α、S-100
阳性

CD1α、S-100、
Langerin阳性、

Ki-67 20%

未检测

未检测

未检测

未检测

未检测

未检测

未检测

阳性

未检测

阴性

阳性

阳性

阳性

阳性

未检测

未检测

阳性

未检测

毕Ⅱ式胃
部分切除

术

活检

活检

手术切除

活检

活检、内
镜黏膜下
剥离术

活检

活检

活检、内
镜黏膜下
剥离术

活检

活检

内镜黏膜
下剥离术

活检

活检、内
镜黏膜下
剥离术

活检、内
镜黏膜下
剥离术

活检
内镜下息
肉切除

活检

活检

20

66

30

2

12

12

22

不适用

6

14

不适用

4

3

3

6

3

不适用

6~60*

无疾病
证据

自发缓
解

2 年时
出现皮
肤和骨
骼受累

死亡

无进展

无疾病
证据

无疾病
证据

不适用

无疾病
证据

无疾病
证据

不适用

无疾病
证据

无疾病
证据

无疾病
证据

无疾病
证据

无疾病
症状

不适用

无疾病
证据

参考文献 年份 国家
性
别

年龄
(岁)

体征/
症状

内镜表现/
大小

部位/亚型 免疫组化
BRAF V600E

突变
治疗方式

随访
(月)

转归
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陈希等[18]

陈希等[18]

Zhao等[19]

Zhao等[19]

Zhao等[19]

Zhao等[19]

Wu等[20]

Wu等[20]

Wu等[20]

王文松等[21]

本例

2023

2023

2024

2024

2024

2024

2024

2024

2024

2024

2025

中国

中国

中国

中国

中国

中国

中国

中国

中国

中国

中国

男

男

男

男

男

女

男

男

男

男

女

22

46

33

43

52

70

21

32

40

39

61

饥饿痛

上腹胀

腹痛

无症状

腹痛

腹痛

腹痛4月

胃部不适

无症状

上腹部不
适

上腹痛

隆起性糜烂
病变

息肉(0.3 cm)

息肉(0.2 cm)

正常

隆起(0.3 cm)

息肉(0.3 cm)

片状发红，
微隆起

片状发红，
微隆起

红色息肉(4 
mm)

莓样隆起
(0.3 cm)

充血糜烂

胃体/单灶性

胃体/单灶性

胃窦体交界/
单灶性

胃体/单灶性

胃体/单灶性

胃体/单灶性

胃体/单灶性

胃体/单灶性

胃体/单灶性

胃体下部大
弯偏后壁/单

灶性

胃窦大弯/单
灶性

CD1α、S-100、
Langerin、

CyclinD1阳
性、Ki-67 20%

CD1α、S-100、
Langerin、

CyclinD1阳
性、Ki-67 20%

CD1α、S-100、
CD68、

CyclinD1阳性

CD1α、S-100、
CD68、

CyclinD1阳性

CD1α、S-100、
CD68、

CyclinD1阳性

CD1α、S-100、
CD68、

CyclinD1阳性

CD1α、S-100、
Langerin阳性

CD1α、S-100、
Langerin阳性

CD1α、S-100、
Langerin阳性

CD1α、S-100、
Langerin、

CD45、
CyclinD1阳

性、Ki-67 10%

CD1α、S-100、
Langerin、

CyclinD1阳
性，p53个别
阳性、Ki-67 

20%

阳性

阳性

阳性

阴性

阴性

阴性

未检测

未检测

未检测

阳性

未检测

活检、内
镜黏膜下
剥离术

活检

活检

活检

活检

活检

活检

活检

活检

活检

活检

4

36

34

32

4

5

25

2.5

2

无疾病
证据

无疾病
证据

无疾病
证据

无疾病
证据

无疾病
证据

无疾病
证据

无疾病
证据

无疾病
证据

无疾病
证据

无疾病
证据

无疾病
证据

(续  表)

参考文献 年份 国家
性
别

年龄
(岁)

体征/
症状

内镜表现/
大小

部位/亚型 免疫组化
BRAF V600E

突变
治疗方式

随访
(月)

转归

*该文献未列出各病例的随访时长。CD1α. 白细胞分化抗原1α；Langerin. 朗格汉斯细胞特异性凝集素；CyclinD1. 细胞周期蛋白D1

3　讨　　论

LCH，既往称为组织细胞增生症 X，是一种罕

见的血液系统疾病。成人LCH的确切发病率尚未确

定，预估为每年(1~2)/100 万[22]，而成人胃孤立性

LCH 极为罕见[23]，胃肠道受累仅占成人 LCH 的

2%[10,24]，Nihei 等[1]于 1983 年首次报道该病。成人

LCH可分为 4种亚型：单灶性(单个器官受累的孤立

性病变)、单系统肺型(孤立性肺部受累，主要与吸

烟相关)、单系统多灶性(多个病变累及任一器官)和

多系统性疾病(累及≥2个器官/系统)[25]。本例患者为

胃孤立性病灶，既往报道的 28例患者中大部分呈单

灶性。

成人胃孤立性LCH的临床表现无特异性，表现

为腹痛、腹部不适等非特异性症状，与慢性胃炎等

疾病的临床表现相似。在胃镜下多表现为孤立性病

灶，好发于胃体，呈隆起、息肉、糜烂、红斑等表

现，直径<1 cm，易误诊为息肉或炎症性病变。因

此，通过临床表现及胃镜检查难以诊断该疾病。明

确诊断需特异性的病理表现及免疫组化染色检查。

组织学上，LCH的特征是异常增生的朗格汉斯细胞

巢片状分布，细胞中等大小，核圆形或卵圆形，核

仁不明显，核膜褶皱，有咖啡豆样核沟，胞质略嗜

酸性。背景里常有嗜酸性粒细胞、淋巴细胞和浆细

胞等反应性炎性细胞浸润。在免疫组织化学中，肿

瘤细胞特异性表达 CD1α、Langerin 和 S‐100 蛋白[18]。
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有研究提出，诊断成人胃孤立性LCH的最小抗体组

合应包括抗 Langerin 和 CD1a 的抗体[25]。CyclinD1 作

为丝裂原活化蛋白激酶(MAPK)通路的下游标志物，

在 LCH 中常被激活。多项研究证实，CyclinD1 核染

色是排除骨骼、淋巴结和皮肤病变中反应性朗格汉

斯细胞聚集的有效标志物，也是 LCH 的特异性指

标[26-28]， 另 外 p53 在 LCH 中 也 可 呈 阳 性 表 达 。

CyclinD1 和 p53 可用于鉴别 LCH 和反应性病变，本

病例中 CyclinD1 呈弥漫阳性表达，p53 个别细胞阳

性。2 个月后复查胃窦糜烂病灶，免疫组化提示

CD1a(局灶+)，S-100(灶+)，CyclinD1(-)，因此考虑

胃窦黏膜组织慢性炎症。

目前 LCH 的发病机制仍不明确，研究发现，

LCH可存在BRAF V600E突变、MAPK-细胞外信号调

节激酶(ERK)通路的其他激活突变，如 ARAF 突变、

ERBB3突变、NRAS/KRAS突变及激酶融合突变[29-31]。

29例中14例进行了BRAF V600E基因突变检测，其中

10例发现有该突变。因此，BRAF V600E有助于诊断

肿瘤性朗格汉斯细胞增生性病变，并可能成为伴有

器官功能障碍LCH患者的治疗靶点。

LCH的预后与病灶大小、器官受累及对治疗反

应有关，总体预后较好。单系统单病灶优于多病灶

或多系统LCH。成人胃孤立性LCH的治疗方法包括

外科手术治疗、内镜黏膜下剥离术及保守随访治疗，

以保守治疗随访为主。本研究共纳入 29例成人胃孤

立性 LCH 患者(本院 1 例+文献报道 28 例)，其中 21
例采取保守治疗(活检后随访+药物治疗)，6例行内

镜黏膜下剥离术治疗，2例行外科手术治疗。3例失

访，其余26例在随访的2~66个月中，24例无疾病进

展；1例在2年后出现皮肤和骨骼受累，表现为全胃

多发病灶，呈息肉表现；另外1例手术后2个月出现

死亡，该例患者有上腹痛、消瘦症状，病灶大(4.5 
cm×2.5 cm)，手术时已发现病灶浸润至胃周网膜、淋

巴结、胰腺远端及肝Glisson包膜，提示胃内多发病

灶，或病灶大，出现转移时预后较差。因此，诊断

成人胃孤立性LCH，建议全面系统评估。

综上所述，本研究通过分析 29例成人胃孤立性

LCH的临床资料，发现患者在发病年龄和临床症状

方面无特异性。但是，对男性患者而言，如存在胃

体单发病灶，以隆起、息肉或糜烂为主要表现，应

警惕孤立性LCH的可能，需进一步行病理、免疫组

化、分子检测明确诊断；如胃内病灶大，出现单系

统多发病灶时，有转移风险，需密切随访。
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