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·病例报告·

海蓝组织细胞增生症１例
刘薇，胡国璜，汤恢焕

（中南大学湘雅医学院 普通外科，湖南 长沙 ４１０００８）
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　 患者　男，３５岁。脾脏肿大 ２０余

年，黄疸伴牙龈出血 ５年余入院。患

者 ２０余年前发现左上腹一肿块，诊断

为巨脾，间常有鼻出血，无其他特殊不

适，未予特殊治疗，５余年前发现脾脏

逐渐增大且反复皮肤巩膜黄染，伴牙

龈出血，家族中无类似病史。体查：无

眼部畸形，皮肤巩膜轻度黄染，未见腹

壁静脉曲张，左侧腹部膨隆，可触及明

显肿大脾脏，质硬，表面尚光滑，无压

痛，肝脏肋缘下未及。实验室检查：白

细胞 ３．１×１０９／Ｌ；血 小 板 ３９．１×

１０９／Ｌ；总胆 红 素 ４７．９μｍｏｌ／Ｌ；间 接

胆 红 素 １５．６μｍｏｌ／Ｌ；胆 固 醇：２．２５

ｍｍｏｌ／Ｌ；ＨＤＬＣ０．３５ｍｍｏｌ／Ｌ；ＬＤＬＣ

１．３５μｍｏｌ／Ｌ，肝炎全套正常，免疫全

套正常。骨髓穿刺结果为海蓝组织细

　　收稿日期：２００５－０１－０７；
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事普外临床方面的研究。
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胞增生症。胸部正位片无异常。Ｂ超

及 ＣＴ显示：脾大，脾内多发实质性结

节，胆囊息肉样病变。剖腹探查发现

脾脏明显肿大，结节状改变，胆囊内多

发性息肉，行脾切除及胆囊切除术，切

除脾脏重 ４ｋｇ。病理切片报告：（脾）

脂质 代 谢 障 碍 性 疾 病，结 合 Ｇｉｅｍｓａ

（＋），ＰＡＳ（＋）考虑为海蓝组织细胞

增生症；慢性胆囊炎并胆固醇息肉形

成。术后第 ２天复查血小板：１０８×

１０９／Ｌ，第 １０天复查血小板：１３５４×

１０９／Ｌ，乃行血小板清除术 １次，术后

予环 磷 酰 胺０．４ｇ，术 后 ２ｈ血 小 板 为

７０２×１０９／Ｌ。 复 查 总 胆 红 素 ４２．３

μｍｏｌ／Ｌ；间 接 胆 红 素 １３．４μｍｏｌ／Ｌ；

ＨＤＬＣ０．５８ｍｍｏｌ／Ｌ；ＬＤＬＣ１．６６ｍｍｏｌ／

Ｌ；胆 固 醇 ２．８４ｍｍｏｌ／Ｌ；脂 蛋 白 α

６２１．８μｍｏｌ／Ｌ，患者症状缓解出院。

讨论　 海蓝组织细胞增生症（ｓｅａ

ｂｌｕｅｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓ）是一种罕见的与脂质

代谢障碍有关的临床综合征，中枢神

经、肺、胃肠道、肝、脾、骨髓等全身多

个器官都有组织细胞浸润，因光镜下

该种组织细胞中含有多少不等的海蓝

色颗粒，故称为海蓝组织细胞。１９５４

年，Ｓａｗｉｓｋｙ（Ｂｌｏｏｄ，１９５４，９：９７７－

９８５．）首次报道本病。本病病因至今

尚未明了，一般认为与脂质代谢障碍

有关，但有作者发现 ａｐｏ基因突变可能

引起本病，并且另有文献报道尼曼 －

匹克病，白血病，淋巴瘤等其他一些疾

病也可出现海蓝组织细胞 。本病多为

散发，但可家族发病，临床表现多样

化，Ｓａｗｉｔｓｋｙ等（Ｂｌｏｏｄ１９５４，９：９７７－

９８５）总结认为海蓝组织细胞增生症的

临床表现包括：眼部畸形，肺纤维化，

智力发育延迟，皮肤色素斑，脾大以及

血小板减少，其中最常见的是脾大及

脾功能亢进。病程进展相对缓慢，最

后病人往往死于肝功能衰竭或呼吸功

能衰竭。目前本病暂无有效的治疗方

法，脾切除术仅能缓解门静脉高压症

消化道大出血及脾大脾功能亢进，不

能解除病因，且手术治疗还有可能加

速高脂血症和肝脏脂质沉积，因此需

严格掌握本病手术指征。
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