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图１　ＬＣＨ病理片，镜下见大量朗格汉斯细胞（箭）。　图２　ＬＣＨ颈椎侧位Ｘ线片，示第６颈椎骨质破坏，明显变扁，呈线样

征（箭）。　图３　ＬＣＨ腰椎ＣＴ扫描。ａ）第３腰椎横断面示椎弓骨质破坏（箭）；ｂ）矢状面重组图，示椎弓境界清楚的骨质破

坏（箭）。　图４　ＬＣＨ胸椎 ＭＲＩ。ａ）Ｔ１ＷＩ示第７胸椎明显变扁（箭），呈稍高信号；ｂ）Ｔ２ＷＩ示病灶呈等信号，周围软组织肿

胀，相应的脊髓信号异常（箭）。　图５　ＬＣＨ头颅Ｘ线平片。ａ）侧位片，示颅骨呈“地图样”骨质破坏（箭）；ｂ）正位片，示右

侧颞骨破坏区内斑片状死骨形成，死骨影与骨质破坏的低密度区不相连，形成“纽扣征”。

　　近年来，由于病理学、影像学的不断进步，临床病理影像

学三结合诊断朗格汉斯细胞组织细胞增多症（Ｌａｎｇｅｒｈａｎｓｃｅｌｌ

ｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓ，ＬＣＨ）水平有了很大的提高，但在影像学诊断中，

由于对本症的定义、病理改变以及临床征象不熟悉，一些影像

学医生对有关本病的定性诊断与鉴别诊断以及疾病分期诊断

有时仍然存在概念不清。本文结合文献，对本病的定义、临床

分型和临床表现以及影像学表现特征进行介绍，供作临床诊疗

工作参考。

定义及临床分型和表现

ＬＣＨ是一组原因不明的组织细胞增生性疾病。１９５３年

Ｌｉｃｈｔｅｎｓｔｅｉｎ首先命名为组织细胞增多症Ｘ（ｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓＸ），包

括３种类型，即莱特勒西韦病（ＬｅｔｔｅｒｅｒＳｉｗｅｄｉｓｅａｓｅ，ＬＳＤ）、汉

许克病（ＨａｎｄＳｃｈｕｌｌｅｒＣｈｒｉｓｔｉａｎｄｉｓｅａｓｅ，ＨＳＣＤ）和骨嗜酸性肉

芽肿（ｅｏｓｉｎｏｐｈｉｌｉｃｇｒａｎｕｌｏｍａｏｆｂｏｎｅ，ＥＧＢ）三种严重程度不同

的临床综合征。１９７３年Ｚｅｌｏｆ证实本病病变为朗格汉斯细胞在

全身的网状内皮系统广泛或局限的异常病理增生性改变。

１９８７年国际组织细胞学会建议命名为朗格汉斯细胞组织细胞

增多症。

尽管发病部位、临床表现不同，但组织学上表现相同。病

灶的病理检查中，都可找到朗格汉斯细胞（图１），这是ＬＣＨ诊

断的关键。单纯通过细胞学检查，很难对ＥＧＢ、ＬＳＤ和 ＨＳＣＤ

进行明确诊断，必须结合病变发生部位、临床表现、患者年龄等

因素进行考虑，但要注意的是，三者有时可以互相演变。因此

有人认为，ＥＧＢ、ＬＳＤ和 ＨＳＣＤ实际上是ＬＣＨ的三个不同病程

阶段。

临床上，根据病变损害范围把朗格汉斯细胞组织细胞增多

症分为局限型和广泛型。局限型：单一皮疹、单骨或多骨损害、

伴有或不伴有尿崩症；广泛型：有肝、脾、肺、造血系统等器官损

害，或伴有骨髓、皮肤病变者。多数情况下，ＥＧＢ表现为局限

型，好发于儿童和青年，病情呈良性表现；ＬＳＤ为病情进展急，

临床预后差的广泛型，好发于婴幼儿，全身症状重，短期内可死

亡。ＨＳＣＤ为病情进展缓慢的广泛型，介于前两者之间，以突

眼尿崩和颅骨损害为特征，预后相对较好。
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图６　ＬＣＨ头颅 ＭＲＩ冠状面Ｔ１ＷＩ增强扫描，示右侧颞骨病变的板障、软组织肿块及邻近的脑膜均明显强化，呈平行双条状

（箭），板障病变范围超过颅骨内外板及软组织肿块的范围。　图７　ＬＣＨ左股骨Ｘ线片，示股骨中段局限性骨质破坏（箭），骨

皮质不规则增厚，周围轻度骨膜反应。　图８　右髂骨ＬＣＨ，骨盆轴面ＣＴ显示右髂骨境界清楚的溶骨性破坏。　图９　胸椎

ＬＣＨ。ａ）冠状面Ｔ１ＷＩ增强扫描，示第７胸椎骨质破坏，明显变扁，椎管内和椎旁软组织肿胀（箭）；ｂ）矢状面Ｔ１ＷＩ增强示椎

管内和椎旁肿块呈均匀性明显强化（箭）。　图１０　胸椎多发椎体骨质破坏。ａ）胸椎ＣＴ冠状面，示第８～１１椎体破坏明显；

ｂ）矢状面重组，示第８～１１椎体破坏、压缩及碎裂（箭）。

ＬＣＨ的基本影像学表现

１．骨质破坏和骨髓异常

骨质破坏和骨髓异常是ＬＣＨ最常见和最重要的影像学征

象，常见部位为椎体、扁骨、长管状骨。

脊椎ＬＣＨ，多见于青少年发病，发生的部位以胸椎和腰椎

最多见，其次是颈椎。单个椎体发病多见，少数累及多个相邻

或间隔的椎体。在发病过程中，组织细胞增殖和肉芽组织肿形

成，导致脊椎骨质破坏。脊柱 Ｘ线片或ＣＴ检查显示非常典

型，表现为椎体压缩变扁，形成楔状或“线样征”改变（图２），椎

间盘一般不受累，少数病例出现椎弓根破坏（图３）。若多个连

续性椎体破坏，可引起脊柱后突畸形。脊椎的骨质破坏 ＭＲＩ表

现为椎体变形变扁，呈楔形，伴有信号异常改变，通常Ｔ１ＷＩ表

现为低信号，少数表现为等信号，Ｔ２ＷＩ表现为高信号，脂肪抑

制序列表现为高信号（图４），破坏的脊椎周围可见不同程度软

组织肿胀。

颅骨ＬＣＨ，好发于额骨和顶骨，眼眶、颞骨和其它颅面骨也

有侵犯。骨质破坏表现溶骨性破坏，境界清楚，边缘一般无骨

质硬化和骨膜反应。发生在颞骨破坏，多见于鳞部的外耳和中

耳，岩部和内耳较少累及。颅骨破坏从板障开始，最后累及内、

外板，破坏可以跨越颅缝。当内板或外板破坏不完全时，在破

坏区内可见死骨，死骨影与骨质破坏的低密度区不相连，形成

所谓的“纽扣征”（图５）。ＭＲＩ在观察颅骨及骨髓方面有明显优

势，表现以板障为中心，以内板损害明显，Ｔ１ＷＩ上呈等信号或

低信号，在Ｔ２ＷＩ上呈较高信号，脂肪抑制表现病变境界清楚的

高信号。骨质破坏周围可见软组织肿块向颅内和颅外突出。

增强扫描，病变的板障明显强化，板障病变范围常常见到超过

颅骨内外板及软组织肿块的范围（图６）。

长骨ＬＣＨ，多见于骨干骺端和骨干，以ＥＧＢ多见。病变起

自长骨的骨髓腔，向外发展导致骨皮质变薄，骨质破坏，破坏的

骨质常表现为卵圆形病灶（图７）；ＨＳＣＤ好发于股骨，其次为肱

骨和胫骨。ＭＲＩ信号Ｔ１ＷＩ为低或等信号，信号强度比邻近肌

肉组织高，Ｔ２ＷＩ多表现高信号，部分病灶边缘呈斜边样改变，

可能是由于病变向各个方向的生长速度不同所致。

肋骨和骨盆ＬＣＨ，也是本病常累及的部位，少数也发生在

短管状骨。病变表现局部溶骨性骨质破坏和周围软组织肿胀，
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图１１　ＬＣＨ肺部浸润。ａ）Ｘ线胸片示两肺弥漫分布粟粒状病灶

影；ｂ）ＣＴ示两肺弥漫分布的粟粒状（箭）及网状多发病灶。

图１２　ＬＣＨ颅骨病变。ａ）进展期ＬＣＨ，颅ＣＴ轴面软组织窗示

全颅板溶骨破坏（箭）；ｂ）颅ＣＴ轴面骨窗示全颅板溶骨破坏，出

现软组织肿块（箭）；ｃ）痊愈期ＬＣＨ，颅ＣＴ轴面软组织窗示颅骨

缺损边缘清晰（箭）；ｄ）颅ＣＴ轴面骨窗示肉芽组织吸收，颅骨缺

损边缘清晰，从内板到外板发生骨化，骨质缺损逐渐缩小（箭）。

ＭＲＩ表现境界清楚的Ｔ１ＷＩ低信号，Ｔ２ＷＩ高信号的异常信号

病灶。骨盆好发于髂骨髋臼上方（图８），骨质破坏呈境界清楚

的单囊或多囊状长Ｔ１、长Ｔ２ 的异常信号病灶。

２．软组织肿胀或周围软组织器官改变

ＬＣＨ引起骨质破坏的同时，均可以出现不同程度软组织肿

胀或周围软组织器官改变。颅骨和长骨的ＬＣＨ的软组织肿胀

一般相对都比较轻。脊椎ＬＣＨ的椎旁软组织肿块一般也比较

小。ＭＲＩ检查，有时可见相邻的椎间盘增厚，脂肪抑制序列呈

高信号，并于增强扫描后强化明显。同时可见椎管内或椎旁长

Ｔ１、长Ｔ２ 信号的软组织肿块。通过增强扫描，能够更好地显示

软组织肿胀和周围软组织改变，软组织肿胀增强后呈均匀性强

化（图９）。发生在颅骨病变，受累及的板障可见明显强化，邻近

的脑膜也明显强化呈平行双条状。长骨的ＬＣＨ，在矢状面或冠

状面的 ＭＲＩ增强扫描，病变周围常出现较为特征的袖套征，为

病灶周围明显强化的均匀包绕软组织肿块或骨膜反应。

３．ＬＣＨ骨骼多发病变

ＬＣＨ中，ＨＳＣＤ和ＬＳＤ大都为骨骼多发骨质破坏或同时

有其它器官或部位的病灶。而ＥＧＢ虽然大部分为骨骼的单发

病变，但也有报道１０％为多骨性病变。ＥＧＢ的多发骨骼病损

变，也可表现为单骨多发病灶或多骨骨质破坏（图１０）。有作者

报道１１例多发ＥＧＢ，包括脊椎、颅骨、骨盆、四肢长骨、锁骨及

肋骨等骨骼病变。不同的部位骨骼改变，主要为多发骨质溶骨

性破坏，发生在脊椎，也出现椎体变扁等表现。

４．其它部位异常

眼眶ＬＣＨ，比较少见，多发生于眼眶外、上壁交界处（额骨）

的三角区。病变以该区域骨质为中心向上进入额部，向下进入

眼眶外上象限肌锥外间隙，向外侵及额、颞部头皮软组织，临床

表现眼眶局部软组织肿块和眼球突出。ＭＲＩ能清晰显示骨质

破坏的骨髓改变和周围软组织肿块大小、蔓延范围及与邻近结

构关系。

肺部ＬＣＨ，肺部损害主要为广泛型，缺乏特征性。是由于

肺泡内组织细胞、嗜酸性细胞渗出以及细支气管及其周围动静

脉的浸润导致肺实质和间质病变。Ｘ线片或ＣＴ检查，表现两

肺弥漫分布的网状、粟粒状多发病灶，小叶间隔增厚，有些也表

现弥漫性肺气肿和磨玻璃状阴影（图１１）。肺部浸润表现这些

病灶缺乏特征性，临床容易误诊。当头颅、脊柱等部位骨质破

坏，同时发现肺部弥漫性病变，必须进行活检以明确诊断。

有报道出现累及胸腺，表现胸腺不规则增大，对比增强有

强化。

ＬＣＨ侵犯下丘脑垂体，可见蝶鞍骨质破坏，鞍内或蝶窦内

肿块。

ＬＣＨ病变分期的影像学评价

颅骨病变的早期，病变局限在板障内，破坏、吸收板障，形

成小囊状透亮区；进展期，病变发展增大，全颅板破坏，出现软

组织肿快；痊愈期，肉芽组织吸收，颅骨缺损边缘清晰；修复期，

颅骨破坏边缘出现骨质硬化，从颅骨内板到外板发生骨化，骨

质缺损逐渐缩小。由于内外板骨质修复先后不同，表现内板修

复已经闭合后，外板刚开始修复，形成蝶状外观（图１２）。

脊柱的ＥＧＢ早期椎体表现溶骨性破坏；晚期椎体重度压

缩呈扁平椎，周围软组织不肿胀，但椎间隙不狭窄（图１３）。

长骨的ＥＧＢ早期呈境界清楚的膨胀性骨质破坏；晚期病

变周围骨质硬化，骨皮质增厚，骨髓腔变窄，部分病例可见平行

状骨膜反应。

ＬＣＨ的诊断与鉴别诊断

本病的诊断依赖于淋巴结活检或局部肿块活检。如果出

现皮疹，如ＬＳＤ通常出现出血性或脂溢性皮疹，皮疹印片是常

用和简便的确诊方法。Ｘ线片和ＣＴ检查是ＬＣＨ常用的影像

学检查方法，能够清楚地显示病变的骨质破坏、死骨、骨膜反应

和周围软组织肿块及其大小和范围。ＭＲＩ检查在显示骨质破

坏的同时，对骨髓腔的病变、周围软组织肿块大小和范围等方

面比Ｘ线检查和ＣＴ具有优越性，可为临床诊疗提供更有价值

的诊断依据。ＥＧＢ为三者中最常见的类型，多数发病年龄都较

大，全身症状不多，但血沉和嗜酸性粒细胞增高为常见的表现。

影像学检查发现 ＥＧＢ常为单系统受累，以骨骼病变，包括椎

体、长管状骨、扁骨常见，诊断一般不难；ＨＳＣＤ和ＬＳＤ一般都

累及多系统以及功能障碍影像学表现复查多样，受累的多系统
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图１３　ＬＣＨ颈椎病变进展期。ａ）颈椎ＣＴ骨窗；ｂ）软组织窗 ＭＰＲ图；ｃ）颈椎 ＭＲＩ矢状面Ｔ１ＷＩ；ｄ）Ｔ２ＷＩ，均可见第２颈

椎骨质破坏，周围软组织肿胀，境界不清（箭）。

病变与影像学表现不一致。发病年龄较小，病情重，发展快，病

死率高。ＨＳＣＤ同时临床表现烦渴、眼睛突出、多尿等，颅骨骨

质破坏常为多发，范围也较大，破坏的低密度区呈地图样改变，

主要症状为皮疹，肺部浸润比较常见。少数病例，有时仅根据

ＭＲＩ以及Ｘ线片和ＣＴ表现对ＬＳＤ、ＨＳＣＤ和ＥＧＢ三种类型

进行区别有一定困难，必须参考临床表现、发病年龄、累及脏器

和病变数目、病变发展演变过程等检查资料综合分析作出诊

断。

颅骨、骨盆、肋骨等扁骨的ＬＣＨ呈单发或多发的骨质溶骨

性破坏，需要与骨转移瘤、多发性骨髓瘤等鉴别，但后两者发病

年龄都较大。骨转移瘤的骨质破坏多呈穿凿状的密度减低区，

膨胀不明显，境界不清。多发性骨髓瘤的临床症状为贫血、消

瘦 和尿毒症等，尿本周蛋白检查阳性。Ｘ线片或ＣＴ显示骨质

改变为广泛性骨质疏松，骨质破坏呈弥漫性穿凿样骨质缺损。

脊柱ＥＧＢ引起的脊椎变形、破坏，椎旁软组织肿胀和椎间盘不

改变等，需要与一些类似表现的疾病进行鉴别：①椎体骨软骨

病，多好发于胸椎，椎间隙正常，邻近椎体塌陷呈盘状，但骨软

骨病发病年龄较大，鉴别有困难需要病理检查；②脊柱结核，脊

柱结核在Ｔ１ＷＩ上均呈低信号，Ｔ２ＷＩ和脂肪抑制序列均呈高

信号改变，与嗜酸性肉芽肿表现相似，但脊柱结核通常累及椎

间盘，表现椎间隙变窄，椎间盘呈低信号改变，椎体终板显示不

规则，增强 ＭＲＩ或ＣＴ扫描椎体及椎旁软组织均呈明显不规则

分隔状强化；③椎体转移瘤，边界较模糊，椎体附件破坏，Ｔ１ＷＩ

呈低信号，Ｔ２ＷＩ呈高信号，增强扫描呈不均匀性强化，发现原

发癌瘤可以鉴别。

（收稿日期：２０１００７２０　修回日期：２０１００７２６）

欢迎订阅２０１１年《放射学实践》

　　２００９年《放射学实践》再次入选北京大学图书馆和北京高校图书馆期刊工作研究会共同主持的国

家社会科学基金项目“学术期刊评价及文献计量学研究”成果———《中国核心期刊要目总览》特种医学类

核心期刊。

《放射学实践》是由国家教育部主管，华中科技大学同济医学院主办，与德国合办的全国性影像学学

术期刊，由国内著名影像专家郭俊渊教授担任主编，创刊至今已２６周年。本刊坚持服务广大医学影像

医务人员的办刊方向，关注国内外影像医学的新进展、新动态，全面介绍Ｘ线、ＣＴ、磁共振、介入放射及

放射治疗、超声诊断、核医学、影像技术学等医学影像方面的新知识、新成果，受到广大影像医师的普遍

喜爱。

本刊为国家科技部中国科技论文统计源期刊、中国科学引文数据库统计源期刊，在首届《中国学术

期刊（光盘版）检索与评价数据规范》执行评优活动中，被评为《ＣＡＪ—ＣＤ规范》执行优秀期刊。

主要栏目：论著、继续教育园地、研究生展版、图文讲座、本刊特稿、实验研究、影像技术学、外刊摘

要、学术动态、读片追踪、病例报道、知名产品介绍、信息窗等。

本刊为月刊，１２０页，每册１２元，全年定价１４４元。
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