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儿童脊柱郎格罕细胞组织细胞增生症化疗前后影像学特点分析

曹琪，李东辉，彭芸，段晓岷，孙国强

【摘要】　目的：分析和探讨儿童脊柱郎格罕细胞组织细胞增生症（ＬＣＨ）化疗前后的影像学特点和转归。方法：回顾

性分析２００３年～２００８年确诊为ＬＣＨ的４４例小儿脊柱病变影像学资料，其中男２２例，女２２例，发病年龄６个月～１３岁，

平均年龄３．５岁，化疗随访时间４～７５个月。所有病例均行平片及ＣＴ检查，其中５例行 ＭＲＩ检查。结果：ＬＣＨ中累及

单块椎体１３例（２９％），累及多块椎体３１例（７１％）；胸椎受累３３例（７５％）。所有病例中椎弓受累１５例（３４．１％），横突受

累７例（１５．９％）。化疗前椎体呈膨胀性溶骨性破坏３３例，骨破坏病灶周围见骨质硬化边４例，椎体变扁呈广泛溶骨性破

坏７例，椎体周围软组织浸润１８例；化疗后骨破坏病变修复或累及范围减小２４例，病变范围无变化１５例，病变范围增大

５例，软组织浸润吸收１４例。结论：ＬＣＨ脊柱病变具有多样性，常见多个椎体受累，并可伴有附件破坏以及软组织浸润。

通过规范化疗，大部分病例（３９／４４）能够控制，多数病变（２４／４４）好转，少部分病例（５／４４）对化疗不敏感。通过ＣＴ及 ＭＲＩ

检查能够敏感地观察骨质破坏区范围，周围软组织情况，可对病程预后评估。

【关键词】　郎格罕细胞组织细胞增生症；脊柱；儿童；体层摄影术，Ｘ线计算机
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　　郎格罕细胞组织细胞增生症（Ｌａｎｇｅｒｈａｎｓ′ｃｅｌｌ

ｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓ，ＬＣＨ）是一组反应性增殖性疾病，具有病

变多发、反复及自限等特点［１］，发病年龄以婴幼儿时期

为多见［２］。骨骼是ＬＣＨ 最常见的侵犯部位，以扁平

骨受累最多见，在儿童多见于颅骨、脊柱、肋骨和骨盆

骨［２］，脊柱受累约占７．８％～２５％
［４］。对于ＬＣＨ脊柱

病变的特点，以往文献大多关注于病变影像学特点及

鉴别诊断的分析，对于病变经过化疗后的变化报道大

多仅局限于Ｘ线平片表现，而对于ＣＴ显示的规范化

疗后病变转归的影像学表现特点以及椎体病变周围软

组织改变却鲜有报道［３５］。本文回顾性分析４４例临床

确诊ＬＣＨ有椎体及附件受累的化疗前后影像学变化

特点，旨在进一步增强对脊柱受累影像学改变的认识。

材料与方法

搜集２００３年～２００８年首都医科大学附属北京儿

童医院４４例经手术、活检病理证实的郎格罕细胞组织

细胞增生症病例，其中男２２例，女２２例，发病年龄６

个月～１３岁，平均３．５岁，随访时间４～７５个月。按

Ｌａｖｉｎ和Ｏｓｂａｎｄ分级，ＬＣＨ Ⅰ级７例，ＬＣＨ Ⅱ级１

例，ＬＣＨ Ⅲ级３１例，ＬＣＨ Ⅳ级５例，因局部症状就诊

１９例，其中包括因颈部或腰背部疼痛９例，活动受限４
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　图１　女，７岁，发现双肩不等高１个月。ａ）胸腰椎正位平片示Ｔｈ９椎体明显

变扁（箭）；ｂ）轴面ＣＴ示Ｔｈ９ 椎体斑片状破坏（箭），椎旁软组织轻度增厚；

ｃ）化疗２０个月后复查，胸腰椎正位平片示Ｔｈ９ 椎体变扁程度较前相同（箭）；

ｄ）ＣＴ示椎体破坏范围较前减少（箭），周围软组织包块消失。

表１　４４例ＣＴ显示初诊时病变部位分布情况 （例）

部位
受累部位（例）

椎体 椎弓 横突

病变分布

单发 连续 跳跃

椎管内软
组织浸润

椎旁软组
织肿胀

颈椎 １７ ４ １ ９ ５ ３ ３ ８

胸椎 ３３ ８ ４ ９ １０ １４ ３ ７

腰椎 １０ ３ ２ ５ ０ ５ ３ ３

骶椎 １ ０ ０ １ ０ ０ ０ １

合计 ６１ １５ ７ ２４ １５ ２２ ９ １９

例，跛行２例，下肢无力１例，脊柱后突１

例，下肢痛２例，余２５例因其他症状就诊

（皮疹５例，耳流脓３例，头部包块１５例，

肢体局部疼痛２例），于常规检查中发现。

４４例均在我院以受累器官不同，而进行不

同疗程的规范化疗。

平片检查方法：采用ＨｏｌｏｇｉｃＥｐｅｘ及

柯达ＤＲ９０００对４４例ＬＣＨ患儿行脊柱

Ｘ线正侧位检查。

ＣＴ检查方法：采用美国ＧＥ１６层螺

旋ＣＴ及６４层ＶＣＴ对４４例患儿进行扫

描，患者仰卧位，合作患儿采用一次性连

续扫描，不能配合的患儿采用１０％水合氯

醛０．５ｍｌ／ｋｇ口服或灌肠后平静呼吸扫

描。扫描参数：螺距１．３７５，层厚５ｍｍ，电

压１２０ｋＶ；自动管电流调节技术，噪声指

数设置为１２。原始数据传送至 Ａｄｖａｎ

ｔａｇｅＷｉｎｄｏｗ４．３后处理工作站上进行重

建，重建层厚０．６２５ｍｍ。重建方式：多平

面重组（ｍｕｌｔｉｐｌｅｐｌａｎａｒｒｅｃｏｎｓｔｒｕｃｔｉｏｎ，

ＭＰＲ），容 积 再 现 （ｖｏｌｕｍｅｒｅｎｄｅｒｉｎｇ，

ＶＲ）。

ＭＲ检查方法：５例患儿行脊柱 ＭＲＩ

检查。扫描设备采用ＰｈｉｌｉｐＩｎｔｅｒａ１．５Ｔ

超导 ＭＲＩ系统，全脊柱线圈，行横断面、

矢状面扫描；ＳＥＴ１ＷＩ，ＴＲ５００ｍｓ，ＴＥ

１３ｍｓ；快速 ＳＥ（ＴＳＥ）序列 Ｔ２ＷＩ，ＴＲ

２５００～３５００ｍｓ，ＴＥ１１５ｍｓ，横断面层厚

４ｍｍ，层间距０．４ｍｍ，视野２２５ｍｍ×２２５ｍｍ，矢状

面层厚 ３ｍｍ，层间距 ０．３ｍｍ，视野 ３６５ｍｍ×

３６５ｍｍ，矩阵４１６×４１６，激励次数５。

结　果

病变部位：４４例中，平片及ＣＴ发现ＬＣＨ中累及

单块椎体 １３ 例 （２９．５％），累 及 多 块 椎 体 ３１ 例

（７０．５％）。平片显示椎体变扁２８例（６３．６％）（图１ａ、

ｂ），椎间隙变窄２例，脊柱后突１例，颈椎脱位２例。

化疗后椎体高度修复７例，椎体进一步变扁３例，椎体

高度同前１８例（图１ｃ）。

初诊时ＣＴ示椎体及附件破坏分布情

况见表１。ＣＴ显示化疗前椎体呈膨胀性溶

骨性破坏３３例（图１ｂ、２），其中骨皮质中断

６例（图３ａ）；化疗后病变修复２４例，其中出

现骨质硬化边３例，病灶范围减小１７例（图

１ｄ、３ｂ），病变区密度增高１８例。病变范围

及密度无变化４例。化疗后５例病灶范围

进一步增大，破坏病变周围边缘模糊。化疗前骨破坏

病灶周围见骨质硬化边４例，椎体变扁呈广泛溶骨性

破坏，病灶边缘分界不清７例，化疗后均无明显变化。

化疗前椎体周围软组织浸润１８例，其中单发椎管

内软组织浸润１例，单发椎旁软组织肿胀１１例，同时

伴有椎管内及椎旁软组织浸润６例（图３ａ）。化疗后

椎体周围软组织浸润吸收１４例（图２ｅ、３ｂ），其中单发

椎管内软组织浸润吸收１例，单发椎旁软组织肿胀吸

收８例，同时伴有椎管内及椎旁软组织浸润吸收５例。

病变恶化患者中１例化疗前无椎旁软组织增厚，化疗
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图２　男，４岁，斜颈２个半月。ａ）ＣＴ冠状面示Ｃ２ 椎体齿状突破坏（箭）；ｂ）ＣＴ矢状面重组示Ｃ２ 椎体骨质破坏，骨皮质变薄、

中断，周围软组织明显肿胀（箭）；ｃ）ＭＲＩ矢状面，示Ｃ２ 椎体信号不均匀，椎前软组织增厚，Ｔ１ＷＩ示病变呈等信号（箭），硬膜囊

略显受压；ｄ）化疗２个月后复查，ＣＴ冠状面示枢椎椎体变扁，齿突形态不规则（箭）；ｅ）ＣＴ矢状面重组显示环椎向前、右移位

（箭），椎旁软组织增厚较前减轻；ｆ）化疗后６个月复查 ＭＲＩ，示齿突及椎体正常形态消失，Ｔ１ＷＩ呈不规则混杂信号（箭），椎前

软组织增厚较前减轻，硬膜囊压迫减轻。

图３　女，１０岁，左侧腰部疼痛６０天。ａ）腰椎ＣＴ平扫示Ｌ３ 椎体左侧见不规

则骨质破坏区，局部被软组织密度影取代，密度均匀，骨皮质变薄中断（箭），病

变经椎体破坏区延伸至椎管内，局部硬膜囊略受压，左侧腰大肌受压变薄；ｂ）

化疗结束后２年复查，腰椎ＣＴ平扫示Ｌ３ 椎体不规则斑片状破坏范围较前变

小（箭），软组织包块消失。

结束后新出现椎体周围软组织包块。

ＭＲＩ显示椎体破坏４例，病变呈等 Ｔ１ 信号、长

Ｔ２ 信号，ＭＲＩ示椎体周围软组织肿胀３例（图２ｃ），椎

管内软组织包块３例。化疗后行 ＭＲＩ复查２例，病变

无变化１例。病灶修复１例，表现为椎旁

软组织吸收，硬膜囊压迫减轻（图２ｆ）。

本组病例中化疗后病变好转Ⅰ级２

例，Ⅱ级０例，Ⅲ级２１例，Ⅳ级１例；病变

无变化Ⅰ级５例，Ⅱ级１例，Ⅲ级７例，Ⅳ

级２例；病变范围增大Ⅲ级３例，Ⅳ级２

例。

讨　论

ＬＣＨ 是以 Ｌａｎｇｅｒｈａｎｓ细胞异常增

生为特点，多认为是一组反应性增殖性疾

病，曾将其分为３型：勒雪综合征（Ｌｉｔｔｅ

ｒｅｒＳｉｗｅｓｙｎｄｒｏｍｅ），韩雪柯 综 合 征

（ＨａｎｄＳｃｈｕｌｌｅｒＣｒｉｓｔｉａｎｓｙｎｄｒｏｍｅ），骨

嗜酸性肉芽肿（ｅｏｓｉｎｏｐｈｉｌｉｃｇｒａｎｕｌｏｍａ）。

它们有共同的病理特点，彼此无严格界
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限，并可相互转化［１，２］。现多采用Ｌａｖｉｎ分级法，即按

其影响预后的三大因素（发病年龄、受累器官的数目和

脏器功能）来分为Ⅰ～Ⅳ级，这种分级法可用以确定疗

效及做为判断预后的依据。以Ⅰ～Ⅳ级疗效递减而易

于恶化［２，３］。本组病例中对化疗药物不敏感，化疗结

束后病变范围增大Ⅲ级３例，Ⅳ级２例，与临床分级预

后相一致。

郎格罕细胞组织细胞增生症的椎体受累发病率约

为６．５％～２５．０％
［４］，其中８０％病例为１０岁以下儿

童［５］。有文献报道，脊柱受累病例中，最常见的受累部

位为胸椎椎体［１，６］，其次为腰椎及颈椎［１］。在本组病例

中，胸椎受累最多见，共３３例（７５％），与文献相符。

“扁平椎”被认为是椎体嗜酸性肉芽肿的典型表现。

病变通常表现为肿瘤样的、孤立的骨破坏，且可以

累及整个椎体，常为多发，可累及多块椎体。病变可为

相邻数个椎体，也可呈跳跃分布，各椎体破坏程度不一

致。早期骨髓（松质骨）局灶状破坏；进展期骨质破坏，

多呈溶骨性［７］，ＣＴ上病变呈低密度或同肌肉密度，表

现为膨胀性溶骨性破坏，边界清楚，大量的骨质破坏穿

破骨皮质，可见椎体骨皮质变薄或中断，可出现周围软

组织肿胀或椎旁肿块，此时ＣＴ对于椎体内部结构显

示不清，表现为混杂密度溶骨性破坏影及周围软组织

包块影。儿童ＬＣＨ脊柱受累伴软组织增生的发生率

大于５０％
［５］，本组病例ＣＴ显示软组织包块为４０．１％

（１８／４４），与文献报道相近。病变常局限于椎体，后弓

及附件受累可见［４］，椎间隙受累少见。本组病例中椎

弓受累１５例（３４．１％），横突受累７例（１５．９％），仅２

例椎间隙变窄。

本病在临床治疗过程中，呈现缓慢、反复过程。病

变有自愈性，多数通过化疗可达到完全缓解，骨质破坏

得到控制并修复。曾有报道扁平椎可有不同程度恢

复，可能是由于椎体骺板的钙化。本组资料平片显示

椎体呈扁平椎２８例，其中７例椎体高度修复。评估嗜

酸性肉芽肿的溶骨性病变，ＣＴ可以有助于确认病变

的部位、范围以及软组织受累情况，小的病灶可能在常

规平片检查中被遗漏，而被ＣＴ发现
［８］。ＣＴ可以进一

步显示椎体内部结构，有利于评估病变发展。病程缓

解期见于未发生完全性压缩骨折病例中，骨破坏区逐

渐缩小，边缘模糊，密度增高，破坏区可消失，不留残迹

或仅可见骨纹理粗乱现象。椎旁组织吸收较快，本组

病例化疗后周围软组织包块消失１４例。本组病例中，

化疗前为溶骨性破坏，化疗后病变出现骨质硬化边３

例；化疗前病变周围见骨质硬化边４例，化疗后病变无

明显变化，因此笔者认为病灶边缘出现硬化边为病变

局限的表现。当病变进一步发展，椎体大部分破坏，骨

皮质变薄或穿破骨皮质，发生病理性压缩性骨折，周围

软组织浸润可进一步增大。本组病例中５例对化疗不

敏感，病变恶化。病变进展时椎体骨质改变表现为椎

体破坏病变周围边缘模糊，椎体进一步变扁，周围出现

软组织包块。

ＬＣＨ神经症状出现少见，多是由椎管内肿块压迫

硬膜囊及脊髓所致，而少数为椎体压缩不稳定移位所

至。ＭＲＴ１ＷＩ上显示病变为等肌肉信号，Ｔ２ＷＩ为高

信号。ＭＲＩ对于观察椎管内病变有很高的敏感性，在

显示椎间盘、脊髓压迫及松质骨病变更有优越性，且无

辐射，但属非特异性的。

ＬＣＨ脊柱病变影像学表现有一定特征性，但仍需

与其他椎体病变相鉴别，包括转移性脊椎肿瘤、骨髓

炎、脊柱结核、尤文氏肉瘤、白血病、椎体血管瘤。上述

结合临床及相关检查多可鉴别，当表现不典型及鉴别

困难时仍需病理鉴别。
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