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·综述·

儿童朗格汉斯细胞组织细胞增生症胸部病变的影像学研究进展

张黎 综述　　何玲 审校

【摘要】　朗格汉斯细胞组织细胞增生症（ＬＣＨ）是一组以病理性朗格汉斯细胞单克隆性增生为特点的全身性疾病，其

发病机制尚不明确，临床表现复杂多样，可造成局限性或广泛性脏器损害，在影像学上具有特征性表现，本文综述了ＬＣＨ

累及双肺、胸部骨骼及纵隔时的影像学表现。
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　　朗格汉斯细胞组织细胞增生症（Ｌａｎｇｅｒｈａｎｓｃｅｌｌｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏ

ｓｉｓ，ＬＣＨ）是一种少见的树突细胞和网状细胞系统增生性疾病。

２００９年国际组织细胞协会ＬＣＨ评估与治疗指南中，根据临床

表现和疾病浸润范围，将其分为单系统朗格汉斯细胞组织细胞

增生症（ｓｉｎｇｌｅｓｙｓｔｅｍＬａｎｇｅｒｈａｎｓｃｅｌｌｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓ，ＳＳＬＣＨ）和

多系统朗格汉斯细胞组织细胞增生症（ｍｕｌｔｉｓｙｓｔｅｍＬａｎｇｅｒ

ｈａｎｓｃｅｌｌｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓ，ＭＳＬＣＨ）两型。ＳＳＬＣＨ又根据累及的

病灶数目不同分为单发和多发。儿童ＬＣＨ患者累及肺部或纵

隔者见于 ＭＳＬＣＨ，单发于肺部或纵隔者尚未见相关文献报

道［１３］，及早诊断及治疗有利于改善预后，影像学检查对于本病

的诊断起着至关重要的作用。

临床及诊断

ＬＣＨ可发生于任何年龄，多见于儿童，其发病率低，发病高

峰年龄为１～３岁，男女之比约为２：１
［４，５］。ＬＣＨ的临床表现复

杂多样，主要取决于受累器官的部位、数目和严重程度。轻者

表现为预后良好的单发病变，部分可自然缓解；重者则可发生

多发重要脏器浸润，预后不良。病变组织进行组织学和免疫组

化检查可确诊为ＬＣＨ
［６］。在电镜下胞浆内找到Ｂｉｒｂｅｃｋ颗粒

是以往诊断ＬＣＨ 的“金标准”，Ｖａｌｌａｄｅａｕ等
［７］的研究已证实，

Ｌａｎｇｅｒｉｎ阳性表达可以肯定 Ｂｉｒｂｅｃｋ颗粒的存在，所以确诊

ＬＣＨ的关键是在病变组织中找到朗格汉斯细胞（Ｌａｎｇｅｒｈａｎｓ

ｃｅｌｌｓ，ＬＣｓ）以及ＣＤ１ａ和／或Ｌａｎｇｅｒｉｎ（ＣＤ２０７）染色阳性
［６］。

影像学特点

１．肺

肺朗格汉斯细胞组织增生症（ｐｕｌｍｏｎａｒｙＬａｎｇｅｒｈａｎｓｃｅｌｌ

ｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓ，ＰＬＣＨ）可单发于肺部，也可为 ＭＳＬＣＨ伴发肺部

累及，儿童常见于后者，约１２％～５０％的 ＭＳＬＣＨ患儿伴发肺

部受累［７，８］。单发于肺部的ＬＣＨ见于成人，与吸烟关系密切。

ＰＬＣＨ的临床表现不一致，可无临床症状，也可出现咳嗽、胸痛

以及呼吸困难等［９］，严重者可发生呼吸衰竭而死亡。

Ｘ线胸片对诊断疾病早期微小变化的敏感度和特异度有

限，ＣＴ尤其是薄层ＣＴ在显示肺部病变形态和分布方面明显优

于Ｘ线胸片。

ＰＬＣＨ的ＣＴ早期表现主要为肺间质病变，表现为肺内网

状阴影、小叶中心阴影增多、纵隔边缘不规则、叶间裂增厚及

“磨玻璃”影［１０］，随着病情进展可出现结节影和／或气囊影。结

节影可以很少，也可广泛分布，大小以０．５～１０ｍｍ常见，边缘

多不规则，伴或不伴空洞形成。有文献报道，弥漫性结节通常

双侧呈对称均匀分布，多见于中上野，多位于支气管旁、细支气

管旁、小叶中心，考虑为位于次级肺小叶中央支气管壁周围的

融合性细胞性肉芽肿［１］。气囊主要分布在上肺区域，直径多在

１０ｍｍ以内，也可见大到２０～３０ｍｍ的气囊，气囊影的壁多为

小于２ｍｍ的薄壁
［１］。气囊大多为圆形或椭圆形，有些会相互

融合呈多边形或双叶状气囊。气囊形成的原因尚不明确，Ａｂ

ｂｏｔｔ等
［１１］研究发现，气囊大小会随呼吸运动变化，呼气末气囊

大小较吸气时减小，提示气囊和气道是相交通的；也有学者认

为，气囊可能是支气管阻塞导致末梢肺单位过度扩张或是残存

的含腔结节［１２］。Ｓｅｅｌｙ等
［８］通过对成人和儿童的对比研究发

现，儿童患者病变均累及肋膈角处的胸膜下肺实质，而成人肋

膈角处的胸膜下肺实质累及则相对少见。李素荣等［１０］研究发

现双肺背侧病灶密集，背侧结节先出现气腔，且气囊大于腹侧

气囊，提示肺野外周尤其是背侧病变较重。

结节影或气囊影可以吸收好转甚至消失，在ＰＬＣＨ 终末

期，气囊和残余实质往往随着时间的推移发生纤维化，最终导

致不可逆的粗网状致密影或蜂窝改变［１］。

自发性气胸是ＰＬＣＨ的常见并发症，为胸膜下的囊泡破裂

而形成，发生概率为１０％～２０％，可发生在疾病进程的任何时

期，也可反复发作，发生在单侧或双侧胸腔［１］。

２．胸廓

骨骼是ＬＣＨ最常累及的部位，尤其是扁骨
［１３］，临床表现主

要为局部疼痛、压痛、软组织肿块或肿胀。ＣＴ对于病灶边界、

骨皮质破坏程度、病灶内部结构及有无伴随软组织肿块可清楚

显示，且可进行多平面重建（ｍｕｌｔｉｐｌａｎａｒｒｅｆｏｒｍａｔｔｉｎｇ，ＭＰＲ）及

容积重建（ｖｏｌｕｍｅｒｅｎｄｅｒｉｎｇ，ＶＲ），对病变显示优于Ｘ线片。肋

骨病变为长轴沿肋骨走行方向的长椭圆形穿凿样膨胀性骨质

破坏，常同时累及肋骨髓腔和骨皮质，病灶多数为中心型膨胀

的生长方式，可能与ＬＣＨ 最早累及髓腔有关
［１４，１５］。可见沿肋

骨病变走行的软组织肿块，增强后呈明显强化［１５］。肩胛骨、锁

骨、胸骨病变多表现为形态各异的溶骨性破坏，边界清楚，周边
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硬化少或无，可有骨膜反应及软组织肿胀［１４，１６２０］。

胸椎椎体是ＬＣＨ 脊柱病变常见的病变部位
［５，１７］，临床主

要表现为病变处和相应神经支配区域的局部疼痛及受累椎节

的活动受限。病变可为单发的椎体破坏，也可为相邻或间隔的

几个椎体不同程度破坏［１５，１７］。据文献报道［１４，１７，１８］，早期病灶为

单囊性或多囊性的溶骨性破坏，边界清楚，随后椎体变形、压

缩，大量骨皮质破坏可突破骨皮质，广泛破坏者椎体塌陷，晚期

呈楔状或高度致密的盘状改变。椎间盘多不受侵犯，椎体附件

受累较少，脊柱后突畸形不重。超过５０％的儿童ＬＣＨ脊柱受

累时可伴有椎旁软组织肿块，严重时可压迫脊髓，出现神经根

痛或截瘫［１９，２０］。ＭＲＩ在显示脊髓受压、软组织肿块、椎间盘完

整性等方面较 Ｘ线和ＣＴ更具优势。有学者
［１４，２０］报道，ＬＣＨ

脊柱受累病变Ｔ１ＷＩ表现为等或稍低信号，增强后呈中等或明

显不均匀强化，Ｔ２ＷＩ表现为较均匀的稍高或高信号，脂肪抑制

序列ＳＴＩＲ呈高信号改变，增强扫描椎间盘信号正常，部分可见

椎体周围呈长Ｔ１、长Ｔ２ 信号的软组织肿块，增强后呈均匀强

化［２１］。

３．纵隔

ＬＣＨ极少累及纵隔和／或胸腺，文献多为个案报道。Ｄｕ

ｃａｓｓｏｕ等
［２］分析发现，ＬＣＨ 患儿中累及纵隔的仅占２．６％，且

多发生在＜１岁的小婴儿中。文献报道所有的患儿都是 ＭＳ

ＬＣＨ，７０％的患者至少有一个风险器官累及，且通常有肺累

及［２，３，２２］。只有少数患者的临床症状与纵隔累及相关，２／３的患

者即使胸腺增大到很大也无局部症状［２］。纵隔受累表现为胸

腺和／或纵隔结节受累，纵隔结节出现在较大患儿中。大多数

患者表现为前纵隔或胸腺的增大，可能是朗格汉斯细胞浸润所

致。有学者推测前纵隔增大的包块可能是受浸润的胸腺［２３］。

由于健康婴儿的胸腺大小变异较大，因此主观评价胸腺大小限

制了结果的正确性，Ｊｕｎｅｗｉｃｋ等
［２４］报道的５例患者均有胸腺增

大，经过治疗后有缩小，提示胸腺受累增大。

纵隔受累的典型表现为钙化［２］，考虑是与化疗有关的营养

不良性钙化和血管性钙化［２４］。有报道认为前纵隔包块或受累

胸腺中均有钙化［３，２５］。钙化呈细小点状，Ｘ线胸片上不易发

现。钙化只出现在胸腺中，而不会出现在纵隔淋巴结中［２］。纵

隔累及的另一个征象是囊变，囊变呈椭圆形，边界清楚，大小

３～７ｍｍ不等
［２］，囊变形成的原因尚不明确，Ａｂｒａｍｓｏｎ等

［２３］对

４例出现气囊的ＬＣＨ患儿随访观察，证实空气是来自周围的肺

组织，也有文献报道囊内存在空气和液体［２６］。

经有效治疗后胸腺大小会恢复正常，钙化和囊肿会消

失［３，２４］。纵隔病变与该病的预后无关，但是 Ｄｕｃａｓｓｏｕ等
［２］认

为，尽管与预后无关，但是患儿发生严重感染的概率很高，这可

能与患儿年龄小、胸腺受累后免疫功能降低有关，当频繁发生

严重感染时应警惕此病。

ＬＣＨ是一种少见的疾病，好发于儿童，其临床表现多样，极

易误诊。ＬＣＨ确诊需依靠临床、影像学及组织病理学检查相结

合，影像学检查对诊断有重要意义。对于骨骼等常见累及部

位，根据其影像学特征不难做出诊断，但目前关于少见器官（如

肺、胸腺、淋巴结等）累及的影像学表现的报道相对较少，其影

像学特征有待于进一步探讨。
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第十二届亚太介入放射学大会在中国苏州召开

　　２０１６年４月２１日～２４日，第十二届亚太介入放射学大会（ＡＰＣＣＶＩＲ２０１６）在中国苏州文化博览中心召开。本次大

会主席、东南大学附属中大医院院长滕皋军教授、南京市第一医院介入放射科主任顾建平教授、江苏省人民医院介入科主

任施海彬教授等出席了本次新闻发布会，由苏州大学附属第一医院介入血管科主任倪才方教授担任主持。

本次大会由亚太介入放射学会主办，东南大学附属中大医院、苏州大学附属第一医院、南京市第一医院、江苏省人民

医院共同承办。来自全球介入和介入相关学科的专家、学者及其他医疗健康专业人士４０００余人齐聚苏州，共同探讨和推

动介入放射学的新发展。

本次新闻发布会由倪才方教授主持，倪教授对会议概况进行了介绍，并指出这是亚太介入放射学大会第２次在中国

召开，规模空前。

在发布会上，大会主席滕皋军院长指出，随着全球介入放射学飞速发展，无论是介入器材设备研发应用还是介入手术

量，都在不断发展和增长中。在过去数十年中，亚太地区已成为全球介入放射的重要组成部分，不断推动着全球介入放射

学的发展。

此外，滕皋军教授对亚太介入放射学会的历史、发展历程及此次会议的概况进行了介绍。此次大会邀请了１２０多位

海外顶级介入专家，３００多位国内顶级介入专家，开设３００余场次学术报告，六大国际介入学会加盟此次大会。除常规会

议形式外，本次会议还设置了一系列内容丰富、形式多样、针对不同听众人群、紧扣国际前沿的众多专场，会议涵盖了所有

介入相关领域，尤其是目前的国际前沿和临床热点。

南京市第一医院介入放射科主任顾建平教授提到，此次会议学术水平高、内容涵盖范围广，几乎涵盖了所有介入相关

领域，尤其是目前的国际前沿和临床热点，如神经介入方面的出血性疾病、缺血性疾病，颈部血管疾病的处理，肿瘤的栓塞

治疗等。会议的讲者均为各介入相关领域的顶级专家，相信对国内的同行大有帮助。目前中国介入水平跨入国际先进行

列，但是需要做更多努力让大众更好地了解介入。

江苏省人民医院介入科主任施海彬教授在发言中谈到，此次大会与国际接轨，为了使参会人员能更专业、更准确地加

强理解和交流，更有效地把握介入发展前沿，本次大会特别设置了英文专场的同声传译，这对于国内年轻医生来说，是一

个非常好的学习机会。中国介入有自身的优势，很多医院有独立病房、比较完整的人才队伍建设，介入作为相对独立的学

科在不断发展。

值得一提的是，本次大会与国际接轨，首次将介入放射学界代表「晨走」引入国内，特别于４月２３日早晨设立了「金鸡

湖晨走活动」，倡导介入医学工作者在学习与工作之余劳逸结合，并通过这样一个融合的活动提高亚太地区各个介入协

会、各地区参会代表之间的凝聚力，共同促进介入医学的交流与发展。

在接下来的会议中，大量介入领域最新进展的口头报告、电子壁报、产品展示、卫星会、手把手教程、不同主题专场等

将精彩呈现，一场国际化的介入学术盛宴即将来袭，丁香园也将持续为您报道，敬请期待。

（丁香园　爱上流浪）
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