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朗格罕细胞组织细胞增生症合并肝肺浸润一例

陆丹羽，唐秉航
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　图１　ＣＴ平扫示肺内多发结节及囊变，部分囊壁呈结节样增厚（箭）。　图２　Ｔ１ＷＩ示肝右前叶上段片状、等Ｔ１ 异常信号

（箭）。　图３　Ｔ２ＷＩ示病变呈高信号（箭），肝内胆管局段性轻度扩张。　图４　 Ｔ１ＷＩ增强扫描示病变呈轻中度强化（箭）。

图５　ＤＷＩ示病变呈高信号（箭），提示扩散受限。　图６　镜下病理示朗格罕细胞呈片状分布（ＨＥ染色，×２００）。

　　病例资料　患者，男，２８岁，于２个月前发现阴囊

皮疹，皮肤局部溃烂，形成小溃疡，伴轻度压痛，无明显

瘙痒等症状。在当地医院予以头孢类抗生素等抗炎治

疗无明显效果，遂转入我院就诊。查体：阴囊根部见花

生米大小的溃疡面，溃疡较深，底部见淡蓝色分泌物附

着，边缘光整，可见少许肉芽生长，外生殖器无明显异

常。患者入院后出现间断发热，头面部皮肤出现红色

丘疹。胸部ＣＴ平扫示双肺（主要分布于双侧中上肺

野）弥漫分布大小不一的囊状透亮影，直径均 ＜

２０ｍｍ，囊壁厚度约１～１．５ｍｍ，部分囊壁呈结节样增

厚（图１），纵膈未见肿大淋巴结。上腹部 ＭＲＩ示肝脏

内多发小结节状、片状等Ｔ１ 稍长Ｔ２ 异常信号，肝内

胆管局段性轻度扩张；增强扫描示异常信号轻中度强

化，边界模糊；ＤＷＩ提示扩散受限（图２～５）。活检病

理：会阴溃疡组织大小约３ｃｍ×３ｃｍ×１．５ｃｍ，表面呈

结节样，切面灰白色，质地中。镜下病理：送检组织被

覆复层鳞状上皮，上皮下间质见胞浆丰富、核仁明显的

瘤细胞呈片状浸润性生长，部分瘤细胞可见核沟，并见

嗜酸性粒细胞及淋巴细胞弥漫分布，小血管增生、充血

（图６）。免疫组化：ＣＤ１ａ（＋）、Ｓ１００（＋）。病理诊断：

朗格罕细胞组织细胞增生症。

讨论　朗格罕细胞组织细胞增生症（Ｌａｎｇｅｒｈａｎｓ

ｃｅｌｌｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓ，ＬＣＨ）是以单核巨噬细胞系统和网

状细胞系统克隆性增生为特点的一组肿瘤性病变［１］。

病变可累及单个或多个系统，常累及骨骼、肺、肝、神经

及皮肤等。ＬＣＨ 好发于儿童及青少年，男女比例约

３．７：１，与吸烟密切相关
［２］。目前 ＬＣＨ 病因尚不明

确，临床表现复杂多样。最常见的初诊症状是皮肤和

呼吸系统表现，前者以多形性皮疹为主，多见于胸背
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部、头皮、发际及耳后；后者多见发热、咳嗽、气促、进行

性劳力性呼吸困难等，严重者可发生呼吸衰竭或反复

发作的自发性气胸。较多见的首发症状还包括骨质损

害，如：颅骨地图样缺损、下颌骨及颞骨骨质破坏、眼眶

骨质破坏导致的眼球突出、蝶鞍骨质破坏累及垂体或

下丘脑引起的尿崩症等。另外，少数报道以肝脾淋巴

结肿大、外耳道溢脓及骨髓造血功能减退为首发症

状［３，４］。

ＬＣＨ肺部浸润的常见ＣＴ表现：①弥漫或散在分

布于气道周围的小结节，大小、形态不一，直径通常

＜５ｍｍ；起初多为实性结节，随病程发展部分可演变

为小空洞性结节，经治疗缓解或消退；②散在不规则的

囊变，大小不一，壁厚不均，可伴壁结节，直径通常

＜１０ｍｍ，相邻囊变可聚集、融合，形成三叶型或分支

状的怪异囊泡，常与结节性病变共存；③病变主要分布

于双侧中上肺野，两肺趋于对称，双下肺基底段相对不

受累［５］。本例ＬＣＨ 胸部ＣＴ表现较符合以上特征。

ＬＣＨ的囊变、结节表现及比例因病程不同而异，需与

其它以弥漫性结节及囊变为主要表现的疾病相鉴别，

如小叶中央型肺气肿、肺淋巴管肌瘤病、喉／气管乳头

状瘤病、肺囊虫性肺炎等［６］。

ＬＣＨ肝浸润亦有一定的特点，主要表现为对胆管

系统显著的选择性，尤其是肝门区胆管及胆总管。因

受异常的朗格罕细胞浸润，受累的胆管基底膜增生、脱

落，胆管局部狭窄或闭塞，继而发展为远端胆管扩

张［７］。本例除肝脏出现异常信号，另一特征就是区域

性周围胆管扩张。有学者认为ＬＣＨ累及肝脏提示预

后不良，此点具有重要的临床意义［８］。

本例ＬＣＨ合并肝肺浸润的影像学表现及阴囊皮

肤改变均与以往文献报道相符，但发病年龄偏大，既往

报道认为ＬＣＨ好发于婴幼儿，尤其是２岁以下儿童。

２００９年，国际组织细胞协会在新的《ＬＣＨ评估与治疗

指南》中剔除了年龄因素。综上，无论是婴幼儿还是成

年患者，当影像学提示胸部结节及囊变，并伴全身多部

位病变累及时，应考虑ＬＣＨ的可能。
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