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[Abstract] Objective  Summarize and analyze the CT imaging manifestations of Pulmonary 

Langerhans cell histiocytosis in children at different pathological stages so as to deepen 

the understanding of the disease and to improve diagnosis and differential diagnosis. 

Methods  Lung imaging data of 26 children diagnosed with Langerhans cell histiocytosis 

in pathology laboratory were selected and classified according to the infiltration time 

and degree of infiltration, after which their imaging features were analyzed. Results  The 

infiltrating parts of the two lungs were most marked in the upper-middle lung field, with 

the highest incidence of pulmonary nodules and/or vesicles. A total of 16 cases were 

found: coexistence of nodules and vesicles in 8 cases, vesicles alone without nodules 5 

cases; nodule alone without vesicles 3 cases; 5 cases with diffuse and alveolate air cavity 

in both lungs; atypical CT findings in remaining 5 cases: only 3 cases showed interlobular 

septal thickening, 2 cases inhomogeneous permeability with local hyaline degeneration. 

Conclusion  CT imaging of pulmonary Langerhans cell histiocytosis is diverse, but the 

occurrence of nodules and vesicles is the highest with the majority of them in the upper-

middle lung fields, which is of vital value for diagnosis.
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　　朗格汉斯细胞增生症(langerhans cell histiocytosis，LCH)是

以器官内大量活化的朗格汉斯细胞增生、浸润为标志，一种少见的以

单核-吞噬细胞系统特定的树突细胞增生为特点的疾病
[1]
。肺朗格汉斯

细胞增生症(pulmonary langerhans cell histiocytosis，PLCH)是

LCH患儿主要的死因之一
[2]
，临床体征表现隐匿，加上小儿临床问诊的

局限性，极易误诊、漏诊。现收集分析本院2010年4月～2017年11月经

病理确诊的26例LCH患儿的影像资料，回顾分析不同病理时期PLCH的影

像学表现，旨在提高对该病的影像学认识，协助临床准确诊断，制定

针对性治疗方案。

　　1  资料与方法

　　1.1 一般资料  提取我院2010年4月至2017年11月26例经病理确诊

为LCH患儿的病例资料，男18例，女8例，男女比例2.25:1，发病年龄1

月6天～6岁2月不等，中位年龄1岁8月。病程3周至3年2月不等。15例

有复诊记录，遵医嘱规范治疗后，5例肺部病变范围逐渐缩小好转；

8例肺部病灶未再进展，但也无明显好转；2例病情难以控制，进展迅

速，最终出现呼吸困难而死亡。余11例暂无复诊记录。本组患儿病例

中肺部受累外，合并有皮肤受累者最多，有19例(73%)，其次为骨受

累，14例(53.8%)，肝受累有12例(46%)，淋巴结受累6例(23%)，胸腺

受累6例(23%)，脾受累最少，仅5例(19%)。

　　1.2 仪器与方法  采用Philips Brillance 256排螺旋CT连续容

积扫描。扫描范围由声门下至膈肌。扫描参数：100kV，76mA，螺距

0.8，准直22mm，FOV：250mm×250mm，矩阵512×512。扫描完成后，
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采用Philips EBW工作站进行图

像后处理，分别用不同窗宽、

窗位观察。参数为：肺窗(W /

C：1600/-600)，纵隔窗(W/C：

360/60)。

　　2  结   果

　　肺部CT表现多样，均有不同

程度的间质性改变。影像学随不

同的病理时期而变化：早期，富

细胞期(6例)：朗格汉斯细胞向外

渗出，造成肺间质增厚，进而引

起气道狭窄、气体滞留，影像学

表现为肺野透过度不均，局限性

或弥漫性磨玻璃影与小叶过度充

气(图1)，沿肺纹理走形逐渐出现

网点状密度增高影且往往伴有小

叶间隔的增厚(图2)。中期，增生

期(16例)：新生的肉芽肿侵犯邻

近支气管及滋养血管，导致肺组

织坏死，影像上表现为两肺结节

影和(或)囊状气腔，散在分布，

大小不等。结节与气腔的出现并

无绝对的先后顺序，可先后出现

或者两者共存。本组中11例结节

与囊状气腔并存(图3)；3例表现

为弥漫性结节，两肺上叶居多，

并无气腔形成；2例仅表现为肺部

的局限性囊状气腔，肺内无结节

存在(图6)。晚期，纤维化期(4

例)：肉芽肿破坏，纤维组织大量

增生，肺大泡逐渐融合扩大，最

终破溃造成气胸、纵隔积气(图

8)。

　　3  讨   论

　　LCH是一类罕见的以组织细

胞浸润为特征的疾病，以病变细

胞中观察到Birbeck颗粒作为诊

断的金标准，近年来大量研究

证实Birbeck颗粒是由朗格素内

化后形成
[3]
，因此，近年来国际

组织细胞协会指出，朗格素与

Birbeck颗粒二者具备其一即可确

诊
[4]
。LCH儿童发病率相对较低，

约为3.5～7.0/100万
[5]
，但病死

率要远远高于成人，总体后遗症

遗留率为30%～40%
[6]
。根据受累

器官的不同，可分为单系统受累 

(single system,SS-LCH)和多系

统受累(multi system,MS-LCH)。

PLCH在成人多为肺部单独受累，

儿童则为多系统受累伴肺侵害更

为常见
[7]
，本组病例中26例患儿

均为多系统受累，除肺部受累

外，合并有皮肤受累者最多，有

19例(73%)，其次为骨受累，有

14例(53.8%)。PLCH的临床体征

比较隐匿，从无明显呼吸道症状

到呼吸困难表现多样，本组中有

22例(84.6%)患儿存在不同程度

的呼吸道症状，其余4例(15.3%)

并无肺部体征，后行肺部CT筛查

时发现异常。PLCH随着病情的进

展可出现3种病理状态：富细胞

期、增生期、纤维化期
[8]
。富细

胞期以LC、巨噬细胞等向外渗出

为特征，随着渗出的增多，范围

的扩大而形成结节。增生期：结

节数目不断增加，空洞型肉芽肿

形成，并出现纤维瘢痕。纤维化

期：肉芽肿破坏，空洞形成，增

生的纤维组织围绕在囊腔周围，

形成蜂窝肺，同时肺血管壁受浸

润后中膜肥大、管腔变窄，最终

造成顽固性肺动脉高压
[9]
。本组

病例中肺部CT表现与病理表现相

符，其中结节与囊泡的出现几率

最高，有16例，且以两肺中上肺

图1 女，7月22天，肺野透过度不均，局部小叶过度充气及磨玻璃样变，右肺上叶后段已出现边界模糊的结节影。图2 女，1岁8月，小叶间隔增厚，
两肺多发网点状密度增高影，边界模糊，多沿支气管走形分布。图3-5 男4月21天，两肺多发结节，边界清晰，不对称、不均匀分布，部分结节出现
中空，病理证实为朗格汉斯细胞增生症(嗜酸性肉芽肿)，免疫组化：CD163(+)，CD1a(+)，CD56(-)，CD68(+)，CK(-)，Langerin(+)，S-100(+)。图
6-7 男，1月6天，右肺见数个囊泡影，内有分隔，肺内并无结节，纵隔窗显示胸腺浸润，见多发条片状钙化及囊性变。图8 男，6岁2月，肺纹理扭
曲，肺内弥漫性含气囊腔，形态不规则，部分融合，呈蜂窝状，同时合并有气胸及纵隔积气。
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野居多，这与相关报道
[10]

相符。

　　PLCH的病因及发病机制尚不

明确，细胞因子的促发可能会诱

导朗格汉斯细胞在器官内聚集
[11]

。有研究发现LCH患儿中所有的

单核细胞亚群均分泌IL-17A，且

IL-17A的表达水平与LCH疾病活性

相关
[12]

。另TNF-α、IL-1、IL-4

等细胞因子参与PLCH病变的也有

报道。除了细胞因子促发，吸烟

是PLCH的另一个重要致病因素。

但这些都处于假说阶段，并未得

到定论。

　　PLCH在不同病理时期的影像

学表现也不同：早期可有磨玻璃

影、小叶过度充气征象或者沿支

气管分布的网点影；中期以结节

影和囊状空腔为主要表现；晚期

纤维组织大量增生、含气囊腔相

互融合，呈蜂窝样改变，并出现

气胸、纵膈积气及肺动脉高压等

病晚期征象。当部分病例影像学

不典型时，可通过肺泡灌洗液免

疫组化结果来帮助诊断。本病有

时与其他一些如肺嗜酸细胞增多

症，特发性肺含铁血黄素沉积

症，白血病肺浸润等表现类似，

几者之间都有不同程度的肺间质

改变，但PLCH更多伴有囊泡、结

节影及肺外脏器的损害，结合相

关病史及其他实验室检查更有助

于鉴别。

　　总之，PLCH的发病机制不

明，常规实验室检查多无异常，

临床症状也表现多样，容易出现

误诊、漏诊。有研究数据显示LCH

患者早期应用激素、抗生素、放

化疗等方法后病情大多都能得到

有效缓解
[13]

，所以PLCH的及时诊

断就显得尤为重要。除了组织活

检，CT在PLCH的诊断中也不可或

缺。若临床症状不典型，而肺部

CT有间质性病变，甚至出现结节

和气囊，且以两肺上叶居多时，

应建议进一步检查排除PLCH，尽

量让患儿及时确诊治疗，让病情

得到有效控制。
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