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【摘要】   朗格汉斯细胞组织细胞增生症（LCH）是一种罕见的未成熟树突状细胞异常增生的

肿瘤性疾病，其组织病理学检查为诊断的“金标准”。笔者报道了 1 例青少年多系统 LCH 的

CT、MRI 及18F-氟脱氧葡萄糖（FDG） PET/CT 显像病例，从临床、组织病理学、影像、治疗等

方面分析了该病的特点，并通过文献复习加深了对该病的认识，为该病的诊断提供更多参考。
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【Abstract】   Langerhans  cell  histiocytosis  (LCH)  is  a  rare  neoplastic  disease  with  abnormal
proliferation of immature dendritic cells,  and histopathological examination is the "gold standard" for
its diagnosis. The author reports a case of multisystem LCH in an adolescent with CT, MRI, and 18F-
fluorodeoxyglucose(FDG)  PET/CT  imaging,  and  analyzes  the  characteristics  of  the  disease  from  the
clinical, histopathological, imaging, and therapeutic perspectives, and deepens the understanding of the
disease by reviewing the literature to provide more references for the diagnosis of the disease.
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朗 格 汉 斯 细 胞 组 织 细 胞 增 生 症（ Langerhans  cell

histiocytosis，LCH）是一种未成熟树突状细胞异常增生导致

的肿瘤性疾病[1]。其发病机制复杂，临床表现多样，既可累

及单系统，亦可累及多系统，临床诊断面临较大的挑战。

笔者报道了 1 例经术后组织病理学检查结果证实的 LCH 病

例，对其影像资料进行回顾性分析，旨在提高临床医师对

该病的认识。

1    患者资料

患儿男性，16 岁，因“左侧面部肿物 6 个月”于 2022
年 4 月 21 日就诊。6 个月前无明显诱因发现左下颌区肿

物，其大小似鹌鹑蛋，质韧、较固定，肿物持续增大，

同时伴右侧上颌牙龈肿胀、皮肤红肿疼痛，张口进食时疼

痛明显，无破溃、出血，自行考虑智齿，未进一步诊治，

现因下颌区肿物、牙龈肿痛就诊。实验室检查结果： WBC

计数为 11.13×109 个 /L （正常范围为 4.00×109~10.00×109

个/L）；血小板计数为 527×109 个/L（正常范围为 100×109~
300×109 个/L）；中性粒细胞计数为 8.31×109 个/L（正常范围

为 2.00×109~7.00×109 个 /L）；中性粒细胞百分比为 74.6%
（正常范围为 50.0%~70.0%）；淋巴细胞百分比为 15.7%（正
常范围为 20.0%~40.0%）；纤维蛋白原水平为 7.2g/L （正常

范围为 2.0~4.0 g/L）；D-二聚体水平为 1.25 mg/L（正常范围

为 0.00~0.50 mg/L）；降钙素原水平为 0.66 ug/L （正常范围

为<0.50 ug/L）；白细胞介素 6 为 28.80 pg/ml （正常范围为<

7.00 pg/ml）；C 反应蛋白水平为 44.57 mg/L （正常范围为<

10.00  mg/L）；尿素水平为 2.4  mmol/L（正常范围为 3.2~
7.1 mmol/L）；谷氨酰转肽酶水平为 248 U/L （正常范围为

0~40 U/L）；其余实验室检查指标均正常。颈部 CT 增强表

现：下颌支骨质缺损伴软组织密度影，以左侧支为著，增

强扫描呈轻度不均匀强化（图 1）。头颅 MRI 表现：下丘脑
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区见软组织信号影，T1WI 呈稍低信号 ，T2WI 呈稍高信

号，DWI 呈等信号，增强扫描呈均匀明显强化 ，病灶大小

约为 16 mm×17 mm×10 mm（图 2） 。住院期间患者出现多

饮多尿，导致持续 24 h 以上尿量>3 000 ml，结合头颅 MRI
检查结果，考虑为中枢性尿崩症。2022 年 4 月 24 日行左

侧下颌骨部分切除术+左侧下颌骨钛板内固定术+复杂拔牙

术。下颌骨术后组织病理学检查结果：有较多的非典型树

突状细胞，核折叠、凹陷或分叶状，部分细胞有核沟，核

透亮、核仁明显，可见核分裂，侵犯周围骨组织，伴有大

量嗜酸性粒细胞及淋巴细胞浸润，并可见嗜酸性脓肿形成

（图 3）。免疫组织化学检查结果：细胞角蛋白（cytokeratin，
CK）（  −）、 CK5/6（  −）、 P63（  −）、 分 化 抗 原 簇 （ cluster  of
differentiation，CD）68（+）、 CD20（−）、CD3（−）、CD38（−）、
CD138（−）、CD30（−）、CD1a（−）、酸性钙结合蛋白（S-100）
（+）、CD207（Langerin 灶状+）、CD25（LCA−）、细胞增殖

核抗原（Ki-67，1%+）、波形蛋白（Vimentin）（+），考虑为

LCH。

术后为了进一步了解全身情况，2022 年 5 月 6 日患者

行18F-FDG PET/CT 全身显像检查：下丘脑、纵隔 2L 区、

前纵隔、右侧第 10、11 椎间孔区、右侧第 11、12 肋骨周

围及肋间、肝门区、胰头旁可见多发软组织密度影，伴异

常代谢增高，SUVmax 为 18.8；左下颌区部分缺如，手术区

软组织肿胀，伴异常放射性浓聚，SUVmax 为 7.1（图 4A）。
综合考虑为多系统 LCH。

患者于 2022 年 5 至 7 月行长春新碱+泼尼松片化疗

2 周期，2022 年 8 月至 2023 年 2 月行长春新碱+泼尼松

片+6-巯基嘌呤化疗 11 周期。2023 年 3 月 5 日第 1 次复

查行18F-FDG PET/CT 全身显像检查：部分病灶较第 1 次
18F-FDG PET/CT 检查消失、缩小；前纵隔、右侧第 10、
11 椎间孔区可见软组织密度影、右侧胸膜多发局限性增厚

及肝右叶包膜，病灶范围均较初诊增大，部分 SUVmax 升

高；左侧腋窝肿大淋巴结较初诊新增；患者病情较第 1 次
18F-FDG PET/CT 检查进展（图 4B）。2023 年 4 月调整化疗

方案为阿糖胞苷+环磷酰胺+6-巯基嘌呤，目前第 1 周期治

疗已经结束，无不良反应。2023 年 7 月 8 日第 2 次复查行
18F-FDG PET/CT 全身显像检查：病灶范围及 SUVmax 较第

1 次18F-FDG PET/CT 复查时均减小（图 4C）。

2    讨论

LCH 是一种罕见的以朗格汉斯细胞增生为特征的疾

病，各个年龄阶段均可发病，但儿童发病多于成人，男女

比例为 1.5∶1，且 1 岁以下儿童发病率相对较高 [2-3]。

LCH 的发病机制尚未完全明确，近年来的研究结果表明，

LCH 与 BRAFV600E 和丝裂原活化蛋白激酶激酶 1（MAP2K1）

 

Ⓐ Ⓑ Ⓒ Ⓓ
 
图 1    多系统朗格汉斯细胞组织细胞增生症患儿（男性，16 岁）的颈部 CT 图    A 为颈部 CT 平扫图，示下颌支局部骨质缺损，以左侧

支为著，局部骨质缺损，且周围见软组织密度影（红色箭头所示）；B 为颈部 CT 增强图，示病灶呈轻度不均匀强化（红色箭头所

示）； C~D 为冠状位、矢状位颈部 CT 骨窗图，示颌骨局部骨质缺损。CT 为计算机体层摄影术

Figure 1    CT images of the neck of a child (male, 16 years old) with multi-system Langerhans cell histiocytosis
 

Ⓐ Ⓑ Ⓒ Ⓓ
 
图 2    多系统朗格汉斯细胞组织细胞增生症患儿 （男性，16 岁）的头颅 MRI 图    A 为 MRI T1WI 图，示病灶呈稍低信号（红色箭头所

示）； B 为 MRI T2WI 图，示病灶部分呈稍高信号（红色箭头所示）； C 为 MRI DWI 图，示病灶呈等信号（红色箭头所示）；D 为
增强 MRI 矢状位扫描图，示病灶呈均匀明显强化（红色箭头所示），大小约为  16 mm×17 mm×10 mm。MRI 为磁共振成像；

T1WI 为 T1 加权成像；T2WI 为 T2 加权成像；DWI 为弥散加权成像

Figure 2    Skull MRI images of a child (male, 16 years old) with multi-system Langerhans cell histiocytosis
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等基因突变有关，并已将其归为炎性髓系肿瘤[4]。

2022 年国内发布了朗格汉斯细胞组织增生症病理诊

断专家共识[1] ，共识中指出 LCH 临床表现多样，根据病

变部位及是否浸润危险器官可以分为：单系统 LCH、多系

统 LCH 和危险器官受累的多系统 LCH。单系统 LCH 是指

仅 1 个器官或系统受累（单病灶或多病灶）；多系统 LCH
是指≥2 个器官或系统受累，不包括危险器官受累。危险器

官受累是指肝脏右锁骨中线肋缘下≥3 cm，有和（或）无功

能障碍，脾脏左锁骨中线肋缘下≥2 cm，骨髓血红蛋白<

100 g/L、WBC 计数<4.0×109 个/L 和（或）血小板计数<100×
109 个 /L [1] 。LCH  可累及全身各组织器官，常见骨骼、

肺、皮肤等，极少累及纵隔或胸腺。骨骼受累通常表现为

软组织肿块并伴有疼痛或肿胀，影像表现常见溶骨性骨质

破坏[5-6]。皮肤受累表现为皮肤红斑、丘疹或脓包等，且通

常伴随多系统的损害[7]。肺部受累多表现为沿小气道分布的

结节和（或）囊腔样改变，部分病灶可出现纤维化[1]。本病例

涉及多个系统病变，且累及纵隔，但无危险器官受累，因

此本例患者诊断为多系统 LCH。

由于 LCH 患者缺乏典型的临床症状和表现，实验室检

查对临床诊断意义不大。传统影像检查对多系统累及疾病

具有的一定局限性，易出现误诊和漏诊[8]。18F-FDG PET/CT
检查可以对疾病进行全身评估并分析糖代谢情况，LCH 病
灶对18F-FDG 摄取通常明显增高，因此18F-FDG PET/CT 可

以更准确地评估 LCH[9]。LCH 的治疗手段与病灶累及系

统、部位、个数及脏器功能相关。一般来说，单系统单发

病灶采用手术治疗及放疗，预后较好；单系统多发病灶以及

多系统多发病灶多采用化疗辅以局部放疗，预后较差。
18F-FDG PET/CT 能全面评估 LCH 累及的范围、部位以及

数量，这对于后续临床治疗及疗效评估非常重要。与以往

报道不同[10]，通过对比本例患者的 3 次18F-FDG PET/CT，
了解疾病进展，及时调整治疗方案，控制病情。本例患者

首先采用长春新碱+泼尼松片+6-巯基嘌呤进行化疗，10 个

月后第 1 次复查 18F-FDG PET/CT，提示部分病灶范围较初

诊增大，然后及时调整化疗方案，改用阿糖胞苷+环磷酰

胺+6-巯基嘌呤方案进行化疗，4 个月后再次复查 18F-FDG
PET/CT 结果显示病灶范围较第 1 次复查缩小。这一结果提

示18F-FDG PET/CT 全面评估 LCH 患者疗效具有重要的优

势 ，通过复查 18F-FDG PET/CT 及时调整治疗方案，同时

在早期诊断、预后预测方面也具有一定的潜在价值[8] 。有

多项研究结果表明，BRAFV600E 抑制剂治疗难治性或复发性

LCH 具有一定的有效性，但随访时间短，远期预后及不良

反应尚不能确定[11-12]。不过克拉屈滨、靶向治疗及异基因

干细胞移植等方法仍给难治性 LCH 的患儿带来希望 [1]。

综上所述，LCH 是一种罕见的未成熟树突状细胞异常

增生导致的肿瘤性疾病，可累及全身各组织器官。18F-FDG
PET/CT 作为全身代谢与解剖相结合的影像检查方法，在明

确病灶部位及提供解剖信息的同时，还可显示病灶的代谢

情况，以提示疾病的活动性，帮助临床医师准确诊断、治

疗及疗效评估[8] 。
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图 3     多系统朗格汉斯细胞组织细胞增生症患儿（男性，

16 岁）下颌骨术后组织病理学检查图（苏木精 -伊红染色，

×100）    图中示有较多的非典型树突状细胞，核折叠、凹陷或

分叶状，部分细胞有核沟，核透亮核仁明显，可见核分裂，

侵犯周围骨组织，伴有大量嗜酸性粒细胞及淋巴细胞浸润，

并可见嗜酸性脓肿形成

Figure  3     Postoperative  histopathological  examination  of  the
mandible  in  child  (male,  16  years  old)  with  multi-system
Langerhans cell histiocytosis (hematoxylin eosin staining, ×100)

 

Ⓐ Ⓑ Ⓒ
 
图 4    多系统朗格汉斯细胞组织细胞增生症患儿（男性，16
岁）的 3 次  18F-FDG PET/CT 检查图     A 为第 1 次行18F-FDG
PET/CT 检查时的全身 MIP 图，示下丘脑、纵隔 2L 区、前纵

隔、右侧第 10、11 椎间孔区、右侧第 11、12 肋周围及肋

间、肝门区、胰头旁可见多发软组织密度影，伴异常代谢增

高，SUVmax 为 18.8；B 为第 1 次复查时行 18F-FDG PET/CT
的全身 MIP 图，图中示部分病灶较初诊检查时消失、缩小；

前纵隔、右侧第 10、11 椎间孔区可见软组织影、右侧胸膜多

发局限性增厚及肝右叶包膜，病灶范围均较初诊增大，部分

SUVmax 较初诊明显升高；左侧腋窝肿大淋巴结较初诊新增；

C 为第 2 次复查时行18F-FDG PET/CT 的全身 MIP 图，显示病

灶和 SUVmax 较第 1 次复查时均减小。FDG 为脱氧葡萄糖；

PET 为正电子发射断层显像术；CT 为计算机体层摄影术；

MIP 为最大密度投影

Figure 4    Three times 18F-FDG PET/CT images of a child (male,
16 years old) with multi-system Langerhans cell histiocytosis
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