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论著·临床研究

朗格汉斯组织细胞增生症儿童肝脏
受累的 ＣＴ表现

刘慧　龙学颖　李文政　王小宜　曹觉　刘智俊

（中南大学湘雅医院放射科，湖南 长沙　４１０００８）

　　［摘　要］　目的　探讨朗格汉斯组织细胞增生症（ＬＣＨ）儿童肝脏受累的 ＣＴ表现。方法　回顾性分析９例
经临床、实验室、病理检查确诊为ＬＣＨ肝脏受累患儿的ＣＴ表现，其中男６例，女３例，全部病例均行肝脏 ＣＴ平扫
及动脉期、门脉期双期增强ＣＴ扫描。结果　９例患儿中，主要ＣＴ表现为肝大（８例）；门静脉周围树枝状低密度灶
及“门脉晕征”（７例），增强后动脉期呈轻度至中度强化；肝内胆管扩张（５例）；肝门区及腹膜后淋巴结肿大
（４例）；弥漫性低密度小结节灶（３例），增强后呈环状强化。结论　ＬＣＨ肝脏受累患儿 ＣＴ表现具有一定的特点，
了解这些特点有助于该病的早期诊断和治疗。 ［中国当代儿科杂志，２０１３，１５（２）：１２１－１２４］

［关　键　词］　朗格汉斯组织细胞增生症；肝脏；体层摄影术；Ｘ线计算机；儿童
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　　Ａｂｓｔｒａｃｔ：Ｏｂｊｅｃｔｉｖｅ　Ｔｏｉｎｖｅｓｔｉｇａｔｅｔｈｅｃｏｍｐｕｔｅｄｔｏｍｏｇｒａｐｈｙ（ＣＴ）ｍａｎｉｆｅｓｔａｔｉｏｎｓｏｆｌｉｖｅｒｉｎｖｏｌｖｅｍｅｎｔｉｎｃｈｉｌｄｒｅｎ
ｗｉｔｈＬａｎｇｅｒｈａｎｓｃｅｌｌｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓ（ＬＣＨ）．Ｍｅｔｈｏｄｓ　Ｒｅｔｒｏｓｐｅｃｔｉｖｅａｎａｌｙｓｉｓｗａｓｐｅｒｆｏｒｍｅｄｏｎ９ＬＣＨｃｈｉｌｄｒｅｎｗｉｔｈｌｉｖｅｒ
ｉｎｖｏｌｖｅｍｅｎｔｃｏｎｆｉｒｍｅｄｂｙｃｌｉｎｉｃａｌ，ｌａｂｏｒａｔｏｒｙａｎｄｐａｔｈｏｌｏｇｉｃａｌｅｘａｍｉｎａｔｉｏｎｓｔｏｉｎｖｅｓｔｉｇａｔｅｔｈｅＣＴｍａｎｉｆｅｓｔａｔｉｏｎｓｏｆｔｈｉｓ
ｃｏｎｄｉｔｉｏｎ．Ｔｈｅｓｅｃｈｉｌｄｒｅｎ，ｉｎｃｌｕｄｉｎｇ６ｍａｌｅｓａｎｄ３ｆｅｍａｌｅｓ，ｈａｄｕｎｄｅｒｇｏｎｅｂｏｔｈｐｌａｉｎＣＴｓｃａｎａｎｄｄｕａｌｐｈａｓｅ（ｔｈｅ
ａｒｔｅｒｉａｌａｎｄｐｏｒｔａｌｖｅｎｏｕｓｐｈａｓｅｓ）ｃｏｎｔｒａｓｔｅｎｈａｎｃｅｄＣＴｓｃａｎ．Ｒｅｓｕｌｔｓ　 ＴｈｅｍａｉｎＣＴｍａｎｉｆｅｓｔａｔｉｏｎｓｉｎｃｌｕｄｅｄ
ｈｅｐａｔｏｍｅｇａｌｙ（８ｃａｓｅｓ）；ｐｅｒｉｐｏｒｔａｌｄｅｎｄｒｉｔｉｃｈｙｐｏｄｅｎｓｅｌｅｓｉｏｎｓｏｒ“ｐｅｒｉｐｏｒｔａｌｈａｌｏｓｉｇｎ”（７ｃａｓｅｓ）ｗｈｉｃｈｗｅｒｅｍｉｌｄｌｙｏｒ
ｍｏｄｅｒａｔｅｌｙｅｎｈａｎｃｅｄｉｎｔｈｅａｒｔｅｒｉａｌｐｈａｓｅ；ｉｎｔｒａｈｅｐａｔｉｃｂｉｌｅｄｕｃｔｄｉｌａｔａｔｉｏｎ（５ｃａｓｅｓ）；ｌｙｍｐｈａｄｅｎｏｐａｔｈｙｉｎｔｈｅｈｅｐａｔｉｃ
ｈｉｌａｒｏｒｒｅｔｒｏｐｅｒｉｔｏｎｅａｌｒｅｇｉｏｎ（４ｃａｓｅｓ）；ａｎｄｄｉｆｆｕｓｅｓｍａｌｌｈｙｐｏｄｅｎｓｅｎｏｄｕｌｅｓ（３ｃａｓｅｓ），ｗｈｉｃｈｓｈｏｗｅｄａｎｎｕｌａｒ
ｅｎｈａｎｃｅｍｅｎｔｏｎｔｈｅｃｏｎｔｒａｓｔｅｎｈａｎｃｅｄＣＴｓｃａｎ．Ｃｏｎｃｌｕｓｉｏｎｓ　ＣＴｆｉｎｄｉｎｇｓｍａｙｂｅｈｅｌｐｆｕｌｉｎｔｈｅｅａｒｌｙｄｉａｇｎｏｓｉｓａｎｄ
ｔｒｅａｔｍｅｎｔｏｆＬＣＨｉｎｃｈｉｌｄｒｅｎ． ［ＣｈｉｎＪＣｏｎｔｅｍｐＰｅｄｉａｔｒ，２０１３，１５（２）：１２１－１２４］
　　Ｋｅｙｗｏｒｄｓ：　Ｌａｎｇｅｒｈａｎｓｃｅｌｌｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓ；Ｌｉｖｅｒ；Ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙ；Ｘｒａｙｃｏｍｐｕｔｅｒ；Ｃｈｉｌｄ

　　朗格汉斯细胞组织增生症（Ｌａｎｇｅｒｈａｎｓｃｅｌｌｈｉｓｔｉｏ
ｃｙｔｏｓｉｓ，ＬＣＨ）是一组发病原因不明的多系统疾病，可
造成局限性或广泛性多脏器损害，发病率约为４．５～
９／１００００００［１］，最常见的受累部位为骨骼和皮肤，其他受
累部位包括淋巴结、耳、眼眶、骨髓、脾脏、肺、胃肠道和

肝脏［２３］。临床上以肝脏损害为主要表现的ＬＣＨ较为
罕见，其诊断及鉴别诊断较为困难。据文献报道，有肝

脏累及者的３年存活率仅５１．８％，而无肝脏累及者
３年存活率为９６．７％［４］，因此ＬＣＨ患者肝脏有无受累
对于ＬＣＨ的预后及治疗具有重要的意义。影像学检
查（尤其是ＣＴ）对于肝脏病变的检出及定性有重要作
用。本研究收集并分析９例经临床、实验室检查、影像

学、病理检查确诊的以肝脏受累为主要临床表现的

ＬＣＨ患儿的资料，结合文献对其肝脏的ＣＴ表现特点进
行探讨，以提高对该病影像学表现的认识。

１　资料与方法

１．１　研究对象
收集我院自２００９年６月至２０１１年１１月经临

床、实验室、病理检查确诊的住院 ＬＣＨ患儿共４８例
的临床资料，共筛选出９例肝脏受累患儿。经实验
室检查及临床病史，９例（１９％）患儿均排除了病毒
性肝炎及药物性肝炎。

·１２１·
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９例患儿中，男６例，女３例；年龄１５个月至８岁，
平均年龄３岁９个月。临床病程５ｄ至４年。就诊
主要原因为发热（３例）、皮肤巩膜黄染（２例）、肝肿
大（２例），多饮多尿（２例），肝肿大（２例）。７例患
儿肝功能化验示血转氨酶水平增高、胆红素增高，其

余２例肝功能正常。见表１。
１．２　ＣＴ扫描方法及图像分析

使用ＳｉｅｍｅｎｓＤｅｆｉｎｉｔｉｏｎＤｕａｌ６４排双源多层螺
旋ＣＴ扫描机对患儿肝脏进行 ＣＴ平扫及动脉期、门
脉期双期增强 ＣＴ扫描，扫描范围自右膈面至肝下
缘，扫描层厚 ０．７５ｍｍ，重建层厚 １ｍｍ。动脉期和
门脉期延迟时间分别为３０ｓ和６５ｓ，对比剂采用碘
海醇，注射流率 ３ｍＬ／ｓ，注射量按 ２ｍＬ／ｋｇ体重计
算。所有患儿的肝脏ＣＴ影像由２名副高以上职称的
放射科医生在不提供临床资料的情况下独立阅片，意

见不一致时由二者协商决定。重点观察内容包括：肝

脏及脾脏的大小、形态、密度，有无肝内结节及其密度

和强化，有无肝内胆管扩张及胆管壁情况，有无门脉

高压、腹水，有无肝门区、腹膜后淋巴结肿大。肝脏增

大的ＣＴ判断标准为：（１）测量指标：右侧锁骨中线上

肝脏下缘超过肋缘下３ｃｍ；（２）形态指标：肝叶边缘
膨隆，肝脏周围间隙变窄，肝下角变钝。

１．３　确诊方法及组织病理学检查
９例患儿中，５例经肝穿刺活检，３例经皮肤病

变活检，１例经眼眶肿块活检，同时结合肝脏病变的
影像学、相关临床资料及随访证实为朗格汉斯组织

细胞增生症。肝活检病理改变包括：病灶内朗格汉

斯组织细胞浸润，肝细胞水变性，纤维组织及胆管增

生，有水肿及少量炎细胞浸润，灶性胆管结构破坏，

淋巴细胞浸润胆管壁。另外９例组织学活检的免疫
组化结果均显示ＣＤ１ａ和Ｓ１００阳性。

２　结果

９例患儿的肝脏ＣＴ表现中多见肝大（８例），肝
内门静脉周围树枝状低密度灶及门脉晕征（７例），
肝内胆管扩张（５例），肝门区和／或腹膜后淋巴结肿
大（４例），肝内弥漫性低密度小结节灶（３例）（表
１）。其中病例１和３的ＣＴ影像学资料见图１～２。

表１　患儿临床表现及其肝脏ＣＴ表现

序号 性别 年龄 主要临床症状或体征 累及部位 确诊方法 ＣＴ表现

１ 男 ８岁 发热 肝脏、垂体 肝穿刺活检 肝内弥漫性小结节灶

２ 男 ５岁８个月
多饮多尿，皮肤

巩膜黄染
肝脏、垂体 肝穿刺活检

肝大，肝硬化，肝内门脉周围树枝状低密度灶及门脉

晕征，肝内小胆管扩张，腹膜后腹腔干周围淋巴结

肿大

３ 男 ５岁
腹部隆起半年，

多饮多尿
肝脏、垂体、皮肤 肝穿刺活检

肝大，肝硬化、门脉高压，腹水，肝内门脉周围树枝状

低密度灶及门脉晕征，肝内胆管扩张，腹腔干周围多

个淋巴结肿大

４ 男 ３岁 乏力纳差，肝肿大 肝脏、垂体 肝穿刺活检 肝大，肝内门脉周围树枝状低密度灶及门脉晕征

５ 女 １岁３个月 咳嗽半个月，发热 肝脏、皮肤 皮肤活检
肝大，肝内门脉周围树枝状低密度灶及门脉晕征，肝

内胆管扩张，肝内弥漫性小结节灶

６ 女 ３岁７个月 左眼包块 肝脏、眼眶 眼眶肿块活检 肝大，肝内弥漫性小结节灶

７ 女 ５岁 发热 肝脏、垂体、肺 肝穿刺活检 肝大，肝内门脉周围树枝状低密度灶及门脉晕征

８ 男 １岁３个月 皮肤巩膜黄染 肝脏、皮肤 皮肤活检
肝大，肝内门脉周围树枝状低密度灶及门脉晕征，肝

内胆管轻度扩张，肝门区、胰头周围淋巴结肿大

９ 男 ２岁 肝区疼痛，肝肿大 肝脏、皮肤 皮肤活检
肝大，肝内门脉周围树枝状低密度灶及门脉晕征，肝

内胆管轻度扩张，肝门区淋巴结肿大

　　图１　病例１的ＣＴ表现　患儿，男，８岁，发热伴腹痛１个月入院。Ａ：肝脏ＣＴ平扫显示肝内散在分布多个小结节灶（箭头
所示）；Ｂ、Ｃ分别为肝脏动脉期及门脉期增强ＣＴ扫描显示结节灶呈环状强化（箭头所示）。

·２２１·
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　　　图２　病例３的ＣＴ表现及病理切片结果　患儿，男，５岁，腹部隆起半年伴多饮多尿１个月入院。Ａ：肝脏ＣＴ平扫显
示肝硬化、肝大、腹水、脾大，可见树枝状分布的低密度灶（黑色箭头）；Ｂ和Ｃ分别为肝脏动脉期和门脉期增强ＣＴ扫描，两图中均显

示门脉周围软组织病灶轻度强化，呈树枝样改变，但门脉期更清晰（红色箭头），且两图中均可见肝内扩张的胆管（黑色箭头）和腹膜

后肿大的淋巴结（绿色箭头）；Ｄ：门脉期增强ＣＴ扫描示肝内门脉晕征（黑色箭头）；Ｅ：肝穿刺活检的病理切片（苏木精 －伊红染色，

×２００）显示肝间质纤维组织增生、胆管增生、肝细胞水肿。

３　讨论

ＬＣＨ过去称为组织细胞增生症 Ｘ，是一组病因
未明的，可发生于全身多个系统的疾病。近年来随

着分子生物学、免疫组化及超微结构技术的发展和

临床研究的深入，目前认为本病是局部或全身的朗

格汉斯组织细胞异常增生所致［５］。ＬＣＨ的诊断金
标准主要基于病灶的组织细胞学和免疫组化检查，

主要依据为具有特征性朗格汉斯组织细胞形态，且

细胞内ＣＤ１ａ和／或 ＣＤ２０７呈阳性。ＣＤ２０７呈阳性
可证实Ｂｉｒｂｅｃｋ小体的存在，因此现在 ＬＣＨ的确诊
并不必需依赖电镜检查发现 Ｂｉｒｂｅｃｋ小体［６］。本组

病例均显示ＣＤ１ａ和Ｓ１００阳性。
国际组织细胞协会按照是否累及多系统器官，

将ＬＣＨ分为单系统及多系统型，肝脏受累及肝功能
异常常多发生于多系统受累者。本组９例患儿均为
多系统型，除肝脏病灶外，其他器官受累包括垂体柄

结节（５例），皮肤结节（３例），眼眶肿块（１例）。
Ｊａｆｆｅ［２］和Ｂｒａｉｅｒ等［７］报道在多系统型 ＬＣＨ中，肝脏
受累的比例为１４．４％ ～１８％；本组４８例 ＬＣＨ住院
患儿中肝脏受累者９例，比例为１９％，略高于上述
报道，考虑其原因可能是有肝脏受累者因病情相对

较重，一般都需要住院治疗，而部分无肝脏受累者可

能仅在门诊诊治而未住院治疗；其次在收集病例时

也可能存在选择性偏倚。

ＬＣＨ肝脏损害的影像学表现主要由病理改变所
致，ＬＣＨ肝脏损伤的病理改变主要为异常增生的组织
细胞浸润门静脉周围的结缔组织，常选择性累及胆

管导致胆管破坏和损伤，进而可导致硬化性胆管炎，

最后发展为胆汁性肝硬化及肝功能衰竭［８］。Ｋｉｌｂｏｒｎ
等［９］认为组织病理学上肝脏ＬＣＨ可分为４个阶段：
增殖期、肉芽肿期、黄色瘤期和肝纤维化期。ＬＣＨ肝
脏受累的影像学表现与其病理分期密切相关。有研

究报道［９１１］，增殖期、肉芽肿期出现门脉周围组织炎

性浸润、水肿，相应地在Ｂ超上呈门脉血管周围相对
界限清楚的低回声病灶，在ＣＴ上呈低密度，ＭＲＩ上呈
Ｔ１ＷＩ低信号、Ｔ２ＷＩ高信号；在黄色瘤期，门脉周围病
灶富含脂肪，在Ｂ超上呈高回声，在ＣＴ上呈低密度，
ＭＲＩ上呈Ｔ１ＷＩ低信号，Ｔ２ＷＩ呈高信号；纤维化期以
胆管周围纤维化和小结性胆管硬化为特征，并出现硬

化性胆管炎表现，在这个阶段，Ｂ超显示门脉周围边
界清楚的低回声灶，其内可有点状钙化呈高回声灶，

除上述改变外，ＣＴ及ＭＲＩ显示肝脏形态异常，表面凹
凸不平，肝内外胆管不规则扩张。本组资料的ＣＴ表
现基本支持该观点，而ＣＴ在区分脂质方面不如ＭＲＩ
敏感，故难以区分黄色瘤期和肉芽肿期。

在本组 ＬＣＨ肝脏受累的患儿中，其 ＣＴ表现具
有以下特点：（１）本组８例有肝肿大征象。ＣＴ表现
为肝脏上下径超过正常范围，肝叶边缘膨隆，肝脏周

围间隙变窄，肝下角变钝。Ｈｅｎｔｅｒ等［１］认为肝脏肿

大是肝脏ＬＣＨ最重要的表现，主要为朗格汉斯组织
细胞的直接浸润或由于全身免疫系统活化导致

Ｋｕｐｆｆｅｒ细胞增殖所致。（２）７例患儿有门静脉周围
树枝状低密度灶及“门脉晕征”，这可能是肝脏 ＬＣＨ
一个较有特征性的表现。由于病灶具有沿着门静脉

走行分布的特点，当扫描层面与门静脉分支走行平

行时显示为门脉周围树枝样低密度灶，而与门静脉
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分支垂直时则显示为环绕血管的低密度晕环，即

“门脉晕征”，这也与病理上ＬＣＨ浸润有选择性侵犯
门脉周围间隙为主的特点相符合。由于病灶的强化

水平低于背景肝组织，故该征象在门脉期门脉强化

明显的背景下显示最好。（３）本组４例有胆管扩张
征象，表现为胆管轻度不均匀扩张，胆管壁有小结节

样增厚，出现节段性狭窄或扩张。这可能和病变侵

犯胆管，胆管壁增生及纤维化，进展为硬化性胆管炎

有关［１１］。（４）４例患儿ＣＴ可见肝门区和／或腹膜后
淋巴结肿大。考虑为淋巴结的朗格汉斯组织细胞浸

润所致。（５）本组３例有肝内弥漫性低密度小结节
灶，增强扫描呈环状强化。其中有２例仅表现为肝
内弥漫性结节灶而无“门脉晕征”及肝内胆管扩张

改变，该 ２例患儿病程较短（分别为 １０ｄ和 ２个
月），且肝功能正常，其中１例显示肝稍大，另１例肝
形态正常。出现该种表现可能是病变处于早期阶

段，且病灶较小尚未融合所致。同时也提示 ＣＴ在
肝功能出现异常之前即有可能显示病灶。（６）２例
患儿出现肝硬化及门脉高压。此征像为胆管周围广

泛性纤维化、胆管硬化以及继发性门脉高压所

致［９］，ＣＴ表现为肝脏形态异常，边缘凸凹不平，肝叶
段比例失调，肝裂增宽，门脉主干直径增宽，脾脏肿

大。与常见的病毒性肝炎等所致肝硬化不同的是，

其肝脏的萎缩并不明显，甚至可见肝脏肿大，本组

２例患儿在表现为肝硬化的同时均伴有肝肿大。该
征象的出现提示病变进入肝纤维化期。另外，Ｃａｒｕ
ｓｏ等［１２］报道了２例小儿胆管壁上的线状或者薄片
状的钙化灶，可能由于细胞坏死导致的小的钙化灶

凝结所致，但本组中未见该征象。

在扫描的各时相上，肝脏受累 ＬＣＨ的病灶在门
脉期显示最清晰，此时动脉及门脉均明显强化呈高

密度灶，由于病灶血供相对较差，而病灶－背景肝组
织对比密度差也达到最大，一方面能检出更多小病

灶，另一方面也能够将病灶、血管和扩张的胆管清晰

地区分。因此，如临床怀疑肝脏受累 ＬＣＨ，应行至
少包括门脉期在内的肝脏增强扫描，动脉期和／或延
迟期可能对于鉴别有用，可选择性采用，平扫则有助

于发现可能出现的钙化灶，并作为增强扫描病灶强

化程度判断的参考基础。

关于鉴别诊断，当肝脏受累ＬＣＨ表现为弥漫性
分布的结节灶时，主要需要与肝转移瘤、肝结核、肝

脏真菌感染、结节病等鉴别；表现为肝内血管旁树枝

样病变及“门脉晕征”时，则主要需要与淋巴瘤、肝

淤血、局灶性脂肪浸润鉴别；表现为胆管扩张及肝硬

化时，则主要需与原发性硬化性胆管炎或其他原因

所致肝硬化鉴别。肝脏受累 ＬＣＨ的结节多沿门脉
血管分布，随着病变进展融合呈门脉旁软组织灶，而

肝实质侵犯相对较轻的特点，可有助于与转移瘤、结

核、真菌感染、结节病等鉴别；病变选择性侵犯胆管而

出现胆管壁的结节样增厚伴胆管不均匀性扩张可有

助于与淋巴瘤、肝淤血、局灶性脂肪浸润相鉴别；而肝

脾肿大伴或不伴淋巴结肿大则有助于与其他弥漫性

病变鉴别。有时单凭影像学表现与上述疾病相鉴别

仍有一定的难度，但由于肝内病变多为ＬＣＨ多系统
受累的表现之一，几乎没有ＬＣＨ单独侵犯肝脏的病
例，故仔细询问病史，体格检查全身皮肤有无皮疹或

浅表淋巴结肿大，行颅脑 ＭＲＩ检查了解有无垂体柄
病变，Ｘ线或ＣＴ检查有无骨骼病变或肺内浸润，可有
助于判断，仍然无法确定时可进一步行组织学活检。

综上所述，当ＬＣＨ患者肝脏出现沿肝内血管走
行分布的弥漫性结节灶或树枝样低密度灶及“门脉

晕征”时高度提示肝脏受累，预示 ＬＣＨ患儿的预后
欠佳。了解ＬＣＨ肝脏受累的ＣＴ表现特点和变化规
律，有助于本病的早期诊断和治疗方案的确定。
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