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斈斚斏椇棻棸灡棻棾椆棽椆棷旉灡棻棸棸棾灢棾棽椄椆灡棽棸棻椃棸椃棻棾

儿童郎格罕细胞组织细胞增生症腹部超声表现

张暋杰棳陈文娟灣棳孟慧娴棳胡暋原棳段星星
棬湖南省儿童医院超声科棳湖南 长沙暋棿棻棸棸棸椃棭

椲摘暋要椵暋目的暋观察儿童郎格罕细胞组织细胞增生症棬斕斆斎棭腹部超声表现暎方法暋回顾性分析棽椄例经病理证实的

斕斆斎 患儿腹部超声资料暎结果暋棽椄例中棳棽 例斕斆斎 累及多系统棳棾例仅累及肝胆暎棽椄例肝脏均不同程度增大棳肝实质

内部回声不均 棳可见散在或弥漫性低回声区棳其中棻棾例伴胆管壁广泛性不均 性增厚暍回声增强棳胆管腔局部扩张或局

部狭窄暎棻椃例伴脾肿大棳 例伴胰腺肿大棳棻棾例伴不同程度腹腔积液棳棻棿例伴肝门区淋巴结肿大暎结论暋儿童斕斆斎 腹部

超声表现具有一定特征性棳有助于提高诊断准确率暎
椲关键词椵暋儿童椈组织细胞增多症棳郎格尔汉斯细胞椈超声检查

椲中图分类号椵暋斠棿棿灡棻椈斠椆棾灡棽暋椲文献标识码椵暋斄暋暋椲文章编号椵暋棻棸棸棾灢棾棽椄椆棬棽棸棻椄棭棸椂灢棸椄椄棿灢棸棿

暋暋郎格罕细胞组织细胞增生症棬斕斸旑旂斿旘旇斸旑旙斻斿旍旍旙
旇旈旙旚旈旓斻旟旚旓旙旈旙棳斕斆斎棭为罕见的树突细胞和网状细胞系

统增生性疾病椲棻椵棳可发生于任何年龄暎有研究椲棽灢棾椵报
道棳斕斆斎 在法国发病率约为棽棷棻棸棸万暙 棷棻棸棸万棳在
英国发病率为 棿灡棽棷棻棸棸 万棳好 发于儿童棳男女比例

棽暶棻椲棿椵暎斕斆斎 表现为皮疹和溶骨性破坏棳累及腹部脏

器暍尤其累及肝胆棬棻棿棩暙棻椆棩棭时棳预后极差椲椵暎本研

究回顾性分析棽椄例斕斆斎 患儿腹部超声表现棳以期进

一步提高对本病的认识暎
棻暋资料与方法

棻灡棻 一般资料暋回顾性分析棽棸棻棾年棻月暘棽棸棻椃年棻
月于我院经病理证实并具有腹部超声改变的棽椄例

斕斆斎 患儿棳男棻 例棳女棻棾例棳年龄棽个月暙椃岁棳平均

棬棽灡棿暲棻灡椆棭岁椈棽 例累及多系统和器官棳包括皮疹暍颅
骨缺损伴软组织肿块棳并经皮肤暍颅骨及淋巴结活检病

暏棿椄椄暏 中国医学影像技术棽棸棻椄年第棾棿卷第椂期暋斆旇旈旑斒斖斿斾斏旐斸旂旈旑旂斣斿斻旇旑旓旍棳棽棸棻椄棳斨旓旍棾棿棳斘旓椂



图棻暋斕斆斎患儿棳男棳棻岁棻棸个月棳声像图示肝内大小不等的低回声区棬箭棭暋暋图棽暋斕斆斎患儿棳
男棳棻岁棻棸个月棳声像图示肝内多个低回声区沿胆管走行分布棬箭棭暋暋图棾暋斕斆斎 患儿棳男棳棻岁

棾个月棳声像图示肝内门静脉属支管壁增厚棬箭棭

图棿暋斕斆斎 患儿棳女棳棻岁棽个月棳声像图示胆囊壁增厚棬箭棭暍胆总管壁增厚棬箭头棭暋暋图 暋
斕斆斎患儿棳男棳棾岁棻棸个月棳声像图示肝内胆管壁明显增厚棬箭棭棳回声增强暋暋图椂暋斕斆斎 患儿棳
女棳棽岁棾个月棳声像图示肝内胆管局部扩张暍狭窄暋斄棶肝内胆管扩张棬箭棭椈斅棶肝内胆管狭窄棬箭棭
及扩张棬箭头棭暋暋图椃暋斕斆斎患儿棳女棳 岁椂个月棳声像图示肝内胆管扩张棬箭棭棳其内透声差

理确诊椈棾例仅累及肝脏和胆管棳经肝活检病理确诊暎
全部患儿均伴有不同程度肝功能损伤棳其中轻度棻棻
例棳谷丙转氨酶椄棸暙棽棸棸斦棷斕椈中度棻棿例棳谷丙转氨酶

棽棸棻暙棿棸棸斦棷斕椈重度棾例棳谷丙转氨酶椌棿棸棸斦棷斕暎
棻灡棽 仪器与方法暋采用 斝旇旈旍旈旔旙旈斦 斉旈旈旚斿棬凸阵探头棳
频率棻暙 斖斎旡椈线阵探头棳频率 暙棻棽斖斎旡棭暍斝旇旈旍旈旔旙
斉旔旈旕椃斆棬凸阵探头棳频率棻暙 斖斎旡椈线阵探头棳频率

棾暙棻棽斖斎旡棭暍斍斉斨旈旜旈斾斉棬凸阵探头棳频率棿斖斎旡椈线
阵探头棳频率棻棻斖斎旡棭超声诊断仪暎嘱患儿仰卧棳对
于不能配合的患儿棳予以口服棻棸棩水合氯醛棸灡棾暙
棸灡 旐旍棷旊旂体质量镇静暎常规扫查腹部棳发现肝内异常

病变后棳再用线阵探头进行重点

扫查暎
棻灡棾 图像分析暋由棾名具有副

主任职称的超声医师观察棳意见

不一致时请棻名主任医师会诊暎
观察内容椇栙肝脏大小暍实质回声

改变棬相对正常肝实质棳有无片状

低回声棳其边界是否清晰棭椈栚病

灶位置暍边界及其与肝实质暍各级

胆管及门静脉系的关系棬病灶位

于肝实质近胆管及门静脉周围或

远离胆管及门静脉的近肝包膜下

周围棭椈栛胆总管内径棳各级胆管

管壁厚度及管腔有无狭窄或扩

张椈栜脾脏暍胰腺有无肿大棳实质

回声有无异常棬相对正常脾脏暍胰
腺实质回声棳有无实质回声增强

或减低棭椈栞肝门区有无肿大淋巴

结椈栟有无腹腔积液棬仰卧位棳腹
腔积液于 深处椉棿斻旐 为少量

腹腔积液椈肝肾隐窝显示无回声

区为中量腹腔积液棳腹腔积液

深处椌椄斻旐为大量腹腔积液棭暎
棻灡棿 随访暋每隔棾个月随访棻
次棳随访时间为棻年暎
棽暋结果

本组患儿临床表现为皮疹暍
反复腹痛伴颈部肿块暍反复咳嗽暍
黄疸暍肢体疼痛暍皮肤出血点及腹

泻椈均伴有不同程度的肝功能损

害棳棻棻例棬棻棻棷棽椄棳棾椆灡棽椆棩棭轻度棳
棻棿例棬棻棿棷棽椄棳棸灡棸棸棩棭中度棳棾例

棬棾棷棽椄棳棻棸灡椃棻棩棭重度暎棻棾例棬棻棾棷棽椄棳棿椂灡棿棽棩棭合并肺

部改变棳椆例棬椆棷棽椄棳棾棽灡棻棿棩棭合并骨骼改变棳棾例棬棾棷
棽椄棳棻棸灡椃棻棩棭合并淋巴结肿大椈棾例棬棾棷棽椄棳棻棸灡椃棻棩棭仅
有腹部肝胆改变棳均属重度肝损伤暎本组患儿均无胃

肠道改变暎
棽灡棻 超声表现暋本组棽椄例肝脏均不同程度肿大棳边
界清晰棳内部回声不均 暎棽 例肝脏内可见多发暍散
在或弥漫性分布的低回声区棬图棻棭椈余棾例肝脏内低

回声区沿胆管散在性分布棬图棽棭棳同时伴门静脉管壁

增厚棬图棾棭暍胆囊壁增厚棬图棿棭暎
棻棾例胆总管壁及肝内胆管壁增厚暍回声增强棬图

暏椄椄暏中国医学影像技术棽棸棻椄年第棾棿卷第椂期暋斆旇旈旑斒斖斿斾斏旐斸旂旈旑旂斣斿斻旇旑旓旍棳棽棸棻椄棳斨旓旍棾棿棳斘旓椂



棭棳肝内胆管内壁毛糙暍局部狭窄或扩张棬图椂棭棳其中椆
例扩张的胆管腔内透声差棳可见强回声棬图椃棭椈余棻 例

胆管未见明显改变暎 例胰腺肿大暍实质回声增强暎棻椃
例脾脏轻度肿大棳实质回声均 暎棻棿例见肝门区淋巴

结肿大暎棿例伴轻度腹腔积液棳椂例伴中度腹腔积液棳透
声可棳棾例伴重度腹腔积液椈棻棾例未见腹腔积液表现暎
棽灡棽 随访暋棻棽例患儿接受随访棳中途失访棾例椈其余

棻椂例未接受随访暎椆例随访完全患儿中棳轻度暍中度及

重度肝功能损伤各棾例椈至随访结束时棳其中 例临床

治疗后病情好转棳棻例中度肝功能损伤患儿治疗后维持

期出现肝内钙化灶棳棾例重度肝损伤患儿治疗后未愈暎
棾暋讨论

斕斆斎 可累及任何器官和部位棳 常受累者为骨骼

棬约椄棸棩棭棳其次为皮肤棬椂棸棩棭棳淋巴结暍肝暍脾棬均约

棾棾棩棭棳肺棬棽 棩棭棳下丘 脑灢垂 体 棬棻 棩棭棳骨 髓及胸腺

等椲椂灢椃椵棳患者临床表现与病变范围和部位有关椲椄椵暎临床

上将未累及重要器官棬包括肝脏暍肺暍脾或造血系统棭者
视为低危患者棳预后相对较好椈反之视为高危患者椲椆椵棳
预后较差椲棻棸椵暎有研究椲棻棻椵发现高危 斕斆斎 患者棻年生

存率仅棾棾棩棳 年生存率棽 棩棳故早期诊断非常重要暎
本组患儿超声显示肝脏均有不同程度肿大棳可能与

斕斆斎对肝脏直接浸润和间接浸润椲棻棽椵有关暎斕斆斎 直接

肝脏浸润时棳轻度胆汁淤积性肝损伤可演变为严重的肝

门组织浸润棳出现肝细胞损伤和胆管受累棳临床可见肝

功能异常暍黄疸暍低蛋白血症暍脾大暍腹腔积液及凝血酶

原时间延长等棳进而可发展为硬化性胆管炎暍肝纤维化

甚至肝硬化及肝功能衰竭棳预后较差暎间接浸润是由于

其他部位斕斆斎引起巨噬细胞活动增加棳肝内库普弗细

胞增生肥大棳导致肝脏肿大棳可治愈棳预后较好暎
本组棽 例肝脏内可见多发暍散在或弥漫性分布的

低回声区棳可能与周围汇管区组织细胞增生有关椲棻棾椵椈棾
例肝内低回声区沿胆管分布棳同时伴门静脉壁增厚棬门
静脉晕征棭棳可能与中央汇管区组织细胞增生有关棳与石

静等椲棻棾灢棻棿椵的观察结果相符棳且此棾例均为重度肝损伤棳
治疗后未愈棳提示斕斆斎浸润肝脏暍胆管时预后不佳暎

肝内胆管和门静脉属支并行棳故病灶位于门静脉

周围时易侵犯胆管椲棻灢棻椂椵棳同时还需考虑 斕斆斎 直接浸

润暎本组患儿中棳病灶位于门静脉周围时超声表现为

胆总管壁及肝内胆管壁增厚暍回声增强棳伴局部狭窄或

狭窄后扩张棳部分扩张胆管内透声差暎斆斸旘旛旙旓等椲棻椃椵发
现棳对斕斆斎 患者施行胆管引流术棳在扩张的肝内胆管

内可见大量泥沙样结石棳而这可能是后期随访发现肝

内钙化灶的起源暎也有研究椲棻棾椵提出斕斆斎 胆道浸润是

由于朗格罕细胞浸润胆管壁棳致胆道系统发生无菌性

炎症性梗阻暎本组棻棾例患儿胆总管壁及肝内胆管壁

增厚暍回声增强棳同时伴毭灢谷氨酰转肽酶明显增高棳可
为临床诊疗做出提示暎

本组棾例中度暍棽例重度肝功能损伤患儿均伴胰

腺肿大暍中度腹腔积液棳可能与 斕斆斎 浸润暍继发胆源

性胰腺炎暍低蛋白血症引发的组织水肿及浆膜腔渗出

性积液有关椈此外棳棻棿例患儿肝脏暍脾脏及肝门区淋巴

结肿大棳可能与斕斆斎 浸润或继发门静脉高压有关暎
综上所述棳斕斆斎侵犯腹部脏器具有一定选择性棳累

及肝脏和胆管时棳超声表现为肝脏肿大暍内部回声不均

棳或沿胆管分布的多发散在低回声区棳可伴胆总管壁

及肝内胆管壁增厚暍回声增强棳胆管腔局部狭窄或扩张暎
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