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·论著·

儿童骨嗜酸性肉芽肿３４例诊疗分析

徐宏文　李敬春　黎艺强　于凌佳

【摘要】　目的　讨论儿童骨嗜酸性肉芽肿的影像学特点及临床表现，提高对骨嗜酸性肉芽肿的诊
断与治疗水平。 方法　回顾性分析２００３年至２０１３年我们收治的３４例儿童骨嗜酸性肉芽肿患儿的影
像学、临床、病理资料及随访结果，所有病例均经病理检查证实为嗜酸性肉芽肿，患儿平均年龄６．３岁。
结果　全部病例均获随访，随访时间６个月至１０年，平均随访６年８个月，其中孤立性病变２１例，多骨
病变５例，多系统病变８例，免疫组化检查结果显示 ＣＤ１ａ、Ｓ－１００ｐｒｏｔｅｉｎ和 ＣＤ６８阳性率分别为１００％
（３４／３４）、９４．１％（３２／３４）和８５．２％（２９／３４）；保守治疗１８例，手术治疗１６例，其中复发１例，予加强化
疗后治愈，所有患儿在最后一次随访时均获得良好的结果。 结论　儿童骨嗜酸性肉芽肿的临床及影
像学表现多样，容易与其它病变混淆而致误诊，综合临床及影像学检查资料可以提高诊断准确率，但确

诊需要病理学检查，治疗多选择保守治疗。
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　　骨嗜酸性肉芽肿（Ｅｏｓｉｎｏｐｈｉｌｉｃｇｒａｎｕｌｏｍａｏｆ
ｂｏｎｅ，ＥＧ）是局限于骨的一种特殊类型的朗格汉斯
细胞增生症的良性疾病［１，２］。占朗格汉斯细胞增生

症的６０％，多发生于５～１０岁儿童，病理表现以朗
格汉斯细胞增生和嗜酸性粒细胞浸润、局限肉芽肿

形成为主要特点［３］。现将我们于２００３～２０１３年收
治的３４例患儿临床资料进行整理，报道如下。

材料与方法

一、临床资料

３４例中，男性２３例，女性１１例，年龄６．３岁，
其中单发病灶２１例，多处病灶５例，多系统病灶８
例；涉及脊椎１５例，四肢骨骼 １７例。主要临床表
现：局部疼痛２０例，主动活动受限８例，姿势异常２
例，神经压迫症状１例，１例出现皮疹，３例有发热
史。实验室检查红细胞沉降率增高１５例，在多系统
多处病灶的病例中为 １００％，碱性磷酸酶升高 １５
例，嗜酸性粒细胞升高２０例。
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二、影像学与病理检查

所有患儿均行Ｘ线检查，选择性进行计算机断
层扫描（ＣｏｍｐｕｔｅｒｉｚｅｄＴｏｍｏｇｒａｐｈｉｃｓｃａｎｎｉｎｇ，ＣＴ）或
磁共振（ＭａｇｎｅｔｉｃＲｅｓｏｎａｎｃｅＩｍａｇｉｎｇ，ＭＲＩ）检查，以
进一步了解病变详细情况。对于诊断困难者同时行

ＣＴ及ＭＲＩ检查，所有病例均行病理学检查。
三、治疗方法

７例行病灶刮除及植骨术，１５例行病灶刮除、植
骨术加化疗，１０例活检术后行化疗，２例仅作病灶活
检术。病例资料详见表１。

表１　病例基本信息

病例 性别 诊断年龄（岁） 部位 初始症状 内脏受累 治疗

１ 女 １．８ 肱骨 疼痛 无 活检

２ 男 ４ Ｌ３ 疼痛，跛行 无 病灶刮除＋植骨

３ 男 １．２ 肋骨，顶骨 疼痛，肿胀 无 活检

４ 男 １．３ Ｃ１，肱骨，股骨 活动受限 无 活检

５ 男 ２．３ Ｔ４、Ｌ３ 疼痛 无 活检＋化疗

６ 男 １．５ 锁骨 肿胀 无 活检

７ 男 １０ 锁骨 肿胀 无 病灶刮除＋植骨

８ 男 ２．３ Ｃ４ 疼痛，活动受限 无 病灶刮除＋植骨

９ 男 ０．３ 指骨 肿胀 无 病灶刮除＋植骨

１０ 男 ０．３ Ｌ３ 后凸畸形 无 病灶刮除＋植骨

１１ 女 ６ Ｔ３ 疼痛 无 病灶刮除＋植骨

１２ 男 ２ 胫骨 疼痛 无 病灶刮除＋植骨＋化疗

１３ 女 １．１ 颅骨，肱骨 疼痛 有 活检

１４ 男 ４．８ Ｃ５ 疼痛，活动受限 无 活检

１５ 女 ７．８ Ｔ１０，肱骨，骨盆 疼痛 无 病灶刮除＋植骨

１６ 男 １．６ 桡骨 疼痛 无 病灶刮除＋植骨

１７ 男 ８ Ｔ１１ 疼痛 无 病灶刮除＋植骨

１８ 女 ３．９ 骨盆 跛行，发热 无 活检

１９ 男 ０．７ 骨盆 发热 有 活检＋化疗

２０ 女 ６ Ｃ４ 疼痛，活动受限 无 活检＋化疗

２１ 男 ４ 胸骨 疼痛，肿胀 无 活检＋化疗

２２ 女 ３．７ 颅骨 疼痛 无 活检＋化疗

２３ 男 １．３ Ｃ１ 疼痛 无 活检＋化疗

２４ 男 ４ 肱骨，颅骨，胫骨 疼痛，活动受限 无 病灶刮除＋植骨＋化疗

２５ 男 ３ 骨盆 疼痛，跛行 无 活检＋化疗

２６ 男 ４ Ｔ１２ 后凸畸形 无 病灶刮除＋植骨

２７ 男 ３ Ｌ３ 疼痛 有 病灶刮除＋植骨＋化疗

２８ 男 ２ 肩胛骨 活动受限 无 病灶刮除＋植骨

２９ 男 ２．８ Ｔ５，Ｔ８ 疼痛，神经压迫 有 病灶刮除＋植骨

３０ 男 ６ 颅骨，Ｃ５ 疼痛 有 病灶刮除＋植骨

３１ 男 ３．２ 骨盆，颅骨 皮疹，发热 无 活检＋化疗

３２ 男 ５ 脊椎，肋骨，肩胛骨 ，胸骨 后凸畸形 无 活检＋化疗

３３ 女 ２ 股骨 疼痛，跛行 无 活检＋化疗

３４ 女 １０ 骨盆 疼痛 无 病灶刮除＋植骨

　　注：Ｃ：颈椎（ｃｅｒｖｉｃａｌｖｅｒｔｅｂｒａ），Ｔ：胸椎（ｔｈｏｒａｃｉｃｖｅｒｔｅｂｒａ），Ｌ：腰椎（ｌｕｍｂａｒｖｅｒｔｅｂｒａ）

结　果

本组病例均获随访，随访时间６个月至１０年，

平均６年８个月。３４例患儿中，脊椎病变１５处，其
中胸椎７处，腰椎４处，颈椎４处。Ｘ线表现均为不
同程度的椎体骨质破坏，边缘清楚，轻度硬化；病椎

呈楔形或平板状压缩，密度增高，横径及前后径均大
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于相邻正常椎体，１０处呈典型扁平椎表现（图１Ａ），
相邻椎间隙基本正常（图１Ｂ）；３例出现轻度脊柱后
突畸形。１３例ＣＴ扫描显示破坏区内饼干碎粒状死
骨３处；局部硬膜受压内陷９处，３处椎弓根受累；
周围软组织轻度肿胀１１处。１０例ＭＲＩ检查显示病
变较平片和 ＣＴ清晰，椎体中央破坏，Ｔ１ＷＩ为略低
信号，Ｔ２ＷＩ为高信号，周边为低信号，Ｔ２ＷＩ压脂呈
高信号（图１Ｃ和Ｄ）。颅骨病灶４处。Ｘ线表现为
圆形或椭圆形穿凿样骨质缺损，边界清楚，边缘无硬

化或轻度硬化。肢体骨病灶１７处，Ｘ线表现为膨胀
性、溶骨性骨质破坏，部分骨皮质断裂，有轻微骨膜

反应（图２）。全部病例均获得病理活检，６例穿刺
活检，２７例开放手术活检，１例皮肤病灶活检，免疫
组化显示ＣＤ１ａ，Ｓ－１００ｐｒｏｔｅｉｎ和ＣＤ６８阳性率分别
为１００％（３４／３４），９４．１％（３２／３４）和 ８５．２％（２９／
３４），见图３。１例多系统多病灶患儿经病灶刮除、
植骨术加化疗后复发，给予加强化疗后治愈。其余

病例均获得良好的缓解（图４）。
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图１　男８岁 Ａ，Ｘ线平片显示扁平椎；Ｂ，ＣＴ重建显示椎体压缩；Ｃ和Ｄ，ＭＲＩ显示Ｔ１ＷＩ呈低或等信号，Ｔ２ＷＩ呈高信号，椎
间盘无侵犯；　图２　女，１岁９个月，Ｘ线片显示骨质破坏、骨膜反应；　图３　病理学检查ＨＥ染色可见朗格汉斯细胞，免
疫组化显示ＣＤ１ａ、Ｓ－１００ｐｒｏｔｅｉｎ、ＣＤ６８阳性；　图４　男，２岁，Ａ，Ｂ：Ｘ线平片ＣＴ显示骨质破坏；Ｃ、Ｄ：观察半年后，Ｘ线平
片ＣＴ重建显示病灶修复良好

讨　论

朗格汉斯细胞增生症又称组织细胞增生症，

１９４０年首先由Ｊａｆｅ报道，当时被认为是一种不明原
因的特殊性炎症［４］；此病包括３种类型：急性播散

型（勒雪氏病，ＬｅｔｔｅｒｅｒＳｉｗｅ病）、慢性播散型（韩—薛

—柯病，ＨａｎｄＳｃｈｕｌｌｅｒＣｈｒｉｓｔｉａｎ病）和骨嗜酸性肉芽
肿。骨嗜酸性肉芽肿是三型中发展最慢的一型，局

限于骨骼，全身症状较轻。近年来也有学者认为朗

格汉斯细胞病的三型其实是同一系统疾病的不同发

展阶段，骨嗜酸性肉芽肿是朗格汉斯细胞增生症的

开始阶段［５］。

骨嗜 酸 性 肉 芽 肿 发 病 率 较 低，约 为 １／
１５０００００，好发于儿童与青少年，以男性多见，男女
比例约２～５∶１，全身骨骼均可受累，但好发于颅骨、
脊椎等扁骨，长骨近端的干骺端和骨干也是好发部

位，脊椎发病率６．５％～２５％［４］。病因尚不清楚，多

认为是一种原发免疫缺陷性疾病。病变多为单发，

亦可多发，单发病灶以局部肿胀、疼痛等症状为主，

·２９２·
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并有局部功能障碍；本组病例临床症状以局部疼痛

为主。多发病灶或多系统骨病灶除局部症状外，还

表现为发热、食欲不振、皮疹等；实验室检查可有白

细胞计数增高或嗜酸性白细胞分类增高，有些患儿

血沉增快［１］。

影像学上，Ｘ线片一般表现为骨质破坏，不同部
位、不同病变时期的 Ｘ线片呈现多样性和易变性，
长骨可见溶解性骨质破坏，呈圆形、卵圆形或不规则

形。早期病灶边界分明，周围骨质一般无异常；病灶

累及骨干和干骺端，极少累及骨骺，骨皮质呈受压改

变，髓腔局部膨胀，常呈卵圆形或多房状轮廓，可形

成洞套洞征，其长轴与骨干一致，边缘清晰，常见硬

化边及骨膜反应，大多超越骨破坏范围，部分病例可

见软组织肿胀。在颅骨病灶多呈圆形或地图样的骨

破坏区，常可形成软组织肿块，增生新骨形成“半岛

状”或存有钮扣样死骨，由头颅板障骨向内外方向

浸润破坏，但一般不侵犯硬膜［６］。在扁骨病灶呈多

囊状破坏，脊椎骨的病变可显示椎体中心区骨质破

坏，呈现局灶性溶骨或囊性病损；由于承重原因，很

快出现进行性椎体压缩、塌陷，形成特征性“扁平

椎”表现，约 ７０％的扁平椎由骨嗜酸性肉芽肿引
起［７］。ＣＴ检查分辨率高，可显示骨髓酸性肉芽肿的
病灶为溶骨性改变，皮质骨完整或不完整，部分病灶

周围显示有硬化带和新生骨，相对 Ｘ线片能更好地
显示病灶内结构、骨质破坏和软组织受累情况，尤其

适用于脊椎病变，可以显示受累椎体不规则溶骨性

破坏区内残存的小碎骨片，附件骨质破坏，椎间隙略

变窄，椎旁软组织肿胀等。ＭＲＩ检查与 ＣＴ检查一
样可敏感显示微小病灶，但 ＭＲＩ对软组织分辨率
高，还能使用增强的 ＭＲＡ显示病灶血供特点，这是
ＣＴ检查无法做到的。骨嗜酸性肉芽肿 ＭＲＩ表现：
在Ｔ１ＷＩ像中呈低或中等信号，Ｔ２ＷＩ像中呈高信
号，ＳＴＩＲ像中呈高信号，进行增强扫描时有强化，于
Ｔ２ＷＩ及ＳＴＩＲ像中在病灶周围正常骨髓内可见高
信号的水肿带，在高信号的病灶和水肿带之间可见

稍低信号影；在脊椎病灶中，ＭＲＩ不仅能显示椎体病
灶的骨质破坏、附件受累、椎间盘与椎旁软组织等形

态改变，还能显示病灶周围正常骨髓的反应性水肿

和椎管内脊髓受压情况，ＭＲＩ是鉴别诊断中重要的
检查［８］。骨扫描特异性不高，但具有较强的敏感

性，能够发现微小病变区骨组织与正常骨组织的差

别，对于筛查及是否为多发病灶具有重要诊断意

义［１］。

骨嗜酸性肉芽肿临床表现无明显特异性，实验

室检查及影像学检查也无明显特异性，诊断本病需

要结合临床症状及影像学表现；但确诊此病需要病

理检查，病理检查需做免疫组化鉴别，ＣＤ１ａ，Ｓ—１００
ｐｒｏｔｅｉｎ和ＣＤ６８一般为阳性，活检可以行穿刺活检，
也可以行开放活检，但对于儿童来说，由于不能很好

配合操作，且穿刺活检获得的病理组织量较少，所以

多数情况需要开放活检［９］。本研究中，５例采取穿
刺活检的部位为长骨，且是在全麻下进行，术中进行

冰冻病理活检，一方面是初步做出诊断，另一方面确

保足够组织量进行石蜡切片、免疫组化检查；１例穿
刺活检的部位为寰椎，应用全身麻醉在 ＣＴ引导下
进行细穿刺活检，但是每次穿刺组织量较少，术中穿

刺３次才获得诊断需要的组织量，考虑由于多次穿
刺损伤较大，并且ＣＴ的射线辐射量较多（特别是对
于儿童，射线的危害影响较大），所以本研究中其他

单发于脊椎的病例均采取后路切开活检或前后路联

合切开活检，如果合并其他部位病灶，则选择较容易

取到足够组织量病灶的部位进行切开活检，为防止

脊椎不稳定，选择脊椎病灶进行切开活检时均采取

后路椎弓钉内固定，一般不进行异体骨植骨融合。

由于活检有创伤，如果活检操作不当，可以造成肿瘤

扩散，所以在活检前需进行必要的鉴别诊断［１０］。骨

嗜酸性肉芽肿主要的鉴别诊断有［１，５，１１］：①骨髓炎：
急性骨髓炎软组织肿胀明显，病变进展快，骨质破坏

明显，可有废用性骨质疏松，骨膜反应明显，亦可破

坏。临床上红、肿、热、痛，白细胞升高明显；慢性骨

髓炎病灶骨质破坏和骨质增生硬化可同时存在，可

有大片状死骨、骨包壳形成，局部软组织肿胀。骨囊

肿：单纯性骨囊肿Ｘ线片提示干骺端呈中心性溶骨
性透亮区，边缘清楚，有骨质硬化环，皮质完整呈膨

胀性改变，除病理性骨折外，一般无明显症状和骨膜

反应，穿刺病灶可以抽出血清样液体。③尤文氏肉
瘤：主要症状为疼痛，初为间歇性疼痛，迅速发展成

为持续性剧痛，骨性破坏；并且有癌性高热，骨膜反

应呈葱皮样改变，边缘毛糙，可有细短放射状骨针，

肿瘤早期即可穿出骨皮质而形成软组织肿块。④结
核：脊柱嗜酸性肉芽肿病灶表现为 Ｘ线片上椎体的
破坏，呈楔形变，相邻的椎间隙略变窄，并伴有椎旁

软组织的肿块影，这种表现与椎体结核相似，但是

ＭＲＩ可显示骨嗜酸性肉芽肿的椎间盘信号正常，而
结核常常有椎间盘的破坏。⑤骨纤维异常增殖症：
囊性膨胀改变，囊内外常见有少许纵行索条或斑点

致密影。典型者呈毛玻璃样改变，易发生骨骼畸形、

病理骨折。⑥溶骨性骨肉瘤：也可表现为溶骨性病

·３９２·
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损，但骨肉瘤局部症状和全身症状都较本病严重，在

Ｘ线上骨膜增生表现为放射状，而骨嗜酸性肉芽肿
表现为均匀层状骨膜反应。

治疗方面，目前还没统一的结论，有些学者认为

对孤立性病灶除活检外，不需要治疗。国际组织细

胞学会也建议单系统单病灶的病变可以观察；本组

有２例孤立性病灶未做治疗，病灶自行缓解，但也有
学者认为刮除病灶、植骨填充不仅清除了病变组织

对周围组织的浸润，还可缩短病程，疗效肯定；对于

复发病例给予化疗［１２，１３］。结合文献分析及我们的

研究结果，我们认为应根据患儿的具体情况选择治

疗方法。无症状的孤立性骨病灶可以随访观察；有

症状的孤立性骨病灶，如有病理骨折风险，导致肢体

畸形加重或压迫脊髓或神经根的病灶，需要手术治

疗；单系统多骨病灶与多系统全身性及复发的朗格

汉斯细胞增生症需要化疗［９，１４，１５］。一般来说，对于

骨嗜酸性肉芽肿而言，各种治疗方法均能取得较好

的预后。因此，在未做活检之前需要综合分析临床

表现、影像学检查、实验室检查，做出比较正确的诊

断，避免误诊及漏诊，最大限度的减少过度治疗和避

免治疗不充分。
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１４　ＨａｎＩ，ＳｕｈＥＳ，ＬｅｅＳＨ，ｅｔａｌ．Ｍａｎａｇｅｍｅｎｔｏｆｅｏｓｉｎｏｐｈｉｌ
ｉｃｇｒａｎｕｌｏｍａｏｃｃｕｒｒｉｎｇｉｎｔｈｅａｐｐｅｎｄｉｃｕｌａｒｓｋｅｌｅｔｏｎｉｎｃｈｉｌ
ｄｒｅｎ［Ｊ］．ＣｌｉｎＯｒｔｈｏｐＳｕｒｇ，２００９，１（２）：６３—６７．

１５　ＰｕｔｔｅｒｓＴＦ，ｄｅＶｉｓｓｃｈｅｒＪＧ，ｖａｎＶｅｅｎＡ，ｅｔａｌ．Ｉｎｔｒａｌｅｓｉｏｎ
ａｌｉｎｆｉｌｔｒａｔｉｏｎｏｆｃｏｒｔｉｃｏｓｔｅｒｏｉｄｓｉｎｔｈｅｔｒｅａｔｍｅｎｔｏｆｌｏｃａｌｉｓｅｄ
ｌａｎｇｅｒｈａｎｓ＇ｃｅｌｌｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓｏｆｔｈｅｍａｎｄｉｂｌｅＲｅｐｏｒｔｏｆ
ｋｎｏｗｎｃａｓｅｓａｎｄｔｈｒｅｅｎｅｗｃａｓｅｓ［Ｊ］．ＩｎｔＪＯｒａｌＭａｘｉｌｌｏｆａｃ
Ｓｕｒｇ，２００５，３４（５）：５７１—５７５．

（上接第２８９页）
５　ＬａｓｃｏｍｂｅｓＰ，ＰｒｅｖｏｔＪ，ＭｅｔａｉｚｅａｕＪＰ．Ｅｌａｓｔｉｃｓｔａｂｌｅｉｎｔｒａｍｅｄ
ｕｌｌａｒｙｎａｉｌｉｎｇｉｎｆｏｒｅａｒｍｓｈａｆｔｆｒａｃｔｕｒｅｓｉｎｃｈｉｌｄｒｅｎ：８５ｃａｓｅｓ
［Ｊ］．ＪＰｅｄｉａｔｒＯｒｔｈｏｐ，１９９０，１０（２）：１６７—１７１．

６　郑钧正．医疗照射防护述评［Ｊ］．医学研究通讯，２００３，３２
（１０）：２—４．

７　许世豪，李慧敏．高频超声诊断新生儿锁骨骨折的探讨
［Ｊ］．实用医学杂志，２００８，２４（２４）：４２４５—４２４５．

８　ＨüｂｎｅｒＵ，ＳｃｈｌｉｃｈｔＷ．Ｕｌｔｒａｓｏｕｎｄｉｎｔｈｅｄｉａｇｎｏｓｉｓｏｆｆｒａｃ
ｔｕｒｅｓｉｎｃｈｉｌｄｒｅｎ［Ｊ］．ＪＢｏｎｅＪｏｉｎｔＳｕｒｇＢｒ，２０００，８２（８）：
１１７０—１１７３．

９　王海，张敬东，等．儿童肱骨外髁骨折的超声诊断价值
［Ｊ］．中华超声影像学杂志，２００４，１３（１１）：８７８—８７９．

１０　肖传沛，赖维，杨玲．超声在诊断四肢长骨骨骺损伤的价
值［Ｊ］．实用医技杂志，２０１３，２０（１２）：１２９２—１２９３．
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