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·论著·

超声诊断儿童朗格汉斯组织细胞增生症

颅骨病变的价值

杨秀珍　 叶菁菁　 李晓英　 俞　 劲　 何　 瑾

【摘要】 　 目的　 本研究旨在分析超声诊断颅骨朗格汉斯组织细胞增生症的声像图特征。 　 方法
　 回顾性分析经病理证实的 １９ 例颅骨朗格汉斯组织细胞增生症患儿的超声表现，总结其声像图特征，
并与 ＣＴ、ＭＲＩ的特征进行比较。 　 结果　 １９ 例患儿共发现颅骨病变 ２５ 个部位，４ 例为颅骨多发病变。
其中颞部 １２ 个，顶部 ７ 个，枕部 ５ 个，颊部 １ 个。 超声表现为颅骨膨胀性破坏，颅骨内外板分离呈斜坡
状或呈阶梯形，破坏的骨质边缘锐利，形态不规则。 所有病变同时伴有软组织低回声肿块，２ 例伴有无
回声区。 肿块内可见丰富的短棒状血流信号。 ＣＴ和 ＭＲＩ结果：１９ 例行 ＣＴ检查，４ 例行 ＭＲＩ检查，表现
为局部骨质破坏伴软组织肿块。 ＣＴ发现胸椎椎体病变 １ 例。 　 结论　 颅骨朗格汉斯组织细胞增生症
的超声表现具有一定的特征性。 超声因其具有不具放射性、方便及经济的优点，可以作为颅骨朗格汉斯

组织细胞增生症的首选检查方法。
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　 　 朗格汉斯组织细胞增生症（Ｌａｎｇｅｒｈａｎｓ ｃｅｌｌ ｈｉｓ
ｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓ，ＬＣＨ）是朗格汉斯细胞在多种组织器官内
病理性增生聚集引起的罕见疾病，可累及多系统，

好发于颅骨，临床容易误诊、漏诊。 患儿常因发现

局部肿块而就诊于外科。 在儿童诊疗过程中，超声

检查具有经济、方便和无辐射的特征，从而成为外

科医师的首选检查方法。 本文旨在通过对 ２００８ 年
１ 月 １ 日至 ２０１７ 年 １２ 月 ３１ 日经病理证实的颅骨朗
格汉斯组织细胞增生症患儿的超声图像进行分析，

发现其超声图像特征，并与 ＣＴ、ＭＲＩ表现进行比较，
为该病的诊断提供参考依据。
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材料与方法

一、临床资料

回顾性收集 ２００８ 年 １ 月 １ 日至 ２０１７ 年 １２ 月
３１ 日由浙江大学附属儿童医院因发现局部肿块首
诊于外科的颅骨朗格汉斯组织细胞增生症患儿 １９
例，所有患儿经病理活检确诊，其中男童 １２ 例，女童
７ 例；年龄 ８ 个月至 ９ 岁 ７ 个月，中位年龄 ３０ 个月。
１６ 例为偶然发现局部肿块，３ 例为外伤后发现局部
肿块。 合并局部压痛 ４ 例，白细胞增高 ２ 例，发热 １
例，合并尿崩症 １ 例。

二、研究方法

患儿就诊时均先进行超声检查。 超声检查仪

器为 ＧＥ 公司 ＬＯＧＩＱ ５ 和 ＰＨＩＬＩＰＳ 公司的 ＩＵ２２
ＥＬＩＴＥ。 使用高频线阵探头。 先进行二维灰阶显
像，清晰显示局部软组织肿块和颅骨的连续性，随

后使用彩色多普勒显示肿块内的血流信号。 经超

声怀疑为朗格汉斯组织细胞增生症后均行 ＣＴ 检
查，其中 ４ 例行 ＭＲＩ检查。

结　 果

一、病变部位

１９ 例患儿中 １５ 例为单发部位，４ 例为多发部
位。 超声发现颅骨病变 ２５ 个部位。 其中颞部 １２
个，顶部 ７ 个，枕部 ５ 个，颊部 １ 个。

二、超声表现

颅骨膨胀性破坏，颅骨内外板分离，外板破坏

显著，内板破坏较小，呈斜坡状（图 １）或阶梯形（图
２），破坏的骨质边缘锐利，形态不规则。 ３ 个部位可
见残留骨片（图 ３）。 所有病变均同时伴有软组织低
回声肿块，２ 例内见无回声区（图 ４）。 肿块大小：最
大 ４． ７ｃｍ ×４． ５ ｃｍ × ３． ６ ｃｍ，最小 １． ８ ｃｍ × １． ６ ｃｍ
×０． ７ ｃｍ。 肿块内可见较丰富的短棒状血流信号
（图 ５）。

图 １　 朗格汉斯组织细胞增生症患儿颅骨破坏呈斜坡状　 图 ２　 朗格汉斯组织细胞增生症颅骨破坏呈阶
梯形，破坏的骨质边缘锐利，形态不规则　 图 ３　 朗格汉斯组织细胞增生症超声显示残留骨片　 图 ４　 朗
格汉斯组织细胞增生症超声显示软组织低回声肿块，内见无回声区　 图 ５　 朗格汉斯组织细胞增生症超
声显示低回声肿块内可见较丰富的血流信号　 图 ６　 朗格汉斯组织细胞增生症 ＣＴ显示颅骨破坏呈阶梯
形，破坏的骨质边缘锐利，形态不规则　 图 ７　 朗格汉斯组织细胞增生症 ＭＲＩ显示病变呈低－等信号
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　 　 三、ＣＴ和 ＭＲＩ结果
１９ 例患儿均行 ＣＴ 检查，发现病灶 ２５ 个。 ＣＴ

表现为肿瘤起源于颅骨板障并侵犯颅骨内外板（图

６），可见边界清楚的“梯形”骨质破坏区，病灶呈“葫
芦状”软组织密度影，３ 个部位可见残留骨片。 ＣＴ
发现胸椎椎体病变 １ 例。 ４ 例患儿进行 ＭＲＩ 检查，
肿瘤呈低－等信号（图 ７）。

讨　 论

朗格汉斯细胞组织细胞增生症指原因不明的

单核巨噬细胞系统和树突状细胞系统增生的一组

疾病，可累及全身各个系统，多见于 １ ～ ４ 岁儿童［１］ 。

由于儿童主诉不清等原因，临床上常以浅表肿块为



-317-临床小儿外科杂志   2019 年 4 月第 18 卷第 4 期  J Clin Ped Sur, April 2019, Vol.18, No.4

首发症状而就诊于外科，而明确诊断也需外科进行

活检。 因此，对于外科医师来说，了解这一疾病并

且选择合适的检查方法是很有必要的。

一、朗格汉斯组织细胞增生症病变部位

由于朗格汉斯组织细胞增生症是多系统疾病，

影响肝脏、脾脏以及造血功能旺盛的骨髓，因此骨

骼也是好发部位之一，全身骨骼均可发病，以扁平

骨多发，又以颅骨最为常见。 由于朗格汉斯组织细

胞的异常增生，引起骨骼的溶骨性骨质破坏，单发

常见，也可多发。 本研究中 １５ 例为单发肿块，４ 例
为多发肿块；１ 例并发尿崩症，１ 例并发胸椎椎体病
变，该结果与文献报道相符［２］ 。

二、朗格汉斯组织细胞增生症颅骨病变的超声

表现

朗格汉斯组织细胞增生症颅骨病变在超声上

可显示颅骨的溶骨性骨质破坏，并且呈现为阶梯形

或呈喇叭口样的图像特征，破坏的骨质边缘锐利，

形态不规则，合并有软组织低回声肿块。 本组中有

３ 个部位显示内部有骨片残留，同时骨质的破坏合
并有软组织的低回声伴或不伴无回声的肿块。 由

于朗格汉斯组织细胞增生症的颅骨破坏呈膨胀性

破坏，颅骨内外板分离，以外板破坏显著，内板破坏

较小，骨质不均匀的溶骨性破坏导致内部还可有骨

片残留［３］ 。 而软组织肿块常常提示病变处于活跃

增殖阶段，因此超声图像中可见丰富的短棒状血流

信号，并且可合并有局部疼痛。

本组中有 １ 例位于颞部的软组织肿块内见大量
无回声区，首次诊断误诊为淋巴水瘤伴出血。 １ 例
颞部肿块初诊时有明显的肿痛伴有发热，白细胞增

高，首次诊断误诊为炎症性包块。 经抗炎治疗 １ 周
后复查，症状及声像图均无明显变化。 经回顾分

析，发现这 ２ 例患儿的超声图像显示其深部的骨质
呈典型阶梯形破坏。 朗格汉斯组织细胞增生症颅

骨病变的演变过程可能是：发病初期头皮表面局部

隆起，硬而有轻压痛；病变蚀穿颅骨后肿块变软，触

及有波动感，缺损边缘锐利；此后肿块渐被吸收，局

部下陷。 就诊时，患儿表现为局部肿块，超声图像

可表现为低回声或者无回声肿块［４］ 。 可见，在不同

的阶段，软组织肿块可有不同的回声。

三、不同影像学检查对朗格罕斯组织细胞增生

症的诊断价值

一直以来，国内外均以 ＣＴ 作为朗格汉斯组织
细胞增生症的骨损害的首选诊断方法，但有时也进

行 ＭＲＩ 检查。 ＣＴ 能清楚显示受累骨界限，发现更

多病灶，如结构复杂的颅底区以及椎骨病变［５］ 。 本

组中发现 １ 例椎骨损害的患儿。 ＭＲＩ能清楚显示颅
骨骨质破坏、软组织肿块、硬脑膜增厚等形态变

化［６］ 。 然而，ＣＴ的局限性在于其放射性和对软组织
的显示有限。 ＭＲＩ 可以清晰显示软组织，但是由于
其昂贵的价格限制了其应用。

虽然超声在骨科的应用存在局限性，然而正是

由于骨平面的强回声，反而更能清晰地显示骨质的

回声中断和缺损。 有文献报道，对于颅骨朗格汉斯

组织细胞增生症，超声在诊断和随访中能发挥重大

作用［７］ 。 本研究发现：由于朗格汉斯组织细胞增生

症的骨质破坏呈膨胀性和溶骨性特征，在超声检查

时可表现出特征性的图像。 超声对局部的软组织

肿块的回声和血流信号的显示对于诊断也有很大

帮助。 同时，超声可以同时对腹部实质性脏器如对

肝脏、脾脏的影响进行进一步评价。 另外，超声还

可以发现腹部及后腹膜的肿瘤，以进行转移性颅骨

肿瘤的鉴别。

四、朗格汉斯组织细胞增生症鉴别诊断

由于朗格汉斯组织细胞增生症的颅骨病变合

并的软组织肿块为低回声，内可见无回声，并且可

以合并疼痛、丰富血流信号，因此要与淋巴水瘤伴

出血、炎性病变以及局部血肿进行鉴别。 只要在检

查时仔细扫查，注意观察深部骨质是否完整，并且

注意破坏的骨质的边缘形态，结合病史，即可鉴别。

婴幼儿肌纤维瘤病是一种少见的以良性肌纤

维母细胞瘤样变为特征的间质性肿瘤，被认为是婴

儿期最常见的纤维性肿瘤类型。 好发于头颈部［８］ 。

虽为良性病变，但有浸润性生长的特点，当侵犯骨

组织时可造成病理性骨折或溶骨性病变。 在影像

学上也表现为骨质的破坏合并软组织肿块。 但是

这种骨质破坏为从外向内的浸润性破坏，与朗格汉

斯组织细胞增生症的骨质破坏呈膨胀性不同。

神经母细胞瘤属于现阶段儿童比较常见的肿

瘤之一，且肿瘤的恶性程度相对较高，在患病早期

就会发生颅骨转移。 部分儿童神经母细胞瘤患儿

主要是以头痛以及眶周肿块等转移性肿瘤的症状

为首发症状，进而来医院就诊的。 病变显示颅眶骨

的骨质破坏并且伴有周围软组织出现肿块，患儿多

发病变主要以双侧的颅眶骨交界处为著。 对于神

经母细胞瘤颅骨转移的患儿，ＣＴ 和 ＭＲＩ 的诊断作
用明确，但是超声的图像特征及对这一疾病的诊断

作用尚未见报道，还有待于进一步研究［９，１０］ 。

本文通过对颅骨朗格汉斯组织细胞增生症的
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超声图像分析，发现其具有典型的声像图特征。 对

以头面部肿块就诊的患儿，超声检查可以明确肿块

部位、深度以及颅骨的完整性。 由于超声具有无放

射性、经济、方便的特点，可以把超声作为小儿头面

部肿块首选的检查方法，并且可以根据超声检查结

果选择进一步的检查方法。 同时，对于超声医生来

说，对进行超声检查的所有因浅表肿块就诊的患

儿，都应该仔细进行肿块的血流信号和深部骨质回

声延续性的探查，以免造成漏诊和误诊。
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