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　　[摘要]　目的:探讨儿童颅面部朗格汉斯细胞组织细胞增生症(LCH)的临床特点。方法:回顾性分析11例

经手术组织病理证实为颅面部LCH 患儿的临床资料,分析其临床特点。结果:11例颅面部 LCH 患儿均有门诊

误诊误治病史。10例发病年龄为1~4岁。9例发生于颞骨的 LCH 均有耳漏及中度至极重度的听力损失,6例

为双耳受累。7例患儿的原发灶部位的局部CT有明显的较大范围骨质破坏。死亡2例(均为多发危险器官受累

患儿),存活8例,失访1例。结论:儿童颅面部LCH 主要发生于4岁以内儿童,颞骨LCH 多为双耳受累,多有耳

漏及严重的听力损失,由于局部的临床症状多不具有特异性,临床工作中有较高的误诊率,影像学检查及全身系

统检查具有重要的诊断价值,危险器官受累患儿死亡率较高,化疗对病灶局限的患儿有较好的临床效果。
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Abstract　Objective:ToinvestigatetheclinicalfeaturesofcraniofacialLangerhanscellhistiocytosis(LCH)in
children.Method:Theclinicaldataof11childrenwithcraniofacialLCHconfirmedbysurgicalhistopathology
wereanalyzedretrospectively,andtheirclinicalcharacteristics werecompared.Result:Elevenchildren with
craniofacialLCHhadahistoryofmisdiagnosisandmistreatment.Therewere10casesaged1-4years.9casesof
LCHoccurredinthetemporalbonewithotorrheaandmoderatetoseverehearingloss,while6caseswerebinauralin-
volvement.CToftheprimarylesionsin7childrenshowedobviousextensivebonedestruction.2casesdied(bothwith
multipledangerousorgansinvolved)and8casessurvived.Conclusion:ThecraniofacialLCHinchildrenmainlyoccursin
childrenunder4yearsold,MostofthetemporalboneLCHisinvolvedinbothearswithotorrheaandseverehearingloss.
Thereisahighrateofmisdiagnosisinclinicalworkduetolackofspecificclinicalsymptoms.Imagingexaminationsand
systemicexaminationshaveimportantdiagnosticvalue.Thecaseswithdangerousorgansinvolvedhaveahighermortali-
tyrate,whilechemotherapyhasbetterclinicaleffectforchildrenwithlocalizedlesions.
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　　朗格汉斯细胞组织细胞增生症(Langerhans
cellhistiocytosis,LCH)是一组原因不明的组织细

胞增生性疾病,临床上因其发病部位不同,其临床

表现和体征、治疗反应及预后存在明显的差异,发
病率较低,临床较少见,多见于婴幼儿,可累及多个

不同系统、脏器,首发症状表现多样且不具有特异

性,早期不易诊断,若临床医师对该病的认识不足,

则首诊确诊率比较低,大多被误诊误治,不能得到

及时的规范化治疗。本文旨在探讨总结发生于颅

面部的儿童LCH 的临床特征,积累临床病例资料,
以提高临床医生对该病的认识和诊疗水平,达到早

期的诊断和治疗。
1　资料与方法

1.1　临床资料

收治的11例颅面部LCH 患儿,9例发生于颞

骨,2例发生于鼻部。其中男3例,女8例,男女之

比1∶2.67;年龄1岁5个月~7岁2个月,平均2
岁6个月,中位年龄2岁2个月,其中1~4岁者10
例;病程6~120d,平均59d。所有患儿经病理检
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查确诊后,均进行详细的全身检查,包括全身骨骼

X 线、心肺 X 线或 CT、腹部 B 超、头颅 CT 或

MRI、血液系统检查,对病情进行评估,转入血液科

进一步治疗。
1.2　方法

采用回顾性研究方法收集并分析11例发生于

颅面部并且经病理活检证实为LCH 患儿的病历资

料,归纳总结该疾病的临床特点。
2　结果

2.1　首发症状及既往诊治情况

10例为就诊于耳鼻咽喉科的首次发作病例,1
例为皮肤LCH 化疗中出现新发病灶的LCH 进展

病例。8例患儿临床表现为耳流脓,门诊曾诊断为

中耳炎;1例耳流血,临床曾诊断为外耳道肉芽;1
例面部包块误诊为面部蜂窝织炎;1例脓血涕伴鼻

腔臭味临床误诊为鼻腔异物。
2.2　系统受累情况

9例发生于颞骨,其中双耳6例,右耳2例,左
耳1例;2例发生于鼻部,分别发生于右侧颌面部

和右鼻腔。单系统骨受损7例,其中单病灶2例,
多病灶5例;多系统合并危险系统受损4例,其中

肝脏受累3例,脾受累3例,肺受累3例,皮疹2
例。淋巴结肿大5例,贫血5例。
2.3　影像学检查

原发灶部位局部 CT:5例提示溶骨性破坏,2
例提示肿瘤性病变(图1、2)。检出异常多病灶情

况:全身长骨 X线检出4例,胸腹部 X线或 CT检

出3例,腹部B超检出4例。头颅 CT 或 MRI均

未发现异常病灶。

图1　耳部CT所示　双侧上颌骨、颞骨、中颅窝底部

及左侧额骨广泛破坏,右侧耳部多发骨质破坏及软组

织肿块影;　图2　鼻部 MRI所示　左侧颞窝部分软

组织可见类似信号,左侧上颌窦区占位病变,肿瘤性

病变。

2.4　听力学检查

9例发生于颞骨的LCH 患儿全部伴有严重的

听力下降,根据世界卫生组织(WHO,1997)听力障

碍分级标准:中度听力损失(41~60dB)5例(传导

性4例,混合性1例);重度听力损失(61~80dB)2

例,均为传导性听力损失;极重度听力损失(>81
dB)2例(传导性1例,感音神经性1例)。
2.5　治疗及转归

6例行局部新生物活检术;3例行局部新生物

部分切除+活检术;2例行乳突根治术,清除病变

组织。所有患儿经病检证实后均转入血液科进一

步化疗。随访截至2019年12月,随访5个月~7
年,7例单系统受累患儿中,6例无症状生存,1例

出现尿崩症;4例多系统合并危险器官受累的患

儿,2例化疗治疗失败死亡,1例失访,1例无症状

生存。
3　讨论

LCH 是一组发病机制不明的临床罕见病,小
儿多见,儿童患者中1~15岁发病>50%,发病高

峰期为1~4岁,骨骼是LCH 最常受累和复发的部

位,其中颅骨最多见〔1〕。本组11例颅面部LCH 患

儿中,发病年龄1~4岁者10例(91%);男3例,女
8例,男女之比1∶2.67,与资料报道的男性患者居

多不符,但由于样本量少,尚需要更多的多中心的

临床病例资料的汇总和总结。
因为LCH 发病率比较低,可累及单一系统或

多个系统,临床表现因受累部位不同有较大差异,
且症状缺乏特异性,因此给早期临床诊断造成一定

的难度,容易与炎性疾病或肿瘤相混淆,造成误诊

和漏诊。本组11例患儿均有门诊误诊误治病史,
累及颞骨的9例 LCH 患者,病程6~120d,平均

67d;累及双耳6例(66.7%),右耳2例,左耳1例,
5例伴有颞骨外骨损害,8例表现为耳流脓(合并耳

后包块1例),另1例表现为耳内出血伴外耳道新

生物。均出现中度至极重度的听力下降,原发灶部

位局部CT:5例提示溶骨性破坏。因此可见颞骨

LCH 临床特点大致为:大多双侧发病,多病灶受

累,常常表现为耳漏、局部新生物、局部包块,并且

伴有较严重的听力损失,原发灶部位局部CT多呈

现溶骨性破坏,破坏程度较相同病程的胆脂瘤、外
耳道肉芽等常见疾病患者广泛。可与乳突炎、慢性

中耳炎、外耳道肉芽、胆脂瘤、耳后骨膜下脓肿等相

鉴别。2例鼻部 LCH 表现为局部包块及新生物,
原发灶部位局部 CT 均提示肿瘤性病变,CT 检查

有助于与炎性疾病相鉴别。本组11例患儿中,7
例术前检查病变部位局部 CT 均表现为溶骨性或

肿瘤性骨质破坏,有较大的辅助诊断价值,本组2
例耳流脓病例,颞骨CT均显示病变局限于中耳乳

突区,考虑为胆脂瘤征象,术前临床诊断误诊为中

耳炎(胆脂瘤型),均进行了乳突根治术。术中见鼓

室听小骨及乳突破坏程度较术前CT所示严重,术
后病理检查证实为 LCH,导致误诊原因是症状不

具有特异性,早期病灶局限,并且病变进展较快,
CT检查时尚未出现大范围典型的溶骨性骨质破

·0001· 临床耳鼻咽喉头颈外科杂志　 第34卷



坏,CT难以区分 LCH 骨质破坏与炎症性骨质破

坏。因此对于常规治疗不能改善症状或者容易反

复发作的可疑患儿应进一步查找病因,尽早进行相

应部位的 CT 检查,对于早期协助诊断有重要意

义,但确诊仍需要进一步的病理检查。
目前根据国际组织细胞协会2009年的 LCH

评估与治疗指南的诊断标准〔2〕,按病变的范围和受

累的器官数量分为累及单个器官或系统(如淋巴

结、皮肤、骨骼等)的单系统 LCH 和累及≥2个系

统的多系统 LCH,其中造血系统、肝、脾和肺为危

险器官,颞骨被归为可能累及中枢神经系统危险器

官。在本组病例中单系统受损7例,其中单病灶2
例,多病灶5例。多系统合并危险系统受损4例,
其中肝脏受累3例,脾受累3例,肺受累3例,皮疹

2例;淋巴结肿大5例,贫血5例。大部分LCH 在

以首发症状就诊时,尚没有其他系统受累的症状,
但完善其他系统的检查后发现多有阳性受累结果,
提示LCH 患儿多系统检查的必要性。因此在确诊

LCH 后,应对患儿进行详细的全身其他各系统的

检查,排查其他系统的病灶,以便评估疾病严重程

度和制定合理的治疗方案。
该组患儿均为累及颅面骨的病例,长期颅骨受

累可造成CNS受累和(或)垂体受累,其并发症和

死亡风险也升高,故伴有颅面骨受累的患儿需要密

切随访脑 MRI并评估脑功能损害症状〔3〕。LCH
的治疗主要根据病变的范围和严重程度,可单独进

行手术切除、放疗或化疗,也可联合治疗〔4〕。根据

国际组织细胞协会建议,除了局灶性颅骨病变可进

行手术刮除外,不建议大范围手术,需在组织活检

确诊后进行全身系统治疗,其中药物化疗最为常

用。针对本组病例不同的病变部位和范围选择不

同的治疗方式,其中局部新生物活检术6例、新生

物部分切除+活检术3例、新生物切除+活检术2
例,原则为:对于病灶单一不涉及重要结构的局灶

性颅骨病变病例,以手术治疗为主,术后辅以化疗;
对于病变范围较大、手术无法切除的可疑 LCH 病

例,在活检确诊后,可通过后续的化疗达到缩小病

灶或治愈,不进行大范围手术,因为虽然局部手术

切除具有一定的治疗作用并且可以加速愈合,但是

扩大手术会增加手术创伤和并发症的风险〔5〕。
随访截至2019年12月,7例单系统受累患儿

中6例无症状生存,累积生存时间(即患儿确诊之

日至死亡或最后随访的时间)5个月~7年2个月,
1例出现尿崩症,累积生存5个月;4例多系统合并

危险器官受累的患儿中,1例失访,1例无症状生

存,累积生存 1 年 7 个月,2 例死亡,死 亡 率 为

66.7%。2例死亡的颞骨LCH 患儿初发年龄为10
个月和1岁2个月,病程分别为2个月和3个月,
年龄较小,病情进展较快,且均有皮肤、肺、肝、脾的

受累指征,表现为全身多系统受累,危险器官广泛

受累,考虑耳部病变侵犯范围较广泛,病变完全清

除较困难,可能导致面神经损伤,引起面瘫,并且局

部耳部病变清除相对于病变广泛的整体治疗无显

著临床价值,因此未进行手术清除,化疗控制不佳,
分别累计生存2个月和8个月后死亡。8例存活患

儿均在化疗1~3个月时,耳漏、局部包块消失,复
查CT病灶较前明显吸收或全部吸收。可见化疗

对LCH 有较好的治疗效果,单系统 LCH 患儿预

后较好,累及危险器官的多系统 LCH 患儿则预后

较差。有资料显示初治反应不良、有危险器官受累

的多系统LCH 患儿死亡率高达40%;无危险器官

受累的LCH 虽致命概率小,但仍有相当比例的恶

化、复发(复发率 20% ~30%)和永久后遗症发

生〔6-10〕,因此对于 LCH 患儿在早期诊断及规范化

治疗的基础上进行长期的随访很有必要。
LCH 发病率较低,尚需要开展多中心的临床

研究,积累临床病例资料,加强多学科合作,提高认

识,积累经验,对该病的早期诊断、合理治疗和提高

生存率有重要意义。
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