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摘      要  ：  �本文报告1例7岁男童左髋臼单发朗格汉斯细胞组织细胞增生症 (LCH)。患儿以左大腿疼痛6周就诊，影像学提示左侧

髋臼骨质破坏伴周围水肿，初诊考虑嗜酸性肉芽肿。经切开活检确诊 LCH后行病灶刮除联合髂骨植骨术。术后症状缓

解，随访1年无复发。本文结合文献探讨髂骨 LCH的临床特点、诊断要点及治疗策略。
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Abstract  :  � This paper reports a case of solitary Langerhans cell histiocytosis (LCH) in the left acetabulum of 

a 7-year-old boy. The patient presented with a 6-week history of left thigh pain. Imaging studies 

revealed osteolytic destruction of the left acetabulum with surrounding edema, and eosinophilic 

granuloma was initially considered. After confirming the diagnosis of LCH through incisional biopsy, the 

patient underwent curettage of the lesion combined with iliac bone grafting. Postoperative symptoms 

were relieved, and no recurrence was observed during a 1-year follow-up. This paper discusses the 

clinical characteristics, diagnostic features, and treatment strategies of iliac LCH in conjunction with 

relevant literature.
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一、病例报告

患儿，男性，7岁，因“左大腿疼痛6周”入院，自诉6周前

无明显诱因出现左髋关节疼痛，疼痛呈钝性，沿左侧大腿后侧向

膝关节放射痛，间断性发作，活动后加重，休息可缓解。曾就诊

于当地医院，诊断不明确，为求进一步诊治于2024年7月以“左

髂骨病损”收住我院。入院查体：左侧髋关节周围皮肤无发红，

局部无肿胀，皮温正常。左侧腹股沟中点处压痛阴性，左侧股骨

大转子处叩击痛阴性，Faber试验阴性，Thomas征阴性。左侧髋

关节活动范围：伸5°，屈曲105°，内收30°，外展45°，内

旋30°，外旋35°。右侧股四头肌肌力 V级。双下肢无短缩，双

侧踝关节及足趾活动度良好，双下肢皮肤感觉及血运正常。辅助

检查左髋 CT：左侧髋臼局部骨质破坏（图1）。左髋 MRI：髋臼

上缘不规则片状病灶（约14×16mm），呈等 T1、长 T2信号，

边界清；邻近骨质大片水肿；增强扫描边缘环状强化，中心无强

化（图2）。另见左股骨下段纤维骨皮质缺损（12×6mm）。肿瘤

标志物：CA724： 、CA125：31U/mL、NSE轻度升高，完善术

前准备。

治疗经过：一期行“髋臼病损切开活检术”，病理确诊朗格

汉斯细胞组织细胞增生症（Langerhanscellhistiocytosis，LCH）

（图3）；一期术后2周二期行“髂骨病损切除术 +髂骨植骨术”：

切开髋臼上缘骨膜并适当剥离，显露左髋臼顶部骨病灶区，用咬

骨钳适当扩大原取活检区域，充分显露骨病灶，用刮匙刮取病灶

组织，尽量刮除病灶组织。缺损区人工骨填充；术后嘱患者绝对

卧床，适当功能锻炼。术后第5天疼痛症状明显缓解，可下地行

走，复查 X线片示左髂骨局部植骨确实，未见病理性骨折（图

4）。病理结果回报与前次一致。术后12个月随访患者诉右髋部

剧烈活动后间断隐痛，无其他不适，X线片未见复发。股骨 FCD

（良性病变）未处理，随访稳定。
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图1                                                        图2                        

 

 图3                                                         图4

患者，男，7 岁，右髂骨朗格汉斯细胞增生症。 图1．术

前 CT示左侧髋臼局部骨质破坏。图2.左侧髋臼上缘局部骨质缺

损，可见不规则片状等 T1、长 T2信号影，边界尚清楚，范围约

14mm（前后）×16mm(上下 )×mm（左右），邻近骨质呈大片

状稍长 T2信号影，增强扫描边缘明显环状强化，中心无强化。图

3. 术后病理 HE 染色（HE×400）肿瘤组织内可见朗格汉斯细胞

增生。免疫组化结果显示：Ki－67（＋20％），CD1a（＋），S－

100（＋），CD68（＋），CK － pan（－），LCA（－）。图4.术

后第1周复查 X 线片示右髂骨局部植骨，未见病理性骨折。

二、讨论

LCH是 一 种 罕 见 病， 年 发 病 率 估 计 为0.5/100000-

5.4/100000，男性稍多于女性 [1]。本病常见于儿童，每年约有

50000-60000例儿童罹患此病， 其中一半以上在1-15岁之间

确诊，

1-4岁为确诊高峰 [2]。而髂骨 LCH在儿童中更为少见，本例

为儿童髂骨单发病变，临床较为特殊 [3]。髂骨 LCH的影像学表现

多样，X线或 CT检查常显示为溶骨性骨质破坏，呈“地图样”改

变，边缘可清晰或模糊，可有骨膜反应 [4]。MRI检查有助于显示

病变的范围及软组织受累情况，T1WI上多呈低信号，T2WI上呈

高信号，增强扫描病灶可呈不均匀强化 [5]。如本病例中，CT提示

左侧髋臼局部骨质破坏，MRI显示左侧髋臼上缘局部骨质缺损，

不规则片状等 T1、长 T2信号影，增强扫描边缘明显环状强化，

中心无强化，符合髂骨 LCH的影像学特点。

尽管本例患者术前检查完整，但在活组织检查后方可判断其

为单系统活跃期病变，早期难与尤文氏肉瘤、骨髓炎、骨肉瘤、

软骨母细胞瘤等进行有效鉴别 [6]：①尤文氏肉瘤：一般尤文氏肉

瘤的骨膜反应较成熟，密度较高、形态规则，与骨皮质之间见透

亮线，不形成放射状骨针，而尤文氏肉瘤骨膜反应不成熟，其与

骨皮质之间无透亮线，可形成放射状骨针 [7]；骨病变周围均有骨

髓及软组织水肿，此征象尤文氏肉瘤的特征性改变，可能和病变

分泌的炎性因子有关，而非直接浸润，此征象与恶性骨肿瘤周围

软组织侵犯存在本质区别 [8]。②骨髓炎：广泛斑点状或穿凿样溶

骨性骨质破坏，可伴轻微膨胀，后期融合成不规则斑片状或大片

状破坏区，周围硬化边明显，骨皮质增厚，骨干增粗、变形，骨

膜反应较厚，可伴随髓内粗大的骨膜增生或骨化，致髓腔狭窄，

一般不突破骨骺或关节面 [9]；MRI软组织水肿出现较骨质破坏早

且弥漫，软组织肿胀范围广泛，可蔓延至全骨干甚至累及毗邻关

节软组织，肌肉束间或与筋膜的透亮间隙模糊、消失，有或无脓

腔 [10]。③骨肉瘤：好发青少年，常见于长骨干骺端，主要表现骨

质破坏、肿瘤骨、不同类型骨膜反应、软组织肿块，病灶周围骨

髓水肿不明显 [11]。④软骨母细胞瘤：好发于骨骺区，有明显硬化

边，病灶内可见粗乱的骨小梁和斑点状钙化，周围软组织未见明

显肿胀 [12]。⑤多发病灶干扰：本例并存股骨纤维骨皮质缺损（Fi-

brous Cortical Defect）FCD（12%儿童可见）分散诊断注意力，

但 FCD的无强化特征可与 LCH区分。⑥儿童与成人 LCH比较：

儿童髂骨 LCH 相对更为常见，且全身症状可能较成人更明显，如

发热、乏力等。由于儿童骨骼处于生长发育阶段，病变对骨骼生

长的影响可能更为显著。而成人髂骨 LCH 可能更易与其他骨病混

淆，诊断时需更加谨慎。此外，多发病灶在儿童和成人中均可出

现，但儿童多系统受累的概率相对较高，这也增加了诊断和治疗

的复杂性。在本病例中，患儿仅表现为髂骨单发病变，相对较为

局限，在儿童 LCH 中也属于较为特殊的情况。

三、鉴别诊断

特征 LCH 骨髓炎 尤文肉瘤 骨肉瘤

骨质破坏
溶骨性，边界

清晰

虫蚀样，边界

模糊

渗透性，边界

不清

溶骨性，

骨瘤形成

骨膜反应
层状或葱皮样

（>70%）
厚层状

放射状或可见

Codman三角

日光放

射状或

Codman三

角

软组织肿

块
少见（<10%） 常见 显著 显著

MRI强化

特点
边缘环状强化 不均匀强化 明显均匀强化 部分强化

四、治疗策略

手术治疗：对于髂骨 LCH，手术刮除是常用的治疗方法之

一。如本病例，通过切开活检明确诊断后，再次手术行髂骨病损

切除术，尽量刮除病灶组织，以减少肿瘤负荷。对于单发病灶且

无明显手术禁忌证的患者，手术刮除可取得较好的局部控制效

果。对于骨缺损较大的患者，可同期进行植骨术，促进骨愈合，

恢复骨骼的结构和功能，如本病例中的髂骨植骨术。（二）局部

药物治疗：对于一些手术难以完全切除或术后复发风险较高的病

灶，可联合局部药物治疗。如病灶内注射糖皮质激素，可抑制局
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部炎症反应，减少肿瘤细胞的增殖。此外，对于一些特殊部位的

病灶，放疗也可作为局部治疗的手段之一，但由于放疗可能对儿

童骨骼发育产生不良影响，需谨慎选择。（三）化疗：对于多系

统受累或病情较重的 LCH 患者，化疗是重要的治疗手段。常用的

化疗药物包括长春新碱、泼尼松、环磷酰胺等。通过化疗，可以

抑制肿瘤细胞的生长，控制病情进展，提高患者的生存率。但对

于单系统单发病灶的髂骨 LCH 患者，化疗的使用需综合评估患者

的具体情况，权衡利弊。（四）其他治疗：随着对 LCH 发病机制

的深入研究，靶向治疗、免疫治疗等新兴治疗方法逐渐应用于临

床。对于存在特定基因突变的患者，靶向治疗可能具有更好的疗

效和安全性。免疫治疗则通过调节机体免疫系统，增强对肿瘤细

胞的杀伤作用。但这些新兴治疗方法目前仍处于探索阶段，需要

更多的临床研究来验证其有效性和安全性。

综上所述，影像学检查对 LCH术前诊断、术后评估具有重要

作用，其影像表现多种多样，极容易误诊，因此需要引起足够的

重视。当单发骨病变侵及干骺端或骨骺，表现呈不规则状骨质破

坏区，内缘扇贝样压迹，边缘见层状骨膜反应及硬化边，瘤周水

肿较轻，周围软组织广泛水肿，对低剂量分次照射或单纯刮除反

应敏感，易加快疾病的进展，排除尤文氏肉瘤、骨髓炎等疾病情

况下，应考虑 LCH的骨内 EGB的可能，确诊本病最终仍需病理学

检查。
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