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成人肝脏朗格汉斯细胞组织细胞增生症 1 例 *
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朗格汉斯细胞组织细胞增生症（langerhans cell 

histiocytosis, LCH）是一种较少见的增生性疾病，其可

导致以骨质破坏为主的器官功能障碍，常见于儿童，

成年人少见 [1]。现将湖北医药学院附属襄阳市第一人

民医院收治的以肝功能异常为首发表现的 1 例 LCH

患者临床资料进行报道，旨在提高对此病的认识。

1    临床资料

男性患者，39 岁。因间断腹痛 1 年，加重伴肝功

能异常 1 个月入院。既往体健。门诊查肝功能 ：ALT 

85 u/L，AST 65 u/L，ALP 476 u/L。腹部彩超 ：肝内血

管瘤可能。入院后行上腹部增强 MRI+ 磁共振胰胆管

造影平扫示（见图 1）：肝脏弥漫小结节异常信号，增

强扫描考虑炎性病变可能。余肝癌全套、肝炎病毒学

全套及自身免疫性学指标等均未见明显异常。故考虑

药物性肝炎可能，予以护肝、降酶及对症处理，1 个

月后复查肝功能及上腹部 MRI 明显好转。但半年后

症状及肝功能损害反复。最终行肝穿病理学检查，结

果显示 ：肝组织内见团状异常增生的朗格汉斯细胞伴

中等量嗜酸性粒细胞及少量淋巴细胞、中性粒细胞浸

润伴局灶胆管炎。免疫组织化学示 ：CDla、S-100 均

为阳性，CD34、CD20 均为阴性（见图 2）。考虑到形

态学和免疫组织化学特征，证实了 LCH 的诊断。为了

明确患者 LCH 是孤立的还是多系统的，患者还行甲

状腺激素、性激素、皮质醇、胸部 CT 和头部 MRI 及

全身骨扫描等检查未见异常。骨髓穿刺示 ：增生骨髓

象。由于没有肝脏以外疾病的证据，因此得出明确诊

断，即肝脏的孤立性 LCH。故转入血液科进一步给予

化疗，现随访情况良好。

图 1    肝脏 MRI 检查 T2 压脂序列

图 2    肝脏病理切片免疫组织化学染色 S-100 阳性 

（光镜 ×200）

2    讨论

LCH 是一种少见的组织细胞病，以单克隆朗格汉

斯细胞异常增生和播散为特征。常侵犯皮肤，骨骼和

淋巴结 [2]。肝脏受累通常为多灶性疾病的一部分，而

孤立肝脏 LCH 较少见 [1]。多发生于儿童，成年人发病

率极低，临床表现缺乏特异性，故极易误诊、漏诊 [3]。
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目前 LCH 的发病机制仍不清楚。对于成年人，其发病

可能与吸烟、免疫力低下、代谢异常及遗传因素有关。

在组织学上，LCH 的肿瘤由具有卵形核的朗格

汉斯细胞组成，此细胞且具有独特的 CDla 膜表达和

S-100 的核或胞质表达 [4]。在电镜下其还具有特征的

超微结构，即胞质内网球拍型包涵体，也为此病诊断

的金标准。目前根据病变范围及严重程度，将 LCH 分

为单系统疾病和多系统疾病。LCH 多系统疾病患者根

据是否有危险器官的浸润进一步分为低风险和高风险

类别。根据改良的 Lahey 标准，危险器官包括造血系

统、肝脏、肺和脾。本病例呈现复发性右上腹疼痛的

非特异性症状，最终肝穿后病理学证实 LCH 的诊断，

同时排除肝脏以外的疾病 [5]。根据以上诊断标准，本

报告患者被归类为 LCH 单系统疾病伴危险器官（肝

脏）受累。

一般来说，LCH 有 4 种基本类型的治疗方法，包

括手术、化疗、放疗及免疫治疗 [1]。治疗方案的选择

取决于疾病的发展和发严重程度。在 LCH 单系统疾

病中，主要治疗目的是减轻症状并减少永久性后遗症

的机会。在 LCH 多系统疾病中，主要治疗目的是提高

患者生存率并减少晚期后遗症的发病率。对于本病虽

然为单系统疾病，但主要侵犯的是肝脏，且弥漫性改

变，故手术完全切除是不可能的，只能使用保守治疗。

但由于患者肝脏受累，且病情诊断及随访有延误，故

治疗中需密切随访。

对于本报告患者的多次误诊，考虑原因 ：①症状

的非特异性 ；② LCH 引起胆管炎及肝功能损害，护肝

药物对于炎症有所改善 ；③患者未密切随访，导致病

情延误 ；④对于不明原因肝功能异常或肝脏占位患者

未及时行肝穿刺病理学诊断。故肝脏的孤立性 LCH

虽然是一种少见疾病，在临床中需尽早行病理学检查。
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