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2结果

CT主要征象为囊腔和结节影，其中4例见多

发大小不等囊腔及条索影，其中1例伴发气胸，2

例见弥漫性肺问质性病变，小叶间隔增厚，2例见

多发结节影，其中1例部分结节内空洞形成，1例

肺内出现数个小囊腔，并胸腺内钙化灶及囊性变、

肝脏囊性变。囊腔形态多样，有圆形、类圆形，部

分囊腔相互融合形态不规则，其囊壁多数薄而清

晰。结节呈小叶中心型和细支气管周围结节，多

数结节边缘清晰，少数模糊。其中1例部分结节内

出现空洞，空洞呈不规则形。本组病例中7例病变

呈弥漫或广泛分布，1例散在分布，位于右肺中叶。

3讨论

3．1 病因与临床表现 目前LCH的病因尚未明

确，但分子生物学研究已证明，LCH是一种克隆样

增殖性疾病，细胞因子介导的免疫功能异常可能

在LCH的发病机制中具有重要作用旧J。由于患儿

年龄不同，病变范围不同，LCH临床表现多种多

样，临床表现主要是发热、皮疹、肝脾大、淋巴结肿

大及骨骼病变等，累及肺部时出现呼吸道症状，如

干咳和呼吸困难，部分患儿可出现反复发作的气

胸。本组中有1例以自发性气胸为首发症状。

3．2 病理特点 早期支气管和血管周围的肺间

质和小叶间隔内广泛细胞浸润，以组织细胞为主

形成结节状肉芽肿，部分浸润的细胞团中可出现

空腔，许多小腔融合破裂，可引起自发性气胸。随

着病变进展累及肺泡壁，形成广泛肺间质纤维化，

使肺呈囊状蜂窝表现。诊断儿童PLCH需要肺外

病变部位组织活检与肺部影像表现相结合一]。
3．3 CT表现CT早期表现主要为肺间质改变，

表现为磨玻璃影、网状阴影、小叶中心阴影增多

等，随着病情进展出现结节影和(或)囊腔影"J，结

节影和囊腔影多混合存在，很少病例也可单独存

在。结节影多密度均匀，大小多在5 mm以内，少

数10 mm以上，边缘多不规则。结节影可以很少

或广泛分布，多见于两肺中上野。结节病灶空洞

形成时其内可见片状低密度透光区。囊腔影多表

现为圆形或类圆形的透亮腔，多见于上肺野，其大

小和壁厚不一，多数直径在10 mm以内，也可大到

20 mm。囊腔影多为薄壁，可散在分布，也可局部

聚集，融合为形态呈多边形或双叶状气囊∞。经

有效治疗后结节影和囊腔影可吸收好转甚至消

失，但在PLCH终末期可发生广泛性肺间质纤维

化，最终导致不可逆的粗网状致密影或蜂窝状表

现。

3．4鉴别诊断①肺结核：网织颗粒影弥漫分布，

甚似血行播散性肺结核，但结核常以颗粒影较突

出，很少有网状结构，且病灶分布比较均匀，常波

及全肺，罕有小囊泡状阴影有助于鉴别。但不正

规治疗的播散结核常致明显的网状阴影，鉴别需

结合临床。②特发性肺含铁血黄素沉着症(IPH)：

IPH病程1年以上者肺部可出现弥漫性网结影，但

其境界比较清楚，少见囊状阴影，无骨骼损害。

③肺嗜酸细胞增多症：肺内除网粒状阴影外，常伴

发小片状病灶，因纤维性心内膜心肌炎常致心脏

增大，血中嗜酸性粒细胞增高，无骨病伴发，有助

于鉴别。

儿童PLCH发病率较低，但致死率较高，是儿

童LCH致死的重要原因，但早期高强度化疗可明

显改善预后"1。因此早诊断、早治疗尤为重要，cT

可以准确的显示病变范围、程度，对本病的诊断及

鉴别诊断具有重要的临床价值，也可作为疗效观

察的依据。熟悉PLCH的CT表现，提高对本病的

认识，有助于对本病的早期诊断，为临床治疗提供

依据。
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