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  椲摘要椵 目的椇提高对儿童母细胞性浆细胞样树突细胞肿瘤棬斅斝斈斆斘棭的临床及病理特征暍诊断和治疗的认
识暎方法椇分析我院棻例棿岁男孩患斅斝斈斆斘的临床资料棳并进行文献复习暎结果椇儿童斅斝斈斆斘罕见棳该例斅斝斈灢
斆斘患儿以皮肤和睾丸受累为主棳未累及骨髓暎予以斄斕斕灢斆斆斕斍灢棽棸棸椄中危方案治疗棳维持期增加培门冬酰胺酶
治疗棳效果显著棳随访至今已无病生存椀年半暎结论椇儿童斅斝斈斆斘的化疗预后明显好于成人暎是否需要高危急
性淋巴细胞白血病方案化疗或造血干细胞移植棳还需进一步临床病例积累暎

椲关键词椵 母细胞性浆细胞样树突细胞肿瘤椈儿童椈治疗椈预后
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  母细胞性浆细胞样树突细胞肿瘤棬斺旍斸旙旚旈斻旔旍斸旙灢
旐斸斻旟旚旓旈斾斾斿旑斾旘旈旚旈斻斻斿旍旍旑斿旓旔旍斸旙旐棳斅斝斈斆斘棭是一种
罕见的侵袭性淋巴造血系统肿瘤暎斄斾斸斻旇旈等
棬棻椆椆棿棭首 次 报 道 其 独 特 的 免 疫 表 型 斆斈棿棲棷
斆斈椀椂棲棳但其细胞来源一直存在争议棳文献上曾有
多种名称棳如母细胞性自然杀伤细胞淋巴瘤暍无颗
粒斆斈棿棲棷斆斈椀椂棲 血液皮肤肿瘤等暎斪斎斚棬棽棸棸椄
年棭淋巴造血系统肿瘤分类将之命名为斅斝斈斆斘暎
斅斝斈斆斘多见于成人棳儿童罕见棳临床诊治及预后报
道甚少暎现报道我科棻例以皮肤和睾丸受累为主
要表现的斅斝斈斆斘患儿棳分析其临床特点并复习相
棻华中科技大学同济医学院附属同济医院儿童血液科棬武
汉棳棿棾棸棸棾棸棭
曶现在地址为华中科技大学同济医学院附属武汉儿童医院
棬武汉棳棿棾棸棸棻椂棭
通信作者椇刘爱国棳斉灢旐斸旈旍椇斾旘旍旈旛斸旈旂旛旓椑棻椂棾棶斻旓旐

关文献棳以提高对本病的认识暎
棻 病例资料

患儿棳男棳棿岁棾个月棳因暟皮肤多发无痛性包块
伴睾丸肿大棾个月暠入院暎起病前因撞伤出现右侧
大腿多处淤青棳渐形成暗红色包块棳无明显疼痛棳当
地医院予以局部外敷棳包块缓慢增大棳未予以重视暎
棻个月后前额碰撞后出现类似包块棳进行性增大棳同
时伴双侧睾丸先后肿大棳均无疼痛暎病程中精神反
应良好棳无发热棳无咳嗽胸闷棳无骨及关节疼痛棳无
突眼尿崩棳无皮肤黏膜出血及苍白乏力等不适暎

入院体检椇面色红润棳浅表淋巴结无肿大棳左侧
前额眉弓上方有一棾斻旐暳棾斻旐大小包块棳质地硬棳
边界清楚棳表面暗红色棳可见血管显露椈双下肢及右
上臂多发包块棳最大约椂斻旐暳椂斻旐棳最小棻斻旐暳
棻斻旐棳边界模糊棳质地中等椈双侧睾丸肿大棳质地中
偏硬椈心肺未闻及异常棳肝脾肋下未及暎
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实验室检查椇入院后查血常规细胞计数及形态
均正常棳肝肾功能正常棳斕斈斎棽棽椄斦棷斕棳斘斢斉棾棾棶棾椃
毺旂棷斕棳尿斨斖斄棬棴棭棳斉斅斨灢斈斘斄棬棴棭棳凝血酶原时
间棻椀棶棻旙棳活化部分凝血活酶时间椀椃旙棳凝血因子
桙活性棽棿棩棳余凝血因子正常暎入院后取右侧大腿
包块活检棳病理报告描述为幼稚淋巴造血细胞恶性
肿瘤侵及皮下脂肪棬图棻斸暍斺棭棳免疫组织化学椇肿瘤
细胞斆斈椀椂阳性棬图棻斻棭棳斆斈棿暍斆斈棻棽棾暍斆斈棿棾和斅斻旍灢
棽均弥漫强阳性棬图棻斾暙旀棭棳斆斈棻棸和斣斾斣散在少
许阳性棳斆斈棾暍斆斈椀暍斆斈椃暍斆斈椄暍斆斈棽棸暍斆斈棾棿暍斖斝斚暍
斆斈椂椄暍斝斄斬灢椀暍斊斕斏棻均为阴性棳提示斅斝斈斆斘暎骨髓
细胞学及流式检测未见肿瘤细胞棳斏旂斎棷斣斆斠受体
重排阴性椈白血病相关融合基因检查阴性椈染色体
核型为椇棿椂棳斬斮棳椲棻棿椵棷棿椀棳斬斮棳棴棽棻椲棿椵棷棿椃棳斬斮棳棲
棻椀椲棻椵棷棿椃棳斬斮棳棲棻椂棳棲棻椂棳棴棽棽椲棻椵椈斝斉斣灢斆斣检查
仅发现多处皮下结节软组织灶及睾丸肿大伴代谢

增高棳其余部位未见明显异常及代谢增高影暎
治疗经过椇确诊 斅斝斈斆斘 后按照全国 斄斕斕灢

斆斆斕斍灢棽棸棸椄中危方案棬斨斈斕斈诱导缓解棲斆斄斖 早
期强化棲大剂量甲氨蝶呤巩固治疗棲延迟强化棲
维持治疗棭予以化疗暡棻暢棳整个治疗周期棽年半暎疗
效明显棳诱导方案斨斈斕斈棻个疗程后即达到完全缓
解棳包块全部消退棳睾丸缩至正常大小棳化疗期间常
规进行三联鞘注棳脑脊液结果正常暎整个治疗期间
使用的门冬酰胺酶均采用培门冬酰胺酶注射液

棬棽棸棸棸斦棷旐棽棭棳并且在维持治疗期间额外增加培门
冬酰胺酶治疗椂次暎治疗期间多次出现凝血功能
紊乱和低蛋白血症棳未出现血栓棳未发生重症感染
及胰腺炎暎目前患儿已完成全部化疗并顺利结束
化疗棳处于持续完全缓解中棳多次斝斉斣灢斆斣及骨髓
细胞学监测随访棳无病生存已椀年半暎

斸椇皮肤幼稚淋巴造血细胞恶性肿瘤侵及皮下脂肪棳未累及表皮棬斎斉染色棳暳棿棸棭椈斺椇高倍镜下瘤细胞形态较一致棳弥漫分布
棬斎斉染色棳暳椂棸棸棭椈斻椇免疫组织化学示斆斈椀椂阳性表达棬暳棻棸棸棭椈斾椇免疫组织化学示斆斈棻棽棾弥漫强阳性表达棬暳棻棸棸棭椈斿椇免疫组
织化学示斆斈棿弥漫强阳性表达棬暳棻棸棸棭椈旀椇免疫组织化学示斆斈棿棾弥漫强阳性表达棬暳棻棸棸棭暎

图棻 患儿右侧大腿皮肤包块组织病理学检查结果

棽 讨论
斅斝斈斆斘任何年龄均可发病棳多见于成年男性棳

中位发病年龄约椂椂岁暡棽暢暎斅斝斈斆斘患者约椄棸棩可
有皮肤受累暡棾棴棿暢暎受累皮肤组织的典型病理改变
为椇肿瘤与表皮之间可见明显的无细胞浸润带
棬斍旘斿旑旙带棭棳一般不侵及表皮棳可侵至皮下脂肪组
织棳肿瘤细胞均一棳中等大小棳分化不良棳一般无凝
固性坏死暍血管侵犯和炎症细胞浸润暡棿棴椀暢暎但也有
一部分患者表现为白血病样播散而无皮肤损害暡椂暢暎
在骨髓和外周血涂片中棳肿瘤细胞常类似原始单核

细胞暡椃暢暎
斅斝斈斆斘免疫表型独特棳肿瘤细胞表达斆斈棿和

斆斈椀椂棳此外斆斈棻棽棾及斣斆斕棻等浆细胞样树突细胞
标记阳性棳斆斈棾暍斆斈椀棬斣细胞抗原标志棭及斆斈棻椆暍
斆斈棽棸暍斆斈椃椆斸棬斅细胞抗原标志棭一般不表达暎斣斾斣
作为造血前体细胞标志之一棳在约棿棸棩的患者中表
达暡椄暢棳斆斈椃和斆斈棾棾阳性表达也常见椈过氧化物酶暍
斆斈棻棻椃暍溶菌酶暍斆斈棻棾暍斆斈棻椂暍斆斈棾棿不表达暡椆暢暎斅斝灢
斈斆斘没有特异的染色体异常棳但椂棸棩暙椃棸棩的患
者可检测出复杂核型棳目前主要表现为椀旕棬椃棽棩棭暍
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棻棽旔棬椂棿棩棭暍棻棾旕棬椂棿棩棭暍椂旕棬椀棸棩棭暍棻椀旕棬棿棾棩棭暍椆旕
棬棽椄棩棭的异常改变暡棻棸棴棻棻暢棳椀旕棾棻上斘斠棾斆棻等位基因
的缺失与不良的临床结局相关暡棻棽暢暎
斅斝斈斆斘具有高度侵袭性棳预后不良棳患者中位

生存期棻棽暙棻棿个月暡棻棾棴棻棿暢暎目前尚无标准的治疗
方案棳多采用化疗暍放疗暍造血干细胞移植棬斎斢斆斣棭
及靶向治疗等方法治疗暎斖斸旘旚湭旑灢斖斸旘旚湭旑等暡棻椀暢对
棿椂例斅斝斈斆斘研究分析发现棳接受斄斕斕方案治疗
的患者其中位生存期优于 斄斖斕方案暡棻椂暢暎而越来
越多的研究也提示采用类似儿童高危斄斕斕方案化
疗棳可取得较高的缓解率暡棻椃暢暎另外研究显示斅斝斈灢
斆斘的中枢神经系统受累发生率高棳这样中枢神经
系统可为斅斝斈斆斘肿瘤细胞提供一个庇护所棳致肿
瘤复发率高暡棻椄棴棻椆暢棳因此可以考虑在斅斝斈斆斘患者中
预防性使用能渗透中枢神经系统的化学药物治疗暎
斎斢斆斣是目前治疗恶性血液病的有效方法暡棽棸暢棳可
能使 斅斝斈斆斘 持久缓解并延长生存期暎斅斝斈斆斘
中棳斆斈棻棽棾棬斏斕灢棾受体毩链棭广泛表达棳可作为斅斝斈灢
斆斘治疗的一个有效靶点棳斄旑旂斿旍旓旚灢斈斿旍斿旚旚旘斿等暡棽棻暢

证实新型药物斢斕灢棿棸棻棬斏斕灢棾与具有杀伤瘤细胞的
白喉毒素偶联形成的蛋白复合物棭可以抑制椃椀棩的
斅斝斈斆斘原发肿瘤细胞暎

儿童斅斝斈斆斘的治疗体会椇总体来说儿童斅斝灢
斈斆斘预后明显好于成人棳多数学者倾向于化疗后
再行斎斢斆斣暎化疗方案目前多以高危斄斕斕方案化
疗为主暎关于儿童斅斝斈斆斘是否需要 斎斢斆斣棳文章
报道不一棳斒斿旂斸旍旈斸旑等暡棽棽暢对棽椆例儿童斅斝斈斆斘的研
究发现棳是否进行 斎斢斆斣对远期生存率影响不大暎
儿童斅斝斈斆斘 患者皮肤侵犯一般较成人少见暡棽棾暢棳
斢斸旊斸旙旇旈旚斸等暡棽棿暢总结发现有皮肤受累的斅斝斈斆斘患
儿的棾年生存率明显低于无皮肤受累患儿棳为此建
议有皮肤受累的儿童斅斝斈斆斘第棻次完全缓解后行
斎斢斆斣暎国内儿童病例仅见个案报道暡棽椀棴棽椄暢棳有接受
斎斢斆斣治疗棳也有单纯化疗持续缓解暎如果儿童化
疗效果满意棳是否还需要进一步 斎斢斆斣棳需要进一
步研究暎

本例患儿以皮肤结节性包块伴睾丸受累首发棳
经活检明确诊断棳经评估骨髓和中枢并未受累暎虽
然以往研究多建议采用高危 斄斕斕方案棳但本例患
儿诱导治疗显示早期反应良好棳另外因经济原因家
属拒绝高危方案治疗棳我们采用斆斆斕斍灢斄斕斕灢棽棸棸椄
中危方案棳整个化疗期间均使用培门冬酰胺酶棳同
时增加了维持期的培门冬酰胺酶使用棳治疗非常顺
利棳并能维持持续缓解暎

总体来说棳以往儿童斅斝斈斆斘的治疗都来自成
人治疗经验或个案报道棳但越来越多的文献报道儿
童斅斝斈斆斘的预后明显好于成人棳既然如此棳是否
可以考虑降低化疗强度来减轻化疗相关的毒副作

用及治疗相关死亡率椏 对于尚无骨髓受累的病例

是否需要斎斢斆斣治疗椏 还需更多的病例经验积累暎
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斠斦斘斬棻斣棻融合基因棳对明确伴有变异易位 斄斖斕
性质是非常重要的椈斖斏斆斖分型体系可使急性白血
病的诊断更加精准和全面暎
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