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幼淋巴细胞白血病$

:8&QQ

%是一种罕见的侵袭性成熟

:

淋巴细胞白血病#具有独特的细胞形态学+免疫分型+细胞遗

传学及分子生物学特征#约占成人成熟淋巴细胞白血病的

!2

#疾病呈进展性#患者中位生存时间通常小于
"

年'

"

(

)

:8

&QQ

在临床少见#国内外对该病的报道有限#现本文对
"

例
:8

&QQ

患者进行报道并结合文献进行复习)

@

!

病例资料

!!

患者#女#

#"

岁#因.间断腹胀
"

年#加重伴腹痛
"%

余天/

入院)

"%

余天前#于当地医院就诊#诊断为.慢性淋巴细胞白

血病#脾大/#未给予相关治疗)入院查体!生命体征平稳#神志

清楚#双侧颈部可触及肿大淋巴结#最大约
"0#EF`"0%EF

#

质软#活动度较好)胸骨压痛阴性#双肺呼吸音粗#脾大#肋下

10$EF

有压痛)肺部多排
':

平扫显示!双侧腋窝淋巴结略

大#纵隔淋巴结钙化#脾大)实验室检查!入院后急检血常规$

#

分类%!白细胞$

NP'

%计数
97"0.7̀ "%

.

"

Q

#血红蛋白$

,I

%

"%1

?

"

Q

#血小板$

&Q:

%计数
1.`"%

.

"

Q

&活化部分凝血活酶时间

$

+&::

%

970$5

&免疫球蛋白
T

!

".09%

?

"

Q

&

%

!

微球蛋白
10#

F

?

"

Q

)骨髓细胞形态学检查!骨髓有核细胞增生极度活跃#淋

巴细胞百分比明显增高#占
.%0#2

#幼淋巴细胞占
/90#2

#胞

体中等大小#浆量较多#部分细胞核型不规则#核染色质疏松#

可见核仁#全片找到巨核细胞
!

个#

&Q:

成簇可见)外周血涂

片分类!幼淋巴细胞百分比明显增多$

/72

%#成熟红细胞形态

正常#

&Q:

成簇易见)骨髓细胞化学染色!过氧化物酶$

&̂ a

%

染色阴性)骨髓活检!有核细胞增生明显活跃#粒+红两系百分

比减低#淋巴细胞百分比增高#以幼稚或成熟阶段细胞为主)

流式细胞术检测发现
/!09/2

骨髓有核细胞呈异常淋系表型#

主要表达
'X$

+

'X7

+

'X/

+

E'X$

+

'X"@

+

'X!

+

'X#

#而
'X$9

+

'X"%

+

'X""7

+

'X".

+

'X$$

+

'X$/

+

'X9

+

'X#1

+

'X#7

+

'X"#

+

'X"!$

+

'X"1

+

'X!#

+

'X9#

+

E:J:

均阴性)染色体为复杂核

型#因形态差#无法分类)综合分析临床诊断为
:8&QQ

#给予

-&̂ ',

$依托泊苷+泼尼松+长春新碱+环磷酰胺+阿霉素%化疗

方案治疗#化疗第
7

天复查血常规!

NP'

计数
970$!̀ "%

.

"

Q

#

,I""/

?

"

Q

#

&Q:

计数
.7̀ "%

.

"

Q

#化疗结束#患者要求出院)

A

!

讨
!!

论

!!

幼淋巴细胞白血病$

&QQ

%是一种少见的淋巴细胞增殖性

肿瘤#根据淋巴细胞的来源可分为
:8&QQ

和
P

幼淋巴细胞白

血病$

P8&QQ

%两种#前者仅占
&QQ

的
!%2

)

:8&QQ

是一种以

具有成熟胸腺后
:

淋巴细胞表型的前淋巴细胞增生为特征的

恶性克隆增殖性疾病#可累及外周血+骨髓+淋巴结+肝+脾和皮

肤)大部分患者临床表现为肝+脾和全身淋巴结肿大#

!%2

的

患者可见皮肤浸润#少数有浆液性渗出&外周血
NP'

明显增

高#淋巴细胞以幼淋细胞为主#贫血和
&Q:

减少常见'

"

(

)

本例患者以消化道为首发症状#结合该患者体格检查+实

验室检查+骨髓细胞形态及骨髓组织活检+免疫表型分析等检

查可诊断为
:8&QQ

)在
!%%/

年世界卫生组织$

N,^

%分类中#

:8&QQ

按形态学分为
$

类!经典型+小细胞型+脑回型)本例

患者胞体中等大小#浆量较多#部分细胞核型不规则#核染色质

疏松#可见核仁#属于.经典型/)临床上
:8&QQ

需与慢性淋巴

细胞白血病$

'QQ

%+

:

大颗粒淋巴细胞白血病$

:8QTQ

%+

R=\@B

M

综合征$

RR

%等成熟
:

淋巴细胞肿瘤疾病相鉴别)$

"

%与
'QQ

的鉴别#形态学上
&QQ

核仁较明显#免疫表型方面
'QQ

为成

熟的
P

淋巴细胞表型#

'QQ

终末期可出现于
&QQ

形态学相似

的幼淋巴细胞样转化#然而#患者仍保持
'QQ

阶段原有的免疫

表型特点)$

!

%与
:8QTQ

的鉴别!

:8QTQ

以外周血中大颗粒

淋巴细胞持续增多为特征#通常大于
1

个月#淋巴细胞较
:8

&QQ

少#通常在$

!

#

!%

%

`"%

.

"

Q

#主要表达
'X$

+

'X/

和
:

淋

巴细胞受体$

:'(

%#而
:8&QQ'X!

+

'X$

+

'X7

+

'X#!

通常强表

达)$

$

%与
RR

的鉴别!

RR

是一种罕见的疾病#以外周血循环表

皮
:

淋巴细胞和全身红皮病为特征#外周血涂片检出许多

R=\@B

M

细胞是识别
RR

的重要条件#

R=\@B

M

细胞是一种带扭曲

核的淋巴细胞#约占细胞总数的
"#2

以上#

R=\@B

M

细胞通常表

达
'X!

+

'X$

+

'X9

+

'X#

#通常不表达人白细胞
X(

抗原$

,Q+8

X(

%和
'X7

#而
:8&QQ'X7

表达通常阳性)在形态上通常无法

将
:8&QQ

与其他的成熟
:

淋巴细胞白血病"淋巴瘤完全区分

开#而免疫表型作为重要的辅助手段可起到非常重要的补充作

用)

'X!1

和
:'Q8"

蛋白是
:8&QQ

的独特标志#在其他成熟
:

淋巴细胞白血病"淋巴瘤中未检测到'

!

(

#

'X7

在
:8&QQ

强表

达#而在其他成熟
:

淋巴细胞肿瘤弱表达或不表达)因此#流

式细胞术免疫表型分析是
:8&QQ

重要的诊断和鉴别诊断手

段)对于
:8&QQ

的诊断需要结合临床资料+实验室检查结果

及淋巴细胞免疫分型做出诊断并排除相关的
:

淋巴细胞增殖

性肿瘤#该患者结合其临床表现+实验室检查及淋巴细胞免疫

分型可最终确诊为
:8&QQ

)

:8&QQ

最主要的染色体异常为
46<

$

"9

%$

_

""

&

_

$!

%#其次为

>

$

"9

!

"9

%$

_

""

&

_

$!

%#其他如
>

$

a

&

"9

%$

_

!/

&

_

""

%#

4

$

/

%$

_

"%

%和
>

$

/

&

/

%$

H

"!

&

_

""

%也可在
:8&QQ

见到'

"

(

)在章艳茹等'

$

(的研究

中比较了我国与美国+英国及日本的
:8&QQ

临床及实验室特

征#结果显示#我国
:8&QQ

患者染色体核型多为正常核型#与

日本报道近似#与美国及英国报道有明显差异)该患者染色体

核型复杂#因形态差#无法分类#故该患者染色体具体核型无法

得知)某些
:8&QQ

患者存在基因的改变#如
+:S

位点的错

义突变+

:&#$

基因的缺失等)目前人们对于
:8&QQ

的研究仍

在进一步的探索中#

W+O$

蛋白主要在造血组织表达#对
:

淋

巴细胞和自然杀伤细胞$

ZO

细胞%发育的影响是必不可少的#

*

#%#$

*

国际检验医学杂志
!%"#

年
"!

月第
$1

卷第
!$

期
!

)6>WQ@IS=J

!

X=E=FI=B!%"#

!

Y;G0$1

!

Z;0!$



P=B

?

F@66

等'

9

(发现至少
"

"

$

的
:8&QQ

患者存在
W+O$

的频

发突变激活)目前在
:8&QQ

患者发现有
R-&:.8+PQ"

嵌合

融合基因的表达'

#

(

#异常的
+I=G5;6

$

+PQ"

%信号可促进白血

病的生成#但这些基因改变能否成为
:8&QQ

的特异性标记及

其与疾病的相关性有待于进一步的研究与证实)本患者未做

白血病融合基因及基因突变相关检测#故而该患者关于白血病

基因方面的信息未知)

:8&QQ

侵袭性强#生存期短#目前尚无有效的治疗方案#

传统的化疗方案对
:8&QQ

有一定的缓解作用#但效果较差)

尽管阿伦单抗在诱导
:f&QQ

缓解上有较好的效果'

187

(

#但没

有进一步治疗的患者仍存在较大的复发风险)为了延长患者

的生存期#在缓解期可考虑给患者进行骨髓移植#造血干细胞

移植后可提高患者生存率'

/8.

(

)随着研究的继续与深入#对
:8

&QQ

的认识逐步加深#相信在不久的将来在治疗研究上也会

有新的突破)

参考文献

'

"

(

RL=BJG;LR,

#

'@F

H

;-

#

,@BB45ZQ

#

=>@G0

周小鸽#陈辉树$译%

0

造

血与淋巴组织肿瘤
N,^

分类'

S

(

09

版$下册%

0

北京!诊断病理

学杂志社#

!%""

!

9.789..0

'

!

(

X=@BJ=6'-0:8'=GG

H

B;G

M

F

H

A;E

M

>4EG=KC=F4@

'

W

(

0'G46Q

M

F

H

A;F@

S

M

=G;F@

#

!%%.

#

.

$

RK

HH

G$

%!

R!$.8!9$0

'

$

( 章艳茹#齐军元#刘慧敏#等
0

中国
:

幼淋巴细胞白血病临床及实

验室特征'

W

(

0

中华血液学杂#

!%"$

#

$9

$

"%

%!

/$.8/9$0

'

9

(

P=B

?

F@66+O

#

REA6=

HH

=6A=4FR

#

R=4D=B>S

#

=>@G0(=EKBB=6>FK8

>@>4;6;DW+O$46 :8E=GG

H

B;G

M

F

H

A;E

M

>4EG=KC=F4@

'

W

(

0T=6=5

'AB;F;5;F=5'@6E=B

#

!%"9

#

#$

$

9

%!

$%.8$"10

'

#

(

O@L@4,

#

S@>5K5A4>@,

#

RK\KC4(

#

=>@G0[K6E>4;6@G@6@G

M

545;D

>A=R-&:.8+PQ"EA4F=B4EDK54;6

?

=6=J=B4<=JDB;F :8

H

B;G

M

F8

H

A;E

M

>4EG=KC=F4@

'

W

(

0Q=KC(=5

#

!%"9

#

$/

$

"!

%!

"9#"8"9#.0

'

1

(

X=@BJ=6'-

#

S@>K>=5-

#

'@\46P

#

=>@G0,4

?

AB=F4554;6B@>=46:8

E=GG

H

B;G

M

F

H

A;E

M

>4EG=KC=F4@L4>A'+S&+:,8",

'

W

(

0PG;;J

#

!%%"

#

./

$

1

%!

"7!"8"7!10

'

7

(

X=@BJ=6'-

#

OA;>+

#

-G5=S

#

=>@G0+G=F>K\KF@I>A=B@

HM

46:8

E=GG

H

B;G

M

F

H

A;E

M

>4EG=KC=F4@

!

E;F

H

@B46

?

=DD4E@E

M

46@5=B4=5>B=@8

>=J46>B@<=6;K5G

M

@6J@5>KJ

MH

4G;>46

?

>A=5KIEK>@6=;K5B;K>=

'

W

(

0

PG;;J

#

!%""

#

""/

$

!!

%!

#7..8#/%!0

'

/

(

N4C>;B8W=JB\=

3

E\@CN

#

X=@BJ=6'

#

X=NB==J=Q

#

=>@G0,=F@>;8

H

;4=>4E5>=FE=GG>B@65

H

G@6>@>4;646:8

H

B;G

M

F

H

A;E

M

>4EG=KC=F4@

!

@

B=>B;5

H

=E>4<=5>KJ

M

DB;F>A=-KB;

H

=@6TB;K

H

D;BPG;;J@6JS@B8

B;L :B@65

H

G@6>@>4;6@6J>A=(;

M

@G S@B5J=6 ';65;B>4KF

'

W

(

0

Q=KC=F4@

#

!%"!

#

!1

$

#

%!

.7!8.710

'

.

(

OB45A6@6P

#

-G5=S

#

:

3

;66D

3

;BJT-

#

=>@G0R>=FE=GG>B@65

H

G@6>@8

>4;6@D>=B@G=F>K\KF@I46:8E=GG

H

B;G

M

F

H

A;E

M

>4EG=KC@=F4@B=5KG>5

46G;6

?

=B5KB<4<@G>A@6@D>=B@G=F>K\KF@I@G;6=

!

@FKG>4E=6>B=

B=>B;5

H

=E>4<=5>KJ

M

'

W

(

0PBW,@=F@>;G

#

!%"%

#

"9.

$

1

%!

.%78."%0

$收稿日期!

!%"#8%18".

%

#

!

通讯作者#

-8F@4G

!

LK\A=6I4@;

$

DFFK0=JK0E6

)

!个案与短篇!

抗核抗体荧光阴性与抗可提取核抗原抗体谱阳性分析
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文章编号"
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"
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#
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抗核抗体$

+Z+

%是一组将自身真核细胞的各种细胞成分

作为靶抗原的自身抗体的总称#

+Z+

靶抗原分布由传统的细

胞核抗原扩展到现在的整个细胞#包括细胞核+细胞骨架+细胞

质+细胞分裂周期等#可与不同来源的细胞核起反应#无器官特

异性和种属特异性'

"

(

#是检测自身免疫性疾病$

+)X

%的重要血

清学指标)

+Z+

阳性提示患有
+)X

的可能性#对
+)X

的检测

起着最重要的作用)临床上除了用间接免疫荧光法$

))[

%检测

+Z+

#为了做到协助诊断与鉴别诊断#还对抗可提取核抗原

$

-Z+

%抗体进行检测#

-Z+

是可提取核抗原的总称#

-Z+

抗

原可用盐水或磷酸盐缓冲液从细胞核中提取出来)

-Z+

抗原

中主要包括
RF

+

(Z&

+

RR+

+

RRP

+

W;8"

+

REG87%

等抗原)由于不

同特性的抗
-Z+

抗体在各种
+)X

的阳性率有明显差异#有些

具有很高的特异性#所以对抗
-Z+

抗体谱的检测可以进一步

协助诊断和鉴别诊断
+)X

)目前临床常用的检测抗
-Z+

抗

体的方法是免疫印迹法#其灵敏度高#特异性强#操作简单#被

实验室广泛采用)所以可以通过确定靶抗原#以便准确诊断自

身免疫疾病的类型)但通过实际操作#检验人员会遇到令人困
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