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罕见母细胞性浆细胞样树突细胞肿瘤诊断
$
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"
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关键词"母细胞性'

"

浆细胞样'

"

树突细胞肿瘤'

"

骨髓'

"

诊断
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,
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文章编号"
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文献标识码"

C

""

母细胞性浆细胞样树突细胞肿瘤"

PZ?CH

#是一

组非常罕见的淋巴造血系统的恶性肿瘤(

.##/

年世

界卫生组织"

XYA

#将
PZ?CH

列为一个单独类型%

划归为急性髓系白血病"

2@F

#及相关前体细胞肿瘤

目录下&

$

'

%曾被命名为母细胞性自然杀伤细胞淋巴瘤

或
C?-

c

C?1'

c造血细胞肿瘤等&

.,"

'

(肿瘤细胞高表

达
C?$."

"

DF,"

%

链受体#%还表达浆细胞样树突细胞

"

Q

?C

#相关抗原
ĈF$

和
D]H,

%

等&

-,'

'

%但不表达髓

系)

^

/

P

淋巴细胞系列标志(随后研究证实肿瘤细胞

表达
Q

?C

特异性标记&

P?C2,.

"

C?"#"

#和
P?C2,-

"

C?"#-

#'%被认为肿瘤起源于原始
Q

?C

&

!,/

'

(

PZ?CH

临床上呈现高侵袭性%常以皮肤损害为

首发症状%可同时累及淋巴结)骨髓)其他软组织及中

枢神经系统等$多见于老年患者%男性多于女性%对放

化疗均不敏感%预后极差(陆军军医大学第二附属医

院通过骨髓诊治
$

例以急性白血病样表现的
PZ?CH

患者%肿瘤细胞还同时累及皮肤)淋巴结%现报道其临

床特征)实验室特点及治疗反应%并进行相关文献

复习(

$

"

临床资料

""

患者%男%

'#

岁%因1右乳包块
"

年%质地)大小改

变
$

个月2于
.#$1

年
$#

月收入陆军军医大学第二附

属医院血液科(患者
"

年前发现右乳包块
$K<g$

K<

%质软%边界清晰%活动度差%无压痛)溢液)红肿等

不适$

.#$1

年
$#

月包块增大至
"K<g"K<

入院(体

检,双侧乳房不对称%右乳较左侧大%无皮损)溢液%橘

皮征%酒窝征$紧邻右乳乳头触及
-K<g"K<

质硬包

块%边界清晰%活动度差%与周围组织粘连%无压痛$胸

背部皮肤散在
#%1

!

$%#K<

红色结节(胸部
Ĉ

,双

肺上叶及右肺下叶多发结节%转移灶可能$右乳乳腺

新生物$双侧腋窝多个小淋巴结(血常规,白细胞计

数"

XPC

#

$%!"g$#

&

/

F

%血红蛋白"

Y;

#

$./

4

/

F

%血

小板计数"

Z96

#

$#.g$#

&

/

F

(血清乳酸脱氢酶
/1'

V

/

F

%

'

.

微球蛋白阳性(心肺查体正常%肝脾不大%正

常心电图%头颅
@0D

未见异常%韦氏环未见异常(

骨髓细胞形态学"图
$

#,增生明显活跃%粒系

$$3

%红系
."%13

%淋巴细胞
.-3

%巨核细胞
$$-

个/片%产板巨核细胞
.#

个/片$查见一类异常细胞占

-#%13

%散在或成团分布"图
$2$

#%形态描述,细胞体

积中等
$.

!

$/

&

<

%细胞核偏位%细胞质少或中等%深

蓝%部分细胞可见拖尾毛刺状"图
$2.

)

2"

#$染色质偏

粗%核仁清晰$组化染色,过氧化物酶染色"

ZAU

#阴

性%非特异性酯酶染色"

HaB

#阴性(外周血形态涂

片,

XPC

减少%以成熟淋巴为主%未见异常细胞(细

胞形态学考虑前驱淋巴瘤细胞白细胞(

骨髓流式细胞"图
.

#,异常细胞
]aC

小/
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98R

%

占骨髓有核细胞的
"#%13

$表型为
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C?$."
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C?$$!
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C?""
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YF2,

?0

c

C?"#-

c

$髓系及淋巴细胞亚群标志为
C?"-

M

C?"'

M

C?.1

M

C?$"

M

C?$'

M

C?$1

M

C?$$;

M

C?$-

M

C?'-

M
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M
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M

C?.#

M

C?..

M
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M

C?/

M
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M
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M
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M
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M
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:)<

C?-10A

M

>[7+T
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<5P

M

%提

示肿瘤细胞
?C

来源%考虑
PZ?CH

(

骨髓病理活检"图
"

#,造血组织及脂肪组织增生

活跃%粒红巨三系增生减低$可见大量异型细胞%呈结

节或弥漫性分布%细胞体积中等%细胞质少%细胞核圆

形或扭曲略不规则%核仁不清$免疫组织化学结果显

示,
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%
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%
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%
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%
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阳性%
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阳性%
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阳性%
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阳性%
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散

在阳性%
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散在阳性%
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%
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血系统恶性肿瘤%免疫组化表型支持组织细胞来源

肿瘤(

图
$

""

PZ?CH

骨髓细胞涂片瑞氏染色

""

注,异常细胞"红色#占有核
"#%13

$

]aC

小/
aaC

98R

%表型"蓝色箭

头#,

C?-1

:)<

C?-

:)<

C?1'

;[)c

C?$."

;[)c

C?"#-

c

C?$$!

:)<

C?""

:)<

C?"/

:)<

YF2,?0

c

$成熟淋巴"绿色#为内对照%髓系及
P̂HJ

系列标

志阴性"部分标志未显示#

图
.

""

PZ?CH

骨髓细胞流式免疫表型结果

""

注,

C$MC"

为
YB

染色$

C-MC&

为免疫组化结果,

C?-

c

C?1'

c

C?$."

c

J)'!

c

C?"

M

@ZA

M

图
"

""

PZ?CH

骨髓病理
YB

染色及免疫组化结果

""

染色体核型分析,

-'UW

%

Ĉ0

基因重排阴性(入

院后诊断为母细胞性
Q

?C

肿瘤
.

"累及皮肤)淋巴结

和骨髓#(患者接受
',

巯基嘌呤
c

甲氨蝶呤"

@Zc

@ Û

#方案&

',@Z1#<

4

:$

!

!

)泼尼松"

Z

#

-#<

4

:$

!

!

)

@ Û.1<

4

:$

'化疗
-

个疗程(

.#$'

年
1

月

$&

日复查,患者皮疹基本消退%双肺腋窝淋巴结较前

缩小%右乳结节未见确切显影$骨髓细胞形态学及骨

髓病理活检未见异常$但微小残留白血病"

@0?

#阳

性,

C?$."

c

C?1'

;[)

C?-

:)<

C?-1

:)<

YF2,?0

c 占

$%&/3

(患者放弃进一步治疗(

%

"

讨
""

论

""

PZ?CH

是一种罕见淋巴瘤亚型%

.##/

年
XYA

造血与淋巴组织肿瘤分类标准根据肿瘤细胞来源于

Q

?C

前体细胞及形态学呈母细胞性特征%将其命名为

一组独立疾病&

$

'

(

$&&-

年
2?2CYD

等&

&

'报道首例%

迄今全球仅报道
$1#

余例
PZ?CH

%发病率占原发性

淋巴瘤的
#%/3

&

$#

'

%男女发病率比值约为
.%1

!

"%#

%

中老年患者好发%中位年龄
'1

岁%其中
.#3

!

"#3

的

患者年龄
%

-#

岁%报道最小年龄仅
/

个月&

$

%

"

%

$$,$.

'

(

PZ?CH

的首发症状往往是皮肤损害%皮损可呈孤立

或局限性%呈肿块)结节或斑块$疾病进程迅速%可累

及淋巴结)软组织)外周血及骨髓&

$"

'

(研究显示%

1!3

起病首发症状以单纯皮肤病变$

.$3

侵犯皮肤及淋巴

结$

$$3

患者皮肤和骨髓$

-3

病例同时侵犯皮肤)淋

巴结及骨髓$仅仅以白血病起病的占
!3

$中枢神经系

统受累罕见%但复发时往往出现$常有全血细胞减少%

以血小板减少最为突出&

$#

%

$-,$'

'

(

本例患者因外周血
XPC

减少%乳腺包块待查%收

入血液科(骨髓涂片呈急性白血病样表现%肿瘤细胞

呈原始细胞样"图
$

#%与原始粒细胞)淋巴母细胞非常

相似%其细胞体积中等
$.

!

$/

&

<

%细胞核偏位%细胞

质少或中等%深蓝%部分细胞可见拖尾毛刺状$染色质

偏粗%核仁清晰(细胞化学染色
ZAU

和
HaB

阴性%

无特异性改变(

CÂ 2

等&

$!

'报道
""

例
PZ?CH

患者

中
--%-3

具有典型
PZ?CH

形态%其余的形态特征存

在多样性(因此%单纯依据肿瘤细胞形态特征很难诊

断%从形态学很容易误诊为
2@F,@#

/

$

或者其他类

型淋巴瘤/白血病(但在骨髓涂片分析时肿瘤细胞可

见成团分布现象%这与此肿瘤细胞特性有关(疾病皮

损常呈孤立或局限性分布肿块%界限清晰$在侵犯骨

髓时同样呈团状灶性分布"

2@F

细胞罕见团块状分

布#%此现象可帮助排除
2@F

(在骨髓病理活检中肿

瘤细胞呈结节状及弥漫性分布%支持外来细胞侵犯(

PZ?CH

大多数确诊依靠皮损组织活检病理及免

疫组化(此病约有
.$3

患者同时累及骨髓&

$#

%

$/

'

%可在

骨髓中查见肿瘤细胞%甚至呈急性白血病样改变(因

此骨髓样本是最直接)简便的诊断依靠(

PZ?CH

的

肿瘤细胞具有独特
C?-

c

C?1'

c

C?$."

c免疫表型%常

表达
C?-"

)

P?C2,.

"

C?"#"

#)

P?C2,-

"

C?"#-

#)

C?-102

)

ĈF$

%但不表达髓系及
^

/

P

系列标志"如

@ZA

)

C?$-

)

C?"

)

C?/

等#

&

-,/

'

%但也有文献报道表达

C?-1

)

C?$$!

)

C?'/

)

:̂̂

)

C?""

)

C?"'

)

C?!

)

C?.

和

a,$##

中一种或多种标志&

$!,.$

'

(本例患者活检病理免

疫组化
C?-1

c

C?-

c

C?1'

c

C?$."

c

:̂̂

c

BPB0

M

%单

!

-"1$

!

国际检验医学杂志
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年
'
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$.

期
"
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纯从
C?-

c

C?1'

c表型判断还应与鼻型
HJ

细胞淋巴

瘤)

HJ

淋巴瘤/白血病及
C?-

c和"或#

C?1'

c

2@F

相鉴(通过骨髓流式免疫表型分析%肿瘤细胞表达

C?-1

:)<

C?-

:)<

C?1'

;[)c

C?$."

;[)c

C?$$!

:)<

C?""

:)<

C?"/

:)<

YF2,?0

c

C?"#-

c

%不表达髓系及
^

/

P

系列

标志(虽然
C?$."

)

C?1'

并不是
Q

?C

特异标志%肿

瘤细胞
C?1'

;[)荧光强度高于正常
HJ

淋巴细胞%且不

表达
HJ

细胞标志
C?&-

和
C?$'$

$

C?$."

;[)往往提

示
Q

?C

(本例患者肿瘤细胞还同时表达
Q

?C

特异标

志
P?C2,-

"

C?"#-

#(骨髓流式及病理免疫组化均符

合
PZ?CH

表型%最后追溯患者病史及乳腺皮肤包块

病理活检及免疫组化表型考虑组织细胞来源%支持

PZ?CH

诊断(

PZ?CH

的临床特征)细胞形态特征)病理和免疫

表型均呈现多样化%诊断时易与其他肿瘤混淆导致误

诊%如结外鼻型
HJ

/

^

细胞淋巴瘤)蕈样肉芽肿)皮肤

淋巴瘤及反应性
Q

?C

增生&

.$,..

'

%并且约
$#3

!

.#3

PZ?CH

患者并发或进展为髓系肿瘤%以急/慢性粒单

细胞白血病多见&

."

'

(因此%骨髓诊断时需除外其他类

型的急性白血病%同时结合上述各方面特征做出综合

诊断(

PZ?CH

临床罕见%目前没有统一的最佳治疗方

案%各种密集化疗方案均可缓解其临床症状(本例患

者接受
-

个疗程
@Zc@ Û

方案%皮损消退)淋巴结

缩小)骨髓形态学和病理达到完全缓解(患者临床症

状虽明显好转%但骨髓流式
@0?

检测仍持续阳性,

C?$."

c

C?1'

;[)

C?-

:)<

C?-1

:)<

YF2,?0

c肿瘤细胞占

有核细胞
$%&/3

%预后极差(

0BD@B0

等&

.$

'评估已

被发表的
&$

病例和额外
'

例的
C?-

c

C?1'

c肿瘤患

者%平均生存期为
$"

个月%指出疾病仅限于皮肤的患

者并不比全身播散的患者预后好%最初临床表现的皮

损看似温和%但真皮外的快速传播或侵袭性白血病化

紧随其后%尤其在成年人中&

.$

%

.-

'

(多数
PZ?CH

患者

接受淋巴瘤或急性白血病方案作为初始诱导化疗&

.-

'

(

但值得注意的是%尽管实验证据证明
PZ?CH

靠近髓

系系统%而且
.##/

年
XYA

也归为髓系肿瘤目录

下&

$

'

%但是
2@F

化疗方案可能比
2FF

方案导致更糟

糕的结果&

$#

%

$1

'

(

]BVDFF20?

等&

$1

'报道%

1

/

$1

患者

完全缓解后发生中枢神经系统侵犯%推荐鞘内药物预

防中枢神经系统复发(采用急性白血病化疗方案和

首次完全缓解后行同种异体干细胞移植%部分患者仍

难达到持续的临床缓解或治愈&

$1

%

.$

'

(虽然仅仅采用

高危急性白血病的治疗方案亦有明显持续临床缓解

或治愈患者%特别是在儿童患者中%仍然主张采用同

种异体干细胞移植&

.1,.'

'

(

综上所述%

PZ?CH

是一组罕见的淋巴造血系统

肿瘤%该病常见皮肤病变为首发症状%侵袭性强)进展

快)预后极差(单纯从骨髓细胞形态学很难与急性白

血病相鉴别%需紧密结合临床%同时结合病理及流式

细胞术免疫分型检查明确诊断%以防漏诊)误诊(
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