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%%%%!中图分类号"%>C=%%!文献标识码"% %̂%!文章编号"%!$$B ;BB=$'"$!$($# ;$<$# ;$"

%%患儿$男$< 岁 !! 月$因左腋下包块 !< 1*发热

B 1*咳嗽 " 1入院% !< 1前患儿左上肢不愿活动伴

左肩部疼痛时被发现腋下包块$入院前 B 1 出现持

续高热% 入院查体)生命体征平稳#双侧颈前*颈后

可触及数枚肿大淋巴结$最大约 $6B L.a$6F L.$

触痛不明显$质韧$活动度差$与周围组织粘连#左腋

下一 =6$ L.a=6# L.包块$质硬$活动度差$无明显

压痛$肝右肋下 ! L.$脾左肋下刚及$质韧% 实验室检

查)Ae&!F6C a!$

:

EY$0YG=#< a!$

:

EY$ TO B# MEY#

Y@T"=F U# ê病毒&H?Mh' ](#&>0!#B .MEY#血

沉 :B ..E'% 腹部 e超)肝左*右叶上下径分别为

F6B L.和 !"6$ L.#脾长径 !"6! L.$厚度 <6$ L.#

肝门部及腹主动脉上段周围多发肿大淋巴结% 骨髓

检查提示)增生活跃$可见退化细胞$少数淋巴细胞

形态异常% 胸部&G示)纵隔内及双侧腋窝'左侧为

著(多发肿大淋巴结$两肺纹理多$左肺见 " 个小结

节% 全身骨扫描示)颈 = 椎体骨代谢轻度活跃$余骨

骼未见异常% 住院后患儿持续高热$高达 =:6Fm$

呈弛张热$并出现枕后*耳后*两侧颈部*两侧锁骨

上*腹股沟渐互相融合的肿大淋巴结$最大约

<6$ L.a#6$ L.$肝增大至肋下= L.$脾肋下 = L.%

淋巴结活检病理报告)正常结构被弥漫*非聚集性的

肿瘤细胞所破坏$组织细胞形态详见图 !#免疫组

化) &@FB ' ]($&@!F= ' ]($YgR ' ]($粒酶 e

' ]($Y&H' ]($4?8' ]($80d' \($&@<' ]($

&@#F' ;($&@"!' ;($&@=#' ;($&@!

$

' ;($R ;

!$$' ;($&@"$' ;($&@=' ;($f?WFC 增值指数约

#$D$符合组织细胞肉瘤' '(J,+L9,(LJ23L+.2(的诊

断% 确诊后给予 &Td0'环磷酰胺 ]多柔比星 ]长

春新碱]泼尼松(方案治疗 " 周后肿大淋巴结明显

缩小$第 ! 疗程结束时双颈部仍可触及多个 !6$ L.

a"6$ L.淋巴结$伴中度发热$< 周后第 " 疗程开始

前肿大淋巴结全部消失$体温正常$但右侧睾丸较对

侧增大$质地略硬$于治疗第 # 天恢复正常#第 = 疗

程开始前发现左颌下 "6$ L.a"6$ L.肿大淋巴结$

治疗后消失% 以后几个疗程查体未见异常% 经 C 个

疗程治疗患儿一般情况正常$肿大淋巴结完全消失$

肝脾肋下未及$0̂GW&G检查提示)全身各部位葡萄

糖代谢显像未见明显异常% 现已随访 !! 个月仍在

缓解中%

%%图 #G组织细胞肉瘤的组织学图像
'苏木精W伊红染色$

a<$$(%组织正常结构破坏$肿瘤细胞大$具多形性#胞质丰富*嗜

酸$可呈泡沫状#细胞核大$圆形或卵圆形$核偏位$空泡状染色质%

组织细胞肉瘤是一种罕见*预后极差的组织细

胞分化的恶性淋巴造血系统肿瘤$包括恶性组织细

胞增多症和真性组织细胞性淋巴瘤% "$$! 年 ATd

淋巴造血组织分类将组织细胞肉瘤列为独立的罕见

病$定义为一类形态学和免疫表型特征与成熟组织

细胞相似的细胞恶性增殖性疾病% 组织细胞肉瘤实

体肿块常发生于淋巴结*皮肤和胃肠道!!"

$比例各

为 !E=$可有肝脾肿大% 部分病例表现全身播散性病

变$伴发热*消瘦等症状% 成人病例多表现为局部病

变% 婴儿至成人均可发病$但临床多见成人患者$中

位年龄 <F 岁$男女性别无明显差异$组织细胞肉瘤

在低年龄儿童的报道仅 = 例$且均为国外文献!"W<"

%

依据临床表现*细胞形态学*免疫表型特征以及

流式细胞术和分子遗传学检查可对组织细胞肉瘤做

出诊断!#"

$但需排除其他形态学相似的病变% 组织

细胞肉瘤的诊断标准!F"

)

!

肿瘤细胞呈现组织细胞

&#$<&
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特征如折叠核*细胞浆丰富*嗜血现象#

"

应有对 "

个或以上组织细胞相关标记 '&@FB*&@!F=*59J+W

c9.-*&@!=*&@!<*&@!!L和 82L=BC 等(的免疫应

答功能$其中 &@FB*&@!F= 是重要的表面标记!C"

$

同时表达淋巴细胞标记 '&@<#*TYHW@>*&@<*

&@<=*&@<#>d($R!$$' ;( 或' ](#

#

对e细胞和

G细胞无特异性标志反应#

)

e(3O-LXnJ颗粒和 &@!2

阴性#

+

不表达&@=$#

8

无?M及G&>基因重排证据%

组织细胞肉瘤为侵袭性肿瘤$ <E# 的组织细胞

肉瘤患者临床进展快'生存 " [!# 个月($对治疗反

应较差% 组织细胞肉瘤临床表现多样$疗效与多因

素有关)最重要的是肿瘤的部位和分期$如中枢神经

系统和播散性病变的临床进程凶猛$手术切除和化

疗后生存期 $6# [=F 个月$局限性肿瘤$预后较好$

<例观察生存期可达 = [!=年#其次与肿瘤大小有关$

原发瘤体l=6# L.的患者生存期短$预后差#肿瘤细

胞的增殖率也有影响!#"

% 国际预后因子指数可鉴别

不同预后$指导个体化治疗!B"

% 0̂GW&G目前是评估

病变范围和疗效*指导治疗*决定组织活检部位和检

测淋巴扩散的较佳方法!:"

%

对局限性肿瘤$手术和放疗辅以化疗可控制疾

病% 联合化疗常用 &Td0治疗方案$也有使用

@Ye&Y方案$但多疗效不佳$#$D [F$D患者死于本

病$平均生存期 < ["< 个月!!$W!!"

% 数个学者报

道!"$!"W!<"

$根据患者病情$局限性组织细胞肉瘤选择

手术*放疗和不同的化疗方案个体化治疗$获得较好

效果% 放疗能有效控制局部性肿瘤$而手术后强化

化疗和造血干细胞移植$可能消灭残留病防止复发%

播散性组织细胞肉瘤进展迅速$局部强化治疗预后

仍很差$当前推荐全身性化疗% 国外多位学者的报

告!B$!#W!C"皆提示播散性组织细胞肉瘤病变转归不

良% 近来$同种异体基因造血干细胞移植术和沙利

度胺抗组织细胞肉瘤显示有效!!B"

% @255-等!<"报道

的 = 例经近 = 年的沙利度胺治疗状况良好$未见神

经病变等严重副反应'有报道此反应常发生于妇女

和老人(% 沙利度胺有抑制组织细胞增殖的功能$

儿童患者能良好耐受$当其他疗法失败时将其作为

候选的治疗手段是可行的%

本例患儿发热伴全身浅表淋巴结迅速肿大*肝

脾肿大$炎症指标高$首先检查排除了常见的 ê病

毒*结核及其他非特异性感染的可能% 结合患儿有

纵隔淋巴结肿大$病程进展快$淋巴结触痛不明显*

质硬*活动度差*与周围组织粘连等情况$故考虑恶

性淋巴造血系统肿瘤的可能$行骨髓穿刺及淋巴结

活检$病理形态学检查及组织细胞相关标记阳性符

合组织细胞肉瘤$确诊为组织细胞肉瘤% 虽然经过

&Td0方案治疗近期疗效较好$但由于本病的恶性

程度高$尚存在复发可能$应长期随访观察%
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