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&&!摘&要"&目的&探讨种痘水疱病样皮肤R细胞淋巴瘤的诊断与治疗#提高对该病的认识) 方法&对 ! 例种

痘水疱病样皮肤R细胞淋巴瘤患儿的临床表现*辅助检查*诊疗过程进行分析#并复习相关文献) 结果&该患儿主

要表现为皮疹*发热*淋巴结肿大) 皮疹呈多形性#表现为水肿性红斑*水疱*结痂*坏死及凹陷瘢痕#冬轻夏重#主

要累及面部和四肢) MC%M0A-.)* C̀344'病毒EDH抗体阳性) 组织病理示皮肤真皮脂膜组织局灶性淋巴细胞浸润#

以血管周围为主#免疫组化 'I@ % o'* 'IV@ % o'* 'I#$ % c'*03Ò[ % c'*REB% o'*'I[ % o'* 'IS % o'*

d43*/?.% o'* 'IV % c') 激素治疗后病情缓解) 结论& 种痘水疱病样皮肤R细胞淋巴瘤的临床表现独特#确诊

主要靠病损部位组织病理活检及免疫组化#部分病例对激素治疗反应良好#发病可能与MC病毒感染有关#预后有

待于进一步观察) !中国当代儿科杂志#;<<=#>>$?%&@=C B@=U"

!关&键&词"&种痘水疱病样$淋巴瘤$儿童

!中图分类号"&:"@@&&!文献标识码"&B&&!文章编号"&!$$S cSS@$%#$$%'$" c$[%\ c$@
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3*2 .O-4./)-).A7M0A-.)* C̀344.<)<9A%MC5' ÈDH P3A0,A)-)<.7_)A-,03-(,6,D);36J)*2)*DA4.<.36.2 J,;366?/0(,;?-.
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'I@ % o'# 'IV@ % o'# 'I#$ % c'# 03Ò[ % c'# REB % o'# 'I[ % o'# 'IS % o'# d43*/?.% o' 3*2

'IV % c'7R(.;6)*);36A?/0-,/AP.4.)/04,<.2 3J-.4D69;,;,4-);,)2 -4.3-/.*-)* -()A;()627!")1-/('")(&_?24,3

<3;;)*)J,4/.̀6)Q.;9-3*.,9AR;.666?/0(,/3(3AA0.;)36;6)*);36/3*)J.A-3-),*A7R()A2)A,42.4/3?>.2.J)*)-.6?2)3D*,A.2

>?AQ)* >),0A?,J3JJ.;-.2 -)AA9.3*2 )//9*,()A-,;(./)A-4?3AA3?7d69;,;,4-);,)2 -4.3-/.*-)A.JJ.;-)<.7MC5)*J.;-),* /3?
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&&D,E F"&.(&&_?24,3<3;;)*)J,4/.̀6)Q.$ Y?/0(,/3$ '()62

&&种痘水疱病样 R细胞淋巴瘤% (?24,3<3;;)*)̀

J,4/.̀6)Q.;9-3*.,9AR;.666?/0(,/3'是一种近年来

认识的*较少见的皮肤淋巴瘤) 该病多见于儿童#主

要累及面部和四肢等暴露部位#也可累及躯干和臀

部等隐秘部位#有明显的季节性#冬季轻夏季重) 皮

疹呈多形性#可见水肿性红斑*水疱*结痂*坏死和凹

陷瘢痕#易与种痘样水疱病相混淆#确诊主要靠皮损

活检和免疫组化) 我科收治 ! 例患儿#符合该病诊

断#现报告如下)

>I临床资料

>7>I一般资料

患儿#女#[ 岁#因全身皮疹伴发热 ! 年余收住

院) 患儿 ! 年余前出现全身皮肤红色斑丘疹#伴或

不伴水疱#水疱破溃后结痂*坏死及凹陷性瘢痕#散

在分布%图 !'#伴瘙痒及发热#体温波动于@S7# b

V$7#h之间#在当地间断治疗 [ 月后%具体不详'#症

(\%[(
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状消退) [# 2前再次出现皮疹#表现同前#V# 2 前发

热#遂入我院) 发病以来精神可#纳差#大*小便正常)

体格检查&发育正常#营养差#神志清#精神好#

全身皮肤散在淡红色斑丘疹#直径约 $7[ b!7$ ;/#

并有皮肤疱疹结痂*坏死及凹陷性瘢痕#有痒感) 颈

部*腋窝及腹股沟可触及数枚 $7[ b# ;/的淋巴结#

质硬#部分融合#局部无红肿及压痛) 心肺检查未见

异常#肝脾肋下未触及)

>7;I实验室检查

血常规&iC'\7# n!$

%

XY#8$7!"#Y$7"%#

:C'V7!@ n!$

!#

XY#_> !$V DXY#1YR!@S n!$

%

XY$血

沉 @# //X(#':1定量 [% /DXY#MC5抗体 EDH阳

性*EDd阳性#巨细胞病毒抗体 EDH阴性*EDd阳性#

柯萨奇病毒抗体EDH阴性$抗核抗体*抗 2ÀI8B抗

体*抗中性粒细胞胞浆抗体均为阴性$两次血培养均

无细菌生长$肝功能&谷丙转氨酶 @# GXY#谷草转氨

酶 \[ GXY#余项正常$肾功能正常$体液免疫测定&

EDd!!7\" DXY%正常范围&[7\\ DXYb!V7#[ DXY'#

EDH!7"[ DXY%正常范围&$7@$ DXYb#7$% DXY'#EDB

!7!@ DXY%正常范围&$7S$ DXYb[7$$ DXY'#'@ !7S@

DXY%正常范围&$7%! DXYb!7[" DXY'#'V $7[[ DXY

%正常范围&$7!V DXYb$7VV DXY'#细胞免疫测定&

'I@ Z#\7!p %[$7$p bSV7$p'#'IV Z!S7%p

%#"7$p b[!7$p'#'IS Z\7@p%![7$p bVV7$p'#

'IVX'IS Z@7$%$7"p b#7Sp'

>7AI皮损组织病理检查

表皮局灶性坏死#真皮及脂膜组织内弥漫性及

灶性中等大小的淋巴样细胞浸润%图 #'#并侵犯表

皮和血管) 该细胞具有异型性#部分细胞核呈扭曲

状#可见核仁) 此外#尚伴有小淋巴细胞*组织细胞

浸润) 免疫组化检测显示淋巴样细胞 'I@ % o'*

'IV@ % o'* 'I#$ % c'* 03Ò[ % c'*REB % o'*

'I[ % o'* 'IS % o'*d43*/?.% o'* 'IV % c'#

%图 @') 结合形态基本符合种痘水疱病样皮肤R细

胞淋巴瘤)

>7MI治疗及预后

患儿入院后给予糖皮质激素治疗#皮疹消退#减

量后皮疹又出现#建议行全身化疗#家属拒绝) 目前

仍在随访中)

&&图 >I臀部及下肢皮疹
&可见散在淡红色斑丘疹伴抓痕#

并有疱疹结瘤#右侧臀部可见切除后疤痕)

&&图 ;I皮损病理$苏木精 伊̀红染色 N><<%I表皮坏死#

表皮内及真皮淋巴样细胞浸润)

&&图 AI免疫组化$G:法N><<%I

3&皮下组织内少量'IV@ 阳性细胞灶状分布#胞浆胞膜着色$ W&真皮内 'I@ 阳性细胞呈

弥漫分布#胞浆胞膜着色$ !&皮下组织'I[ 阳性细胞呈灶状或弥漫性分布#胞浆胞膜着色$ K&皮下组织'IS 阳性细胞呈散在分布#

胞浆胞膜着色)

("%[(
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;I讨论

种痘水疱病样皮肤 R细胞淋巴瘤是一种比较

少见的皮肤淋巴瘤#儿童多见#男女比例无明显差

别!!"

#亚洲和拉丁美洲报道较多) 临床主要表现为

面部*四肢甚至躯干部反复出现多形性皮疹#呈红色

丘疹*水疱*结痂*坏死及凹陷瘢痕#有痒感) 可伴有

全身不适*发热*纳差*淋巴结及肝脾大和血清酶学

异常) 皮肤或淋巴结活检病理可见异常淋巴细胞#

多分布于真皮和皮下组织血管周围#并可形成血管

炎和脂膜炎改变#因此又称为儿童血管中心性皮肤

R细胞淋巴瘤!#"

) 免疫组化染色可表现为 'I@

o

*

'I[

o

*'IV

o

X'IS

o

*'I[\

c

#个别'I#$

o

)

该患儿间断皮疹伴有发热*纳差*消瘦*淋巴结

肿大 ! 年余#皮疹特点及皮肤*淋巴结活检病理改

变*免疫组化符合种痘水疱病样皮肤 R细胞淋巴瘤

表现)

该病主要与种痘样水疱病*皮下脂膜炎 R细胞

淋巴瘤!@"

*种痘水疱淋巴瘤样丘疹病*血管免疫母

细胞性R细胞淋巴瘤等鉴别)

大多数 MC病毒感染引起 C细胞淋巴瘤#但 R

或8e细胞淋巴瘤可能发生在伴有明显免疫缺陷的

亚洲人) a9Q)Q,等!V"报道 ! 例 !V 岁日本女孩自 #

岁开始发生一系列 MC病毒相关症状#包括蚊虫叮

咬过敏*病毒相关的噬血细胞综合征*种痘样水疱病

样皮疹*慢性活化的MC病毒感染和基底节钙化#最

终发展为致死性 8e细胞淋巴瘤) 国内报道 [

例![ b""该病患儿#血清中均可见到 MC病毒感染的

证据) 宿斌等!""报道 @ 例该病患儿 R细胞亚群均

存在'IS

o

R细胞异常激活#祁怀山等!\"报道 ! 例该

病患儿R细胞亚群中 'I@

o及 'IS

o

R细胞比例降

低#而'IV

o

R细胞比例正常) 本例患者R细胞亚群

'I@

o

#'IV

o

#'IS

o

R细胞比例均低#考虑可能为

MC病毒感染导致机体细胞免疫功能低下#但具体机

制有待于进一步研究) EP3-A9Q)等!S"提出一些 MC

病毒在潜伏期表达的基因产物有促使细胞基因表达

和增殖的作用#而且 MC病毒可以用一系列措施去

逃避宿主的免疫应答而保持潜伏感染) 这可能与其

致病性有关)

C344),*9.<,等!!"报告 !\ 例该病患者中有 S 例

接受联合化疗#呈现轻到中度的缓解#随访的 !$ 例

患者 # 年生存率为 @\p# 平均生存时间为 #$ 个月)

FQ3/943等!%"报道 [例MC病毒相关的RX8e细胞淋

巴增殖性疾病患者应用免疫化疗*强化联合化疗*干

细胞移植#其中 V 例完全缓解达 !% 个月#仅 ! 例由

于全身状况差死于移植后感染和肾衰竭) 宿斌

等!""报道 @ 例#其中两例应用激素及阿昔洛韦治疗

随访至今 !\ 个月和 #V 个月无复发#! 例在化疗药

物减量中病情出现反复#并加重#放弃治疗#! 年后

死亡) 该患者应用激素后有所缓解#减量后皮疹复

发#家属拒绝化疗#其预后有待于进一步观察)
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