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%%急性微分化型髓细胞白血病(=GQCG#)是一种

分化极微的更早期的骨髓细胞恶性增殖性疾病#临

床发病率较低#治疗效果和预后不佳% 儿童中该类

型的白血病更少见% 目前国际上还没有针对此类型

的白血病的有效治疗方案% 为此我们将近两年收治

的 : 例儿童 =GQCG# 病例做一综合报道#以期为

=GQCG# 患儿的诊治及预后评估提供一些有益的经

验%

例 !&男#!: 岁#因面色苍白半月余入院% 血常

规示白细胞 !$ f!#

$

HQ#红细胞 "6! f!#

!"

HQ#血红蛋

白 ?$ MHQ#血小板 >< f!#

$

HQ#骨髓涂片示淋巴细胞

占 :?6<b#胞体大且大小不等#圆形或椭圆形#可见

手镜形#胞核圆形或不规则形#核染色质细致或粗

糙#核仁大#显隐不一#胞浆丰富#可见拖尾现象及少

许空泡#偶见颗粒% 化学染色示 0FX( 9)#0=A

( 9)#&P( 9)#=7=P( 9)% 骨髓涂片提示&淋巴瘤

白血病期% 免疫分型示原始细胞表达&WQ=CT;#

&T>#&T!:#&T::#&T:8#&T:>#&T!!B% 染色体&

>?#[N% ;EC0&;法检测融合基因 =GQ!CPEF#@&;H

=@Q和0GQH;=;2均为阴性% 诊断考虑&=GQCG#%

行O=(去甲氧柔红霉素 !# .MH.

"

f: 1 o阿糖胞苷

!## .MH.

"

fB 1)方案化疗后#骨髓未缓解#原始细

胞达 ?#b% 再次行 O=方案化疗#复查骨髓涂片达

缓解#随后患儿接受异基因骨髓移植治疗% 目前已

随访 !> 个月#患儿一般情况良好%

例 "&女#8 岁#因面色苍白伴间断发热 ! 个月入

院% 血常规示白细胞 <$6! f!#

$

HQ#红细胞 !6": f

!#

!"

HQ#血红蛋白 >" MHQ#血小板 "" f!#

$

HQ% 骨髓

涂片示淋巴细胞占 $$6<b#其中原幼淋占 $86<b#

胞体大小不等#以大细胞为主#形态不规则#胞浆丰

富#多位于二端#可见伪足及拖尾现象#核形不规则#

核染色质细致#核仁显隐不一% 化学染色示 0FX

( 9)#0=A( 9)#&P( 9)#=7=P( 9)% 骨髓涂片提

示&=QQCQ"#淋巴瘤白血病期待排除% 免疫分型示

原始 细 胞 表 达& WQ=CT;# &T!:# &T!<# &T::#

&T!!B#&T>#&T:8#&T:>#E1E% 染色体& ><#[N#

9B% 融合基因 =GQ!CPEF# @&;H=@Q和 0GQH

;=;2均为阴性% 诊断考虑&=GQCG#% 给予 O=方

案化疗后#复查骨髓涂片示原始细胞达 $!b% 再次

给予 O=方案化疗#复查骨髓原始细胞为 >:6<b%

化疗两疗程未缓解#患儿家属放弃治疗#回当地接受

姑息支持治疗#" 个月后患儿死亡%

例 :&男#!! 岁#因咳嗽$发热$面色苍白半月入

院#血常规示白细胞 !6> f!#

$

HQ#红细胞 !6:> f

!#

!"

HQ#血红蛋白 >> MHQ#血小板 8! f!#

$

HQ% 骨髓

涂片示淋巴细胞占 $"6<b#其中原幼淋占 B>b#胞

体大小不等#圆形或类圆形#胞浆量偏少#蓝色#部分

细胞可见伪足状突起#部分细胞胞核可见凹陷#折

叠#核染色质细致#核仁显隐不一% 化学染色&0FX

( 9)#0=A( 9)#&P( 9)#=7=P( 9)#骨髓涂片提

示&=QQCQ"#=GQCG# 或 G=Q待排除% 免疫分型示

原始细胞表达&WQ=CT;#&T::#&T:>#&T!:#&T:8#

&T!!B#&T!<#&T>% 融合基因 =GQ!CPEF# @&;H

=@Q和 0GQH;=;2均为阴性% 染色体&>?#[N% 诊

断考虑&=GQCG#% 给予 O=方案化疗后骨髓缓解#

因患儿出现严重感染#未按原计划继续化疗% 缓解

后 : 周#患儿出现肝脏肿大#磁共振检查提示肝脏多

发结节#骨髓涂片检查发现原始细胞达 !#6<b#考

虑患儿可能出现了髓外复发#再次行 O=方案化疗#

复查骨髓涂片提示原始细胞占 B6<b#于是继续给

予大剂量阿糖胞苷加 40C!? 方案(阿糖胞苷每次

" MH.

"

Hf?#40C!? !## .MH.

"

f" 1)化疗#复查骨

髓涂片示原始细胞达 >#b#肝脏结节缩小不明显%

由于化疗效果不佳#患儿进一步接受干细胞移植治

'?B'
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疗#后因出现急性移植物抗宿主病而死亡%

讨论&由于检测手段的限制#直到 !$$! 年急性

粒细胞白血病微分化型才从S=@分型中独立出来#

即=GQCG# 型% 正如我们报道的 : 个病例#在细胞

形态学上这种类型白血病的原始细胞和淋巴细胞形

态极为相似#大多数表现为=QQCQ" 型% 细胞化学

染色没有特异性#髓过氧化物酶(G0F) 阴性表达或

表达c:b#只有借助于免疫分型才能将两者区分开

来!!#""

% 值得关注的是#本文 : 例患儿骨髓肿瘤细

胞胞浆中发现伪足或拖尾现象#这种形态学特征是

否有助于诊断#需要更多的病例依据% 由于 G# 型

分化程度低#所以多表达不成熟细胞抗原#如 WQ=C

T;#E1E#&T:>#&TB 等#&T::#&T>#&T<#&T!: 表达

也较多见#几乎不表达 @系抗原% 该文报道的病例

中出现两例表达 &T!<#这在 G# 病例中比较少见%

超过 <#b患儿伴有核型异常(<#B#8#!! 号染色体异

常最常见)

!:#>"或肿瘤相关基因突变$重排 (包括

=GQ!#7C;=A#SQE:#EPQCG7!#0E07及 OMWHE&;

等)

!<"

#这可能是G# 型预后差的原因% 该文报道的

: 例患儿中#仅 ! 例一个疗程达缓解#但是很快出现

早期复发#! 例经过两个疗程化疗后才达缓解#说明

适用于其他类型 =GQ的强烈化疗方案对 G# 型治

疗效果不理想% 多数研究认为G# 型化疗的缓解率

不到 <#b#可能需要更为强烈的化疗手段或采用非

常规手段治疗% 化疗缓解后若不进行移植治疗#平

均生存中位数大概数月左右#多数患者死于复

发!?"

#所以缓解后应尽可能早期选择造血干细胞移

植治疗% 有报道#=GQCG# 患者接受移植治疗后#长

期无病生存率可达 ?#b

!B"

% 本文 ! 例患儿在达到

缓解后立即接受了异基因骨髓移植治疗#术后随访

!> 个月#目前一般状况良好#这显示及早实施异基

因骨髓移植治疗是改善这类患儿预后的重要手段%
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