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皮下脂膜炎样 Ｔ细胞增生症１例
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１　病例报告

患儿，男，１０岁，因反复发热２０个月，发现肝脾
大９个月入院。患儿于入院前２０月开始发热，热峰
３９．５℃，一般午后发热傍晚缓解或夜里发热清晨缓
解，纳差，无畏寒，无大汗，无咳嗽，无腹痛腹泻，无贫

血出血。入院前９个月在当地医院发现肝脾大，在
多家医院查血培养、肥达反应、疟原虫、血吸虫抗体、

布氏杆菌抗体、肝吸虫抗原皮试等均未见明显异常，

血ＩｇＧ，ＩｇＡ稍高，ＩｇＭ正常。有肝功能异常，未明确
诊断。入院前２月服中药治疗，肝功能一度好转，但
肝脾大未见好转，之后肝功能又有恶化。入院前近

１月发现四肢、臀部有４个皮下结节，来我院就诊遂
收治入院。

入院体检：一般情况好，四肢、臀部４个皮下结
节，可活动，与皮肤颜色相同，不隆起，质地坚韧，无

压痛，左上臂内侧的结节１５ｍｍ×２２ｍｍ；左小腿屈
侧的结节１０ｍｍ×１８ｍｍ；右大腿外侧的结节１２ｍｍ
×２０ｍｍ；右臀部的结节１５ｍｍ×２０ｍｍ。全身浅表
淋巴结无肿大。血压正常，咽稍充血，扁桃体 Ｉ度肿
大，心肺未见异常，腹软，肝肋下６ｃｍ，质中，脾肋下
８ｃｍ，神经系统未见异常。辅助检查：血常规：ＷＢＣ
４．１×１０９／Ｌ，Ｌ０．４６，Ｎ０．４４，ＲＢＣ４．２７×１０１２／Ｌ，Ｈｂ
１１０ｇ／Ｌ，ＰＬＴ１８８×１０９／Ｌ，Ｒｅｔ０．０３。尿粪常规正
常，血神经元特异性烯醇化酶１０．８９μｇ／Ｌ（正常），
ＥＢ病毒ＤＮＡ定量阴性，肺炎支原体抗体阴性，结核
杆菌抗体阴性，ＥＢ病毒抗体阴性，肥达反应阴性，抗
核抗体、抗着丝点抗体、抗增殖性细胞核抗原抗体均

阴性、抗可提取的核抗原（ＥＮＡ）多肽７项（抗 Ｒｏ／
ＳＳＡ、Ｌａ／ＳＳＢ、Ｕ１ＲＮＰ、Ｓｍ、Ｓｃｌ７０、Ｊｏ１、ＤＮＰ）阴性、
抗双链ＤＮＡ阴性，乙肝两对半阴性，血沉４２ｍｍ／ｈ，

类风湿因子、抗“Ｏ”、Ｃ反应蛋白正常。血生化：
ＡＳＴ１８０Ｕ／Ｌ，ＡＫＰ４６６Ｕ／Ｌ，ＧＧＴ５９Ｕ／Ｌ，ＬＤＨ
１０７４Ｕ／Ｌ，总蛋白１０２ｇ／Ｌ，球蛋白６３ｇ／Ｌ，胆红素
正常。凝血酶原时间１５．５ｓ（对照１．３ｓ），活化部分
凝血活酶时间５０．１ｓ（对照３５ｓ）。骨髓检查正常，
未见异常细胞。血片未见寄生虫。胸部正位 Ｘ片
示支气管炎。肝胆胰脾 Ｂ超示肝脾大。胸腹部 ＣＴ
示两肺纹理增多，左肺下叶背段可见小结节样密度

影，境界欠清晰，两下肺可见小片状密度影，边缘不

清，纵隔未见肿大淋巴结，双侧胸腔内可见少量水样

密度影，肝脾体积明显增大，脾脏内可见片状低密度

区，腹腔未见淋巴结肿大。心电图未见异常。眼角

膜ＫＦ环阴性。行右上臂皮下结节切除术，病理报
告：脂肪坏死伴淋巴组织不典型增生，免疫组化染

色：淋巴细胞ＣＤ３（＋）散在，ＣＤ４５ＲＯ（＋＋），ＣＤ２０
个别细胞（＋），ＣＤ７９２（），ＣＤ４３（＋），以 Ｔ淋巴细
胞为主，少量Ｂ细胞。诊断为皮下脂膜炎样 Ｔ细胞
增生症，有转化为皮下脂膜炎样 Ｔ细胞淋巴瘤可
能。

２　讨论

２．１　鉴别诊断
２．１．１　皮下脂膜炎样Ｔ细胞淋巴瘤　　是 Ｔ细胞
淋巴瘤的一种类型［１］。在国内，儿童与成人的皮下

脂膜炎样 Ｔ细胞淋巴瘤（ｓｕｂｃｕｔａｎｅｏｕｓｐａｎｎｉｃｕｌｉｔｉｓ
ｌｉｋｅＴｃｅｌｌｌｙｍｐｈｏｍａ，ＳＰＴＣＬ）已有许多报道［２，３］，有

淋巴瘤的全身表现和皮肤损害，可表现为皮下结节、

斑块、溃疡或坏死。皮下结节常无触痛，可活

动［１，３］。诊断主要依靠活组织病理检查，在皮下结

节中有脂肪坏死和核碎裂，可有组织细胞吞噬反应，

类似脂膜炎，但有肿瘤性 Ｔ淋巴细胞浸润于脂肪细

·１０５·



第９卷第５期
２００７年１０月 　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

中国当代儿科杂志
ＣｈｉｎＪＣｏｎｔｅｍｐＰｅｄｉａｔｒ

Ｖｏｌ．９Ｎｏ．５
Ｏｃｔ．２００７

胞之间［１，３］。

２．１．２　结节性脂膜炎　　全称为结节性发热性非
化脓性脂膜炎，又称为 ＷｅｂｅｒＣｈｒｉｓｔｉａｎ综合征［１］。

国内已报道多例儿童患者［１，４］。此病可伴发感染、

自身免疫性疾病等［１，４］。可有发热、肝脾大、骨髓抑

制、淋巴结肿大等，皮下结节与皮肤粘连，有触痛。

诊断主要依靠活组织病理检查。皮下结节病理检查

有脂肪坏死，中性粒细胞、组织细胞或少量淋巴细胞

浸润，可有组织细胞吞噬反应，但无肿瘤性 Ｔ淋巴
细胞浸润［１，３］。

２．１．３　皮下及肌肉囊虫病　　常无明显症状，皮下
结节微隆起或不隆起，可活动，无触痛，常分批出现，

自动消失。诊断主要依靠活组织病理检查。

２．１．４　其他　　应排除结节性红斑、结节性多动脉
炎、多发性神经纤维瘤、结节性硬化等。

２．２　本病例的诊断
本病例有长期发热、肝脾大、皮下结节，无感染

征象。活组织病理检查有脂肪坏死，浸润于皮下脂

肪组织的 Ｔ淋巴细胞密集并且有淋巴组织不典型
增生，有少量 Ｂ细胞，无中性粒细胞、组织细胞浸
润，也无组织细胞吞噬反应，不同于结节性脂膜炎；

无肿瘤性 Ｔ淋巴细胞浸润，临床过程缓和，故也不
同于皮下脂膜炎样 Ｔ细胞淋巴瘤。因此，考虑为皮
下脂膜炎样Ｔ细胞淋巴瘤的前期病变。Ｍａｇｒｏ［５］曾
报道了不定型的淋巴细胞结节性脂膜炎（ｌｙｍｐｈｏｃｙｔ
ｉｃｌｏｂｕｌａｒｐａｎｎｉｃｕｌｉｔｉｓｏｆｉｎｄｅｔｅｒｍｉｎａｔｅｔｙｐｅ，ＩＬＬＰ），根
据其病理学表现及临床过程，认为是皮下脂膜炎样

Ｔ细胞淋巴瘤的前期，称为表皮下 Ｔ细胞淋巴样恶
液质（ｓｕｂｃｕｔｉｃｕｌａｒＴｃｅｌｌｌｙｍｐｈｏｉｄｄｙｓｃｒａｓｉａ，ＳＣＴ
ＣＬＤ）。Ｄａｒｇｅｎｔ［６］报道１例表皮下 Ｔ细胞淋巴样恶
液质，该病例有与皮下脂膜炎样 Ｔ细胞淋巴瘤相似
的临床表现和组织学特征，但临床过程缓和，浸润于

脂肪组织的淋巴细胞并非肿瘤性淋巴细胞，也无

ＩｇＨ或ＴＣＲ基因重排，但有不典型增生，除 Ｔ细胞
外尚有 Ｂ细胞和多形态的浆细胞，这些特点可与皮

下脂膜炎样 Ｔ细胞淋巴瘤区别。Ｄａｒｇｅｎｔ［７］在３年
后又对该病例进行了随访报道，该病例出现了

ＴＣＲβ基因重排，提示有转变为皮下脂膜炎样 Ｔ细
胞淋巴瘤的倾向。迄今为止，国内尚未见关于皮下

脂膜炎样Ｔ细胞淋巴瘤前期的病例报道。由于表
皮下Ｔ细胞淋巴样恶液质是皮下脂膜炎样 Ｔ细胞
淋巴瘤的前期，而病人的良性临床表现与“恶液质”

不符，因此，我们认为表皮下 Ｔ细胞淋巴样恶液质
应该命名为皮下脂膜炎样Ｔ细胞增生症（ｓｕｂｃｕｔａｎｅ
ｏｕｓｐａｎｎｉｃｕｌｉｔｉｓｌｉｋｅＴｃｅｌｌｈｙｐｅｒｐｌａｓｉａ，ＳＰＴＣＨ）更为
恰当。关于对本病的治疗，Ｄｒａｇｅｎ［７］应用 ＣＨＯＰ等
化疗方案，完全缓解后给予自身外周血造血干细胞

移植，之后又缓解１年。本文病例在用泼尼松治疗
后临床表现好转，目前正在观察随访中。
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