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&&患儿)男)!$ 2( 因发热,皮肤黄染,呕吐,腹泻 = 2入院(

患儿V

>

1

#

)足月顺产)无窒息史)母亲 =? 岁)妊娠 $ N? 月有

密切农药接触史$包括有机磷,有机氮,有机菊酯,金属类

等%)有同胞兄弟 ! 人)!# 岁)体健( 入院查体*R="7?l)生

命体征平稳)皮肤中度黄染)双肺闻及痰鸣音)心脏听诊正

常)肝肋下 # F/)质软)肛门右侧可触及一肿块)边界不清)表

面皮肤红肿)中心部位发黑)无波动感)穿刺无脓液( 入院后

实验室检查*TB'$7$@ m!$

%

Oc)KG !=? ;Oc)1cR!% m!$

%

Oc#

血生化示肝肾功能受损)'S1!"$ /;Oc#细胞免疫*淋巴细胞

明显减低)R淋巴细胞比值增高)抑制性 R淋巴细胞亚群比

值增高)B淋巴及 8e细胞比值减低#体液免疫 $ <%)

RbS'K,梅毒,KC5,肝炎全套检查均阴性)B超示肝脾大)肠

系膜淋巴结未见)胸腺发育不良( 曾 = 次骨髓穿刺检查)仅 !

次于骨髓片中找到一个有核细胞( 入院后予保护性隔离)万

古霉素,美罗培南等抗感染)多次输血小板,浓缩红细胞)静

脉用粒细胞集落刺激因子,静脉丙种球蛋白等支持治疗( 但

患儿白细胞计数除一次为 $7D> m!$

%

Oc$输血后%外)其余均低

于 $7D m!$

%

Oc)最低为 $7$D m!$

%

Oc)血红蛋白,血小板进行性

下降#渐出现皮肤出血点)肛周肿块一直未形成脓肿)黄疸和

肝功能受损进行性加重)全身情况恶化)于住院第 #@ 天出现

呼吸循环衰竭经抢救无效死亡( 死亡后尸体解剖病理检查*

肝窦,肝索,脾索,肺泡间质内见较多的异型核组织细胞浸

润)肾间质内,骨髓见少数异型核组织细胞浸润)骨髓镜下见

原粒细胞及原白细胞较正常减少#胸腺重 # ;)较正常新生儿

小)镜下见胸腺组织明显发育不良)大部分为胸腺上皮样细

胞形成的胸腺基质)散在分布较少的淋巴细胞)扁桃体缺如#

诊断*

!

恶性组织细胞增生症$肝,脾,肺,肾,骨髓受累%#

"

胸

腺发育不良(

讨论*恶性组织细胞增生症$恶组%)是单核M巨噬细胞系

统中组织细胞及其前体细胞异常增生)广泛浸润各组织器官

的恶性疾病( 但有研究表明)真正起源于组织细胞的极少

见!!"

( 其发病年龄多在 !D N>$ 岁之间)婴幼儿少见!#"

( 该

病目前病因不明)可能与WB病毒或B!% 微小病毒有关)但未

找到证据( 临床表现多样化)多数起病急)进展快)常以发热

为首发症状)晚期可出现面色苍白,消瘦,黏膜皮肤出血,肝

脾和淋巴结肿大( 外周血常规早期无特异性)晚期则可出现

三系减少#骨髓*多数骨髓象增生活跃)也可增生低下$三系

减少%)但常出现空抽现象( 确诊依靠于骨髓及病变部位组

织的活检)但由于病情进展快)骨髓常难获得而误诊率很高)

免疫组织化学检查对确定异常组织细胞的起源有一定价

值!="

( 治疗主要为对症支持,联合化疗)部分病例有近期疗

效)国外已开始骨髓移植但疗效不确定!>"

( 预后很差)病死

率高)大多发病后短期内死亡(

该患儿于生后第 @ 天出现明显症状)考虑先天性的可能

性大)属国内外罕见#孕母有密切的农药接触史)是否与本病

有关)未查到相关报道#本例患儿以发热起病)伴有黄疸)有

肝脾肿大等多器官受损)三系减少)骨髓穿刺出现空抽现象)

均与本病相符)但白细胞如此低者少见#该患儿还伴有胸腺

发育不良和扁桃体缺如)是否与该患儿可能为胎儿期起病)

导致网状组织系统发育不良有关)有待进一步探讨( 该病例

提示)恶组在新生儿期罕见)但也可发病)临床出现不能解释

的发热,无法控制的感染,三系减少,骨髓空抽等恶性组织细

胞增生的特征性表现时)应考虑到该病的可能)应尽早获取

骨髓或其他部位的病理学检查结果以明确诊断)生前未能明

确诊断者)尸检为最后明确诊断的方法(
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