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母细胞性浆细胞样树突细胞肿瘤 &

J,*78+3 B,*7!

)*3:84+; ;=>;?+8+3 3=,, >=4B,*7)

"

69<@A

$ 是一种比

较罕见的造血前体细胞恶性肿瘤" 常以皮肤受累起

病'

#

(

)

!..&

年世界卫生组织有关专家将其作为一种

单独类型归入急性髓系白血病及相关前体细胞肿瘤

类别中'

!

(

)本文报道
#

例
69<@A

并结合文献探讨其临

床病理学特征*鉴别诊断*免疫表型*治疗及预后等)

#

临床资料

患者"男性"

%F

岁"左腰部皮肤包块半年并渐增

大入院"包块大小约
F3)"/3)

"略高于体表"无破

溃"形状不规则"质地硬"活动度欠佳"未及明显波动

感) 术前检查血常规等未见明显异常"行+左腰皮肤

肿物手术切除术
K

皮瓣修复术,)

大体检查示带皮肤肿块大小
-2%3)"%2%3)"

E3)

"表皮下肿块质硬"大小约
F3)"/2%3)"!3)

"切

面灰白实性"表面皮肤完整"色微红) 镜下观察见肿

瘤细胞与表皮之间有薄层纤维间隔 #即特征性的无

细胞区-#

L+MN?= #

-) 瘤细胞呈圆形"大小约是正常淋

巴细胞的
!OE

倍"原始母细胞样"相对均匀一致) 细

胞胞浆稀少"核浆比高"胞核圆形或椭圆形"染色质

细腻"核仁易见#

L+MN?= !

-"核分裂约
#

个
H#. P9L

"

无明显坏死)瘤细胞弥漫性浸润真皮及皮下"边缘沿

血管及附件向周围延伸) 免疫组化示肿瘤细胞呈

@<#!E

#

L+MN?= E

- 及
Q;Q

#

L+MN?= /

- 阳 性 "

@<%F

#

L+MN?= %

-及
@</

#

L+MN?= F

-弱阳性"

R+F-

约
#.S

阳

性"

@R!9*>

*

@<E

*

@<!.

*

@<E/

*

@<&

*

@</E

*

QTC

*

@<F&

*

@<'.

*

@<$$

及
U9V

均呈阴性) 病理诊断!母细胞性

浆细胞样树突细胞肿瘤)

!

讨 论

#$$/

年
69<@A

首次被描述为
@<%F

高表达及

@</

阳性的淋巴瘤 '

E

(

"之后被称为母细胞性自然杀
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伤细胞淋巴瘤 !

<,+2=04 *+=()+, >0,,1) ?;@A 41,, ,6B!

C/'B+

"或#无颗粒
.DE

阳性
;@

细胞白血病!

+5)+*!

(,+) .DEF ;@ 41,, ,1(>1B0+

"$

%

E

&

' 过去由于
.D%G

的

表达(认为该肿瘤细胞起源于
;@

细胞'

!""%

年被

证实该肿瘤起源于浆细胞样树突细胞的前体( 之后

世界卫生组织!

HI3

"

J

欧洲组织!癌症研究及治疗"

将其命名为无颗粒
.DEFK.D%GF

血液皮肤肿瘤 '

!LLM

年
HI3

将其作为一种单独类型归到急性髓系

白血病及相关前体细胞肿瘤类别中%

%

&

'

NOD.;

可发生于任何年龄及任何地域(但多数

见于老年患者(平均年龄约
GP

岁%

G

&

' 部分数据显示

总发病率极低(约占所有造血恶性肿瘤的
L:EEQ

及

皮肤淋巴瘤的
L:PQ

%

P

&

' 多数患者表现为非瘙痒性皮

肤病(血液)骨髓及淋巴结受累(但多数亦可仅表现

为皮肤症状' 皮肤病变大小)形态及颜色多样(可表

现为肿瘤)结节)擦伤样改变或斑块*亦可见骨髓受

累导致的肝脾肿大及全血细胞减少( 其他部位受累

包括软组织)肺脏)中枢神经系统'

NOD.;

确诊依靠病理检查'老年患者经久不愈

及治疗困难的皮肤病损(应该考虑皮肤活检'皮肤病

变常表现为中等大小)形态一致的母细胞(胞核不规

则(染色质细腻(至少有
8

个小核仁' 胞浆稀少及无

颗粒' 核分裂相不定(缺乏血管浸润及凝固性坏死'

肿瘤细胞常不侵袭表皮 !即肿瘤与表皮之间有薄层

无细胞性纤维间隔带"' 肿瘤细胞常弥漫分布(亦可

表现为血管周围及皮肤附件周围分布( 可伴有微小

累及'淋巴结受累表现为瘤细胞在副皮质区(滤泡间

及髓质区弥漫性分布(淋巴窦亦可受累'骨髓受累可

出现微小至弥漫性间质浸润( 残留造血细胞可见增

殖异常(如巨核细胞显著' 骨髓及外周血涂片中(肿

瘤细胞显示类原始单核细胞( 细胞质内项圈样微小

空泡环绕细胞膜或伪足(胞质内无颗粒 %

M

&

'

NOD.;

表达
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)
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)

.DE%ST

及
.D%G

%
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*亦可表达
CD.

相关抗原(包括
.D8!R

)

U.V#

)皮肤淋巴细胞相关抗

原 )

.DRLR

!

ND.T!

")

.DRLE

!

ND.TE

")

D!TO

)

WOXN

转录因子及血小板内皮细胞黏附分子!

.DR#

"' 约
#KR

病例中可出现
UYU

阳性( 亦常见
.DRR

及
.DP

阳

性'
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细胞抗原 !

.DR

及
.D%
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N
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及
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及
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"但并非

所有标记均表达" 其中有
(

个标记阳性即可作为

/0'&1

诊断依据#

)

$

% 多数患者出现骨髓累及"骨髓

活检的标本中表现为小的间质浸润至弥漫性骨髓浸

润#

*,

$

% 弥漫性骨髓浸润时借助免疫组化标记即可明

确诊断" 但小的间质浸润需要敏感性相对较高的骨

髓流式细胞学分析检测才能确诊%

其鉴别诊断主要包括以下疾病&

'

*

(髓外髓系肉瘤'

234567289::65; 7;2:<=8 >65!

?<76

"

@AB

(&两者均可有皮肤软组织肿块"免疫表型

存在部分交叉%

/0'&1

的
&'%)

!

&'*!+

及
-&.*

呈

阳性" 溶菌酶!

A0C

呈阴性) 而
@AB

的溶菌酶及

A0C

呈阳性"

&'%)

!

&'*!+

及
-&.*

呈阴性#

**

$

%

'

!

(皮肤
-

细胞淋巴瘤&常表现为皮肤病变"与

/0'&1

表现不同的是皮肤
-

细胞淋巴瘤总是出现

不同程度的亲表皮现象" 表达成熟
-

细胞免疫表

型"

&'%)

呈阴性#

*!

$

%

'

+

( 结外
1DE-

细胞淋巴瘤& 可表现为皮肤病

变"

&'(

及
&'%)

阳性"常出现血管周围分布及破坏

血管壁" 细胞核大小不一" 染色质不如原始细胞细

腻"

&'!

!

&'%)

!粒酶
/

等细胞毒标志物及
&'+

均阳

性"

@/F

原位杂交呈阳性#

*+

$

%

'

(

(

-

淋巴母细胞淋巴瘤'

-!./.

(

E /

淋巴母细

胞淋巴瘤'

/!./.

(&形态具有部分重叠"

-8-

均可阳

性%

-!./.

可见不同程度
-

细胞抗原阳性 '包括

&'(

( 及单克隆性
-&G

基因重排 " 而
&'*!+

及

&'+,+

呈阴性%

/!./.

的
/

细胞抗原阳性及出现单

克隆性
HI

基因重排" 而
&'(

!

&'%)

!

&':!+

!

/'&J!!

及
-&.:

均呈阴性#

K

$

%

'

%

(

-

细胞幼淋巴细胞白血病'

-!0..

(&可出现

皮肤受累"肿瘤细胞不仅表达
-&.*

及
&'(

"亦可表

达
-

细胞其他相关标记"单克隆性
-&G

基因重排阳

性"而
-8-

!

&'%)

!

&':!+

及
&'+,+

均呈阴性#

K

$

%

'

)

(

A25L2:

细胞癌& 小圆形肿瘤细胞常形成片

状! 梁状或岛状等多种器官样结构" 除表达
&'%)

外"突触素!嗜铬素
J

及
&D!,

均阳性表达#

K

$

%

/0'&1

目前尚无统一的治疗标准"主要治疗方

法有局部放疗!传统化疗!造血干细胞移植及靶向治

疗 #

*(

$

% 总之"对于
/0'&1

尽早确诊及治疗至关重

要"虽然其标准的一线治疗方案未达成共识"但高强

度化疗联合异基因造血干细胞可使部分患者获得较

长的生存期% 由于
/0'&1

的侵袭性行为!多数患者

属于晚期及缺乏有效的治疗手段"

/0'&1

患者长期

预后较差#
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$
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