
肿瘤学杂志
!"!!

年第
!#

卷第
$

期

通信作者!葛洪峰!

%!&'()

"

*+,--./01234&

收稿日期!

!5!!6716!8

"修回日期!

!"!!6"96:0

原发纵隔髓系肉瘤 :例报道
; <'=> ?>@4AB 4, CA(&'AD E>F('=B(G') ED>)4(F H'A34&'

!"#$ %&'!()*'

!

$+ ,-'.!/0'.

!

12 10&!3&*

!

425 !&*-!3&'.

!

%6 7*'

邢明泉!葛洪峰!吴维霞!孙晓星!马 兰

"亳州市人民医院!安徽 亳州
!10#55

#

主题词!孤立性纤维性肿瘤$髓系肉瘤$纵隔
中图分类号!

?$1#I$

文献标识码!

J

文章编号!

:0$:6:$7K

#

!7!!

$

7$670::671

F4(

!

:7L::$19MNL(==GL:0$:O/$7K2!7!!27$2J7/9

髓系肉瘤
P&D>)4(F ='A34&'

!

EHQ

!过去也称粒细

胞肉瘤
P*A'GR)43DB(3 ='A34&'

!

SHQ

!也称绿色瘤%髓肉

瘤%绿髓肉瘤等!其本质是髓系原始细胞局部浸润形

成的肿块!可伴有原有组织结构破坏 &

:

'

(

EH

可以为

急性髓系白血病
P'3RB> &D>)4(F )>RT>&('

!

;EUQ

的首

发症状!或其治疗过程中!尤其是肿瘤复发时发生)

当
EH

发生于髓外组织而临床上尚无
;EU

的症状

及体征时!临床易误诊为其他肿瘤&

!

'

) 孤立性纤维性

肿瘤
P=4)(B'AD ,(VA4R= BR&4A

!

HWXQ

是一种来源于间叶

源性软组织肿瘤!临床少见!可发生于身体的多个部

位!以胸腔多见&

1

'

)

<X

检查多表现为包膜完整的%密

度均匀的孤立性且境界清楚的软组织肿块! 且血管

丰富!增强扫描显著强化!病理及免疫组织化学检查

有助于确诊&

Y

'

) 原发纵隔髓系肉瘤被诊断为孤立性

纤维性肿瘤!两种疾病均较罕见)

:

临床资料

患者!女性!

9Y

岁!既往体健!因突发胸闷气喘
!

个月余!发现纵隔占位
:

个月余!于
!5!!

年
!

月
!Y

日入住亳州市人民医院血液内科 "以下简称我科*!

患者
!

个月前无诱因下出现胸闷气喘! 伴大汗淋漓

活动后加重!并感乏力!就诊于亳州市某中医院!查

血常规无明显异常!胸部
<X

+

!5!:

年
:!

月
!$

日*

示前纵隔软组织密度影!建议增强扫描!左侧锁骨上

动脉增粗!左侧腋窝周围脂肪间隙模糊!左侧上叶舌

段炎性病变!双侧胸腔积液) 增强
<X

"

!5!:

年
:!

月

!#

日*示前纵隔占位性病变!考虑恶性病变!胸腺瘤

可能!主动脉弓,肺动脉%左侧腋窝受侵可能$双侧胸

腔积液!转移可能)诊断为肺部感染!纵隔占位!胸腺

瘤可能!双侧胸腔积液)治疗上予抗感染对症治疗后

好转出院) 患者为进一步治疗就诊于省某三甲医院

肿瘤内科!查肿瘤标志物%甲状腺功能
9

项%抗核抗

体谱等均无异常!

<X

"

!5!:

年
:!

月
15

日*示前上纵

隔占位! 考虑侵袭性胸腺瘤可能! 两肺散在纤维化

灶!左侧胸膜增厚!纵隔肿大淋巴结!左侧胸腔及心

包腔少量积液)

!5!:

年
:!

月
1:

日行
<X

引导下纵

隔占位穿刺活检术! 纵隔穿刺涂片查见少许异性细

胞!细胞破坏厉害$"纵隔*组织病理检查考虑恶性肿

瘤-病理符合孤立性纤维性肿瘤"

W(*RA> :

*) 因无外

科手术指征! 排除禁忌证!

!5!!

年
:

月
:1

日于该院

行脂质体阿霉素
Y5 &*

!

F

:

Z

顺铂
07 &*

!

F

:[!

方案化疗

后出院)患者症状无明显改善)化疗后多次复查血常

规!白细胞较前不降反升)复旦大学附属肿瘤医院病

理会诊%免疫组化及特殊染色"免疫组化号-

\!7!!O

7!#1#

*瘤细胞 -

<]$

"

Z

*!

<]Y1

"部分
Z

*!

^C!/

"

Z

*!

<]/01

"少数
Z_O

*!

<]::$

"少量
Z

*!

XFB

"少数
Z_O

*!

<]11

"

Z

*!

<]1Y

"

Z

*!

<]1#

"

Z

*!

^(!0$

"约
Y7`Z
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<]:!1

"

O

*!
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"

O
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"

O
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"

O

*!
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"

O

*!
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"

O
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"

O

*!
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"

O

*!

<]90

"

O
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<]:7

"

O

*!
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"

O

*!

UD=4-D&>P

脱片
Q

$

%Ja

原位杂交-

%J%?

"

O

*!会诊结果

为.纵隔穿刺活检/肿瘤性病变!结合免疫组化标记

结果符合淋巴造血系统幼稚细胞来源的恶性肿瘤!

免疫表型提示为.髓系肉瘤
M

急性髓系白血病/)

患者进一步就诊于上海交通大学医学院附属瑞

金医院!完善骨髓穿刺活检等检查!结果符合急性髓

系白血病)患者要求回家治疗!遂入我科)查体-体温

正常!神志清!精神差!皮肤黏膜无淤斑瘀点!全身浅

表淋巴结未触及肿大!肝,脾未触及!胸骨压痛阴性$

心肺听诊未见明显异常) 白细胞
Y:L!!":7

8

MU

!单核细

胞
10L19":7

8

MU

!血红蛋白
:!YL7 *MU

!血小板
1:Y":7

8

MU

!

入院当日外周血涂片可见大量原始细胞! 白血病相

关基因检测出具有明确意义的变异位点! 分别为

短
篇
报
道
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CDEF

和
GHI

#复查胸部
-H

示前上纵隔软组织密度

伴周围结构分界不清"考虑恶性肿瘤"纵隔淋巴结稍

增大"左侧腋窝多发淋巴结增大伴渗出"左侧胸腔积

液$部分包裹性%$

E/4'(0 !

%&

综合临床表现及实验室检查" 根据中国成人急

性髓系白血病
A

非急性早幼粒细胞白血病
J

诊疗指南

A!"!I

年版
J

'

K

(

"诊断为急性髓细胞白细胞
A

非急性早

幼粒细胞白血病
J

髓系肉瘤"予标准
L;

方案$柔红

霉素
F" =4M=

!

"

>

INO

"阿糖胞苷
I"" =4M=

!

"

>

IN$

%化疗"

化疗期间出现感染"予抗感染后好转出院&

I

个疗程

后复查骨髓象示原始血细胞约占
K8KP

&粒)红)巨三

系增生活跃&白血病微小残留可见
$8KP

免疫表型异

常的白血病细胞"疗效评估为部分缓解&现患者一般

状况好转"定期化疗随访中&

!

讨 论

本例患者以前纵隔占位就诊" 临床主要考虑胸

腺瘤可能"后经病理诊断为孤立性纤维性肿瘤&分期

晚"予化疗& 化疗后患者症状较前无改善"骨髓抑制

期内复查血常规显示白细胞不降反升" 遂加做免疫

组化外送复旦大学附属肿瘤医院进一步会诊考虑髓

细胞源性$粒细胞肉瘤%& 上海交通大学医学院附属

瑞金医院完善骨髓穿刺检查考虑诊断为急性髓系白

血病&外周血涂片发现大量原始细胞"髓系基因突变

发现具有明确临床意义的变异位点
!

个" 综合各项

检查最终诊断为*急性髓细胞白血病
A

非急性早幼粒

细胞白血病
J

髓系肉瘤+#

本例存在如下特殊性!

!QR

可见于全身各部

位" 国内外研究表明
QR

最常见的发病部位依次为

淋巴结)骨骼)皮肤)鼻咽部"而本例原发纵隔"实属

罕见'

F

(

#

"

髓系肉瘤好发于
!"!SS

岁青年人群"国内

一项研究统计
IS

例
QR

"其中位年龄仅
S"8K

岁'

$

(

"而

本例为
KS

岁患者"年龄偏大#

#QR

可发生于
;QT

)

骨髓增生异常综合征
A=50+&>51<+*1:/3 15)>(&=0

"

QLRJ

及 慢 性 髓 系 白 血 病
A3.(&)/3 =50+&40)&'1

+0'U0=/*

"

-QTJ

) 骨髓增殖性疾病
A=50+&<(&+/,0(*:/V0

>/1&(>0(1

"

QCLJ

之前)疾病同时或疾病之后"有时作

为疾病复发的首要症状# 孤立性
QR

往往骨髓学和

外周血涂片无异常髓细胞"若不经治疗"绝大多数患

者会发展为
;QT

# 虽然大部分
QR

患者最终都会在

确诊后的短时间内发展为
;QT

"但是一般需要半年

以上时间'

#

(

"本例患者从
QR

进展为
;QT

迅速"初诊

时白细胞并不高"单核

细胞在正常范围"按照

纵隔纤维性肿瘤化疗

后白细胞进行性升高"

患 者 短 期 内 发 展 为

;QT

"其原因有待进一

步研究#

$

本例患者发

生在白血病之前"极易

误诊误治 # 当患者无

;QT

诊断"临床依靠影

像学纵隔孤立性占位

伴有胸腔积液"很难考

虑
QR

#

QR

典型的病理

!"#$%& ' ()*+,-,#"./- 0123"42*",4 "4 2 5%"32%6

3&7"28*"42- 36&-,"7 82%.,329!:;;<

!!9&:0

!

AQ0>/*1:/)*+J W/&<15 ?/:. 3&)1/>0(*:/&) &, =*+/4)*)35
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表现为大量原始幼稚的髓样细胞! 不同分化阶段的

髓样细胞!混杂少量成熟嗜酸粒细胞及红系前体细胞

巨核细胞等!部分细胞可见
%&'(

小体"

)

#

$ 但是容易误

诊为其他恶性肿瘤!因为大约一半的
*+

!尤其是伴

有单核细胞分化的
*+

中! 缺乏典型的
*+

病理表

现$ 免疫组化有助于
*+

病理诊断!大约
,"-*+

表

达髓系干祖细胞标志
./01

和
./22$

! 表达髓系标

志
./00

%

*34

等! 很少表达淋巴细胞及其他标志$

本例患者免疫组化主要表达
./00

%

./01

%

./22$

等

髓系标志!

5

系及
6

系等标志较少表达!同时
73!2

%

78!9$

增殖指数阳性!

./0#

细胞活化标志阳性!均

较符合髓系肉瘤"

2"

#

$

*+

病因未明!其发病机制不清$ 据国内外文献

报道!

*+

往往伴有
+:5!.%;

融合基因及
)

号染色

体
<01

的缺失 "

22

#

$ 最新研究发现非
=>?@0AB5:5!C

%+DE2

表观遗传修饰和非剪接体突变
*+

的发生发

展与
*+

具有一定相关性 "

2!F20

#

$ 本例患者基因检测

出具有明确意义的变异位点
3GH9

和
I52

! 两种基

因突变均提示预后不好$ 目前主要治疗手段为以化

疗为主的综合治疗! 局部放疗可一定程度上减轻痛

苦!但对预后无明显影响$造血干细胞移植对于有效

延长生存期及改善预后均具有重要意义"

21

#

$ 本例患

者肿块在纵隔!放疗具有一定难度!且患者很快进展

为
%*E

!因此化疗作为患者治疗的主要手段$

综上!患者原发纵隔肿块!曾被诊断为孤立性纤

维性肿瘤并化疗! 骨髓抑制状态下白细胞仍进行性

升高后!加做免疫组化考虑
*+

$ 疾病在短期内进展

为急性髓系白血病$ 此患者发病部位及疾病特点临

床均较罕见!为广大临床工作者提供参考$
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