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!"病例介绍

病例 (#患者"男"$7 岁"因'咽痛 ' 个月余"加

重 ( 个月(入院& 入院查体!一般状况好& 双侧扁桃

体
!

度肿大"隐窝内见大量黄白色分泌物"口咽黏膜见

多个散在分布的浅溃疡"溃疡最大径约 &C( D&C% 5."

边界清楚"基底干净"其余体格检查未发现异常& 血

常规及肝功能检查示各项指标在正常范围内& 口咽

E=F检查结果!双侧扁桃体明显肿大"以左侧明显"

%C7 5.G%C& 5."其内信号较均匀"增强扫描可见明

显强化"边界较清楚"软腭肥厚"咽后壁轻度肿胀"双

侧颈部可见多发性肿大淋巴结& 诊断意见!双侧扁

桃体明显肿大"两侧颈部多发肿大淋巴结"考虑为炎

性病变"不排除肿瘤可能#淋巴瘤)$& 胸片检查无

异常& 腹部"超无异常& 血清抗!"病毒#!"H$抗

体滴度无升高& 临床诊断!咽部溃疡性质待查& 取

咽部溃疡活检以明确诊断& 显微镜检查!黏膜表面

带状坏死"坏死物下方为大小不一淋巴细胞样细胞

浸润"并见异型免疫母细胞和=-I细胞样细胞"散在

分布的凋亡细胞"病变底部为小淋巴细胞浸润带

#见图 ($"病变局限在黏膜固有层内& F:J和 KL=

"

基因克隆性重排均为阴性& 病理诊断!!"H阳性黏

#

#

!"H阳性黏膜皮肤溃疡形态学特点!病变细胞大小不一"见 =-

I"细胞样细胞及凋亡细胞"J!G>&&%

$

!"H阳性黏膜皮肤溃疡形

态学特点!病变底部为小淋巴细胞浸润带"J!G>&&

图 (#病例 ( 显微镜检查结果图

膜皮肤溃疡& 予 LJMN#环磷酰胺 O多柔比星 O长

春新碱O泼尼松$方案化疗"% 个月后获完全缓解"

随访 (% 个月"无病生存&

##病例 '#患者"男"%$ 岁"因'全身皮肤结节伴

溃疡 7 个月余(入院"伴口腔溃疡"无发热*消瘦*盗

汗等全身症状"部分溃疡局部用草药治疗可愈合&

查体!躯干*四肢多发大小不一暗红结节*溃疡"最大

径约 &C* D'C$ 5."轻压痛"局部皮温不高"部分结

节皮损中央破溃"有脓性渗出"边缘隆起"溃疡长轴

与皮纹平行"部分溃疡已愈合并形成瘢痕& 上腭见

一黄豆大小溃疡糜烂面& 全身浅表淋巴结无肿大&

实验室检查!血常规*肝功能*血清免疫球蛋白电泳

等均无异常& 骨髓穿刺检查无异常& 胸腹部 LK检

查未见明显异常& 临床考虑化脓性炎& 予右下腹部

皮肤溃疡活检明确诊断& 显微镜检查!病变位于真

皮网状层"边界较清"病变细胞大小不一"弥漫分布"

可见异型免疫母细胞及 =-I 样细胞#图 '$"灶性凝

固性坏死"病变边缘区灶性小淋巴细胞"纤维母细胞

增生& 免疫组化及原位杂交检测结果!异型免疫母

细胞和=-I 细胞样细胞表达LP'&*LP+)/#图 %

#

$*

EQE( 和!"!=#图 %

$

$"LP(& 灶性阳性"LP%& 部

#

#

!"H阳性黏膜皮肤溃疡形态学特点!病变位于真皮网状层"边

界较清"J!G>&%

$

!"H阳性黏膜皮肤溃疡形态学特点!病变细胞

大小不一"弥漫分布"可见异型免疫母细胞及=-I样细胞"J!G>&&

图 '#病例 ' 显微镜检查结果图
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分细胞阳性"Z0-7+阳性率约 7&[%不表达LP%*LP$7*

\U/9]Y.<"*KF̂-(*LP($*LZ* _̂Z*!Ê 和 P<B.09"

小淋巴细胞表达 LP%%F:J基因克隆性重排阳性"

F:Z和KL=

"

基因克隆性重排均为阴性& 病理诊断!

!"H阳性黏膜皮肤溃疡& 确诊后用中草药治疗"随

访 % 个月"皮肤溃疡逐渐愈合"无新发病灶&

#

肿瘤细胞LP+)/阳性"FJLG>&&%

$

肿瘤细胞!"!=阳性"FIJG>&&

图 %#病例 ' 免疫组化及原位杂交检测结果图

#"讨论

#$!"!"H相关性"淋巴组织增生性病变包括传染

性单核细胞增多症,(-

*"TU;0̀̀淋巴瘤*经典型霍奇

金淋巴瘤*浆母细胞淋巴瘤*原发性渗出性淋巴瘤*

慢性炎症相关性弥漫大 "细胞淋巴瘤*淋巴瘤样肉

芽肿*器官移植后淋巴组织增生性病变,'-

*!"H阳

性弥漫大 "细胞淋巴瘤和 !"H阳性黏膜皮肤溃

疡,%-

& !"H阳性黏膜皮肤溃疡罕见"发病与免疫抑

制剂的使用*原发性免疫缺陷*年龄相关性免疫衰老

等有关& '&&* 年aJM淋巴组织肿瘤分类中尚未命

名该病,'-

"'&(& 年由 PU4!1/09<S/VV<bB小组首次报

道,%-

"'&(7 年aJM淋巴组织肿瘤分类把其作为独

立类型,>-

& 该病组织学特点似其他 "细胞肿瘤"临

床经过各异"部分患者自愈"部分患者需积极治疗&

总结英文文献报道,$-的 $' 例!"H阳性黏膜皮肤溃

疡临床病理特点!好发于老年人"平均年龄 7*岁#(* D

(&(岁$"女性 %( 例#$)C7[$"男性 '( 例#>&C>[$%临

床表现为口咽黏膜*胃肠道黏膜*皮肤散发性溃疡"

+([#%+@$'$位于黏膜#口咽黏膜占 $'["胃肠道黏

膜占 ()[$"皮肤占 ')[& *%[为孤立性溃疡"(+[

患者为多发性溃疡& 病因与诱因!( 例不详"' 例先

天性免疫缺陷"'& 例#%*C$[$老年性免疫功能衰

老"') 例#$$C*[$与医源性免疫抑制剂使用有关&

本组 ' 例均为男性"( 例表现为口咽黏膜多发性浅

溃疡"( 例为躯干及四肢皮肤多发性溃疡"发病前均

无明显诱因& !"H阳性黏膜溃疡好发于口咽#尤其

是舌*扁桃体和牙龈$和消化道黏膜#)&[位于结直

肠和食道$"可能与该部位黏膜易受损伤及患者免

疫功能低下"导致!"H感染有关&

#$#"!"H阳性黏膜皮肤溃疡组织学特点!大小不

一淋巴细胞样细胞浸润"并见异型免疫母细胞样细

胞和=-I细胞样细胞"散在分布的凋亡细胞"可有不

同程度的坏死"病变底部为小淋巴细胞浸润带& 免

疫表型和分子遗传学特点!#($免疫母细胞一致表

达LP%&*EQE(*N̂c$*MLK-'%#'$不同程度表达

LP'&*LP>$*LP($*LP+)/和 "L_-7%#%$小"细胞*

凋亡细胞核和免疫母细胞!"!=O"_EN( O& %*C)[

患者可检测到克隆性免疫球蛋白基因重排,$-

& 本

组 ' 例组织学及免疫表型特点与文献报道一致& (

例检测到F:J基因克隆性重排"' 例均无KL=

"

基因

克隆性重排&

#$%"由于!"H阳性黏膜皮肤溃疡组织学上常伴异

型免疫母细胞和=-I 细胞样细胞"在病理诊断中需

与下列疾病相鉴别!#($!"H阳性弥漫大 "细胞淋

巴瘤& 好发于老年"免疫母细胞及 =-I 样细胞弥漫

分布"表达 "细胞标记物及 !"!="与本病相似%但

!"H阳性弥漫大"细胞淋巴瘤细胞异型性更明显"

侵袭范围广"病变底部无小淋巴细胞浸润带"病程进

展快"预后差,7"+-

& #'$结外鼻型 WZ@K细胞淋巴

瘤& 好发于皮肤黏膜"临床表现为皮肤黏膜溃疡"组

织学表现为大小不一淋巴细胞样细胞弥漫浸润"与

本病相似%但WZ@K细胞淋巴瘤常破坏血管"浸润范

围广"病变底部无淋巴细胞浸润带"表达WZ细胞标

记物LP$7 和细胞毒相关标记物 \U/9]Y.<"等,*-

"

不表达"细胞标记物&

#$&"!"H阳性黏膜皮肤溃疡预后良好"大部分为

良性*自限性疾病"目前尚无标准治疗方案& 对医源

性免疫抑制剂相关性!"H阳性皮肤黏膜溃疡"7*[

患者减少免疫抑制剂用量后得到完全缓解%对于年

龄相关性免疫衰老所致者"$)[患者未予治疗"其中

%$[患者自发缓解"(*[患者复发与缓解交替"7[

患者病变持续存在%>([患者予治疗"治疗方式包括

手术切除*局部放疗*=-LJMN方案化疗或 =-LJMN

方案化疗加放疗"所有患者均得到完全缓解,$-

& 本

组例 ( 予LJMN方案化疗"获得完全缓解"随访 (%

个月无病生存"例 ' 予中草药治疗"随访 % 个月"皮

肤溃疡逐渐愈合"无新发病灶& 进一步探讨预测本

病预后因素"根据患者个体情况进行治疗也许是该

病最佳处理方案&

总之"!"H阳性黏膜皮肤溃疡罕见"病理易误

诊为淋巴瘤"临床经过惰性"有自愈倾向"其理想处

理方案有待进一步研究&
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!"病例介绍

患者"女"+ 岁& 在学校体检时发现心音异常后

来我院门诊就诊"行超声心动图检查& 二维超声心

动图示左心房上方有一囊性肿物"大小约 %% ..G

%& .."内透声差"其活动与心动周期不同步#见图

($& 三维超声心动图#=K-%P!$示肿物立体形态

#见图 '$"肿物见包膜"形状不规则"毗邻上腔静脉

及升主动脉& 诊断!左房上方囊性肿物"纵隔肿瘤)

心内结构未见异常& 肺部 LK诊断!后纵隔肿块"考

虑前肠囊肿可能性大& 以'后纵隔占位性质待查(

入院& 查体!生命征正常& 心尖部可闻及 '@7 级收

缩期吹风样杂音& 既往体健& 入院后完善相关检

查& 三大常规"肝肾功能"凝血功能"血电解质未见

明显异常& 心电图!窦性心律"电轴右偏& 行胸腔镜

辅助下纵隔肿瘤切除术& 术中见一囊性肿物位于隆

突下"大小约 >& ..G>& .."包膜完整"内含乳白

色胶冻样液体#见图 %$& 术后病理报告!#后纵隔肿

瘤$囊肿"囊壁内衬假覆层纤毛柱状上皮"囊壁由纤

维结缔组织构成"壁内可见软骨及混合腺体"考虑支

气管源性囊肿#见图 >$& 患者术后予预防感染*护胃*

营养支持等治疗& 术后复查胸片无胸腔积液%复查超

声心动图示心内结构未见异常& 病情治愈予出院&

#左室长轴与大动脉短轴切面

示左房上方探及一囊性肿物

肿物见包膜"毗邻大血管 #肿物包膜完整"内含乳白色胶

冻样液体

#囊壁内面衬假复层纤毛柱状

上皮细胞#J!" G(&&$

图 (#二维超声心动图 图 '#三维超声心动图 图 %#术中囊性肿物图 图 >#术后病理图
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