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恶性组织细胞病$以下简称恶组&由组织细胞及其前身细

胞异常增生所致#呈现系统性,全身性浸润的特征#是血液系统

高度恶性的肿瘤性疾病#病因尚未完全明确)恶组主要特点是

肝,脾,淋巴结,骨髓等器官或组织中出现广泛的恶性组织细胞

灶性增生#常伴有血细胞被吞噬的现象)临床表现多样#以持

续高热#以及肝,脾淋巴结肿大和全血细胞减少,进行性系统功

能衰竭为主)本病按病程可分为急性型和慢性型#国内以急性

型为多见#起病急骤#病程大都较短#多数在半年以内)各年龄

人群均可发病#多见于
"&

!
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岁人群#男,女性患者比例约为
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!

临床资料

B#B

!

基本资料
!

患者#男#

""

岁#于
"&!%

年
!!

月
!/

日因1间

断发热,咽痛2

!4H

入院)入院前患者无明显诱因出现发热#伴

有寒战#自测体温最高达
%4e

#就诊于诊所#按照感冒治疗#给

予青霉素静滴治疗
$H

#发热未见好转#体温最高达
/&e

#并出

现恶心,腹泻症状#呕吐褐色胃内容物
%

次)既往史无特殊)

入院查体!体温
%, e

#脉搏
!"&

次"分#呼吸
"&

次"分#血压

!&&

"

$&22V

1

%轻度贫血貌#咽部充血#颌下淋巴结肿大#双侧

颊黏膜轻度糜烂#胸骨下段压痛%听诊双肺呼吸音粗%上腹部轻

压痛#肝肋下约
"C2

#脾肋下约
$C2

#质中#有触痛)

B#C

!

入院辅助检查
!

血常规!红细胞
"#3,d!&

!"

"

+

#血红蛋白

8!

1

"

+

#白细胞
!#!d!&

4

"

+

#中性粒细胞比例
!4#$Q

#血小板

%$d!&

4

"

+

)尿常规!尿蛋白
%o

)凝血功能!凝血酶原时间

!8#47

#活化部分凝血酶原时间
347

#

R-

二聚体
!&/3

"

1

"

+

)肝

功能!天冬氨酸氨基转移酶
!$3Y

"

+

#丙氨酸氨基转移酶
$,

Y

"

+

#其余指标无异常)心电图检查!窦性心动过速)胸腹部

*9

检查!双肺上叶后段致密影#两侧胸膜局限性增厚,黏连#

结合病史考虑炎症%肝脾增大%胆囊炎表现%双侧少量胸腔,腹

腔积液)

\

超检查!心包积液$少量&%肝大,脾大#胆泥形成%双

肾弥漫性病变)

B#D

!

入院后外周血涂片检查
!

红细胞大小不等#中心淡染区

扩大%血小板散在,少见%粒细胞减少#部分细胞浆中颗粒增多)

白血病免疫分型检查!流式细胞术共检测了
!%

个
*R

信息#其

中
*R$/

,

*R%,

为阳性#其余为阴性)

9

淋巴细胞亚群,自然杀

伤细胞检测!

*R%8#"Q

#

*R/"#,Q

#

*R,%#,Q

)骨髓细胞学

检查结果见表
!

)

表
!

!!

患者骨髓细胞学检查结果$瑞氏染色%

检查项目 第
!

次$

!!

月
!/

日& 第
"

次$

!!

月
!8

日& 第
%

次$

!"

月
8

日&

增生活跃度 活跃 活跃 活跃

粒红比
!#&,k! &#%8k! 3#!%k!

粒系 增生活跃#中,晚幼粒细胞比例偏高#部

分中,晚幼粒细胞核浆发育不平衡#细

胞浆内颗粒增多,增粗)

增生受抑#中幼粒以下阶段比例均降

低#部分细胞浆中颗粒增多,增粗)

增生活跃#早幼粒以下阶段均可见#中

幼粒及分叶核比例增高#大部分细胞浆

中颗粒增多,增粗)

红系 增生明显活跃#部分幼红细胞胞体大小

不等#核浆发育不平衡#可见嗜碱性点

彩及核分裂#有伪足)

增生明显活跃#部分细胞核浆发育失

衡#可见巨幼样改变)

增生活跃#以晚幼红细胞为主)

淋巴系 成熟淋巴细胞占
!$#3Q

#形态正常) 成熟淋巴细胞占
!&#$Q

#形态正常) 成熟淋巴细胞占
/#,Q

#形态正常)

巨核系 未见产板巨核细胞#血小板散在,少见#

可见簇堆状及过多分叶巨核细胞,巨大

血小板)

未见产板巨核细胞#血小板少见) 未见产板巨核细胞#血小板可见)

其他细胞 异常组织细胞占
3Q

#胞体大#外形不规

则#胞浆丰富#染灰蓝色%染色质疏松#

有数目不等的小颗粒%可见单核或双

核#染色质疏松,粗糙#核仁可见的异常

组织细胞)见到
"

种异常组织细胞!异

型,多核巨组织细胞)

异常组织细胞占
!!Q

#细胞胞体较大#

外形不规则#胞浆丰富#核染色质粗糙#

核仁可见%胞质中有被吞噬的血小板和

晚幼红细胞)见到
%

种异常组织细胞!

异型,吞噬型,多核巨组织细胞)

异常组织细胞占
&#/Q

)

C

!

诊治经过

C#B

!

基本病程
!

入院后完善相关检查#根据血常规及骨髓检

查结果#初步诊断为!$

!

&继发性全血细胞减少%$

"

&恶性组织细

胞病%$

%

&肺部感染)常规给予吸氧,营养支持,抗感染等治疗#
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同时给予输注红细胞,血小板)入院第
3

天#根据两次骨髓检

查及相关检查结果#恶组诊断明确#给予环磷酰胺,柔红霉素,

长春新碱,强的松
o

依托泊苷$

*VPXo)

&方案化疗
3H

#化疗

过程顺利)因患者入院时白细胞,血小板水平均较低#同时给

予重组人粒细胞集落刺激因子及重组人白细胞介素
-!!

以提

升白细胞及血小板水平)入院第
!!

天复查血常规!白细胞降

为
&d!&

/

"

+

#血小板降至
!!d!&

4

"

+

#给予止血,补液治疗)入

院第
!%

天#患者呕血约
!3&2+

#出现心悸,气短,血压不稳症

状#提示患者病情逐渐恶化)考虑呕血与血小板下降有关#给

予输注红细胞,血小板,清蛋白#同时给予止血,抑酸,吸氧等治

疗)多次复查血常规示血小板进行性减低%复查骨髓均提示增

生活跃#未见产板巨核细胞)入院第
"$

天#患者呕吐咖啡色胃

内容物#继而腹泻#为黑色稀便#伴呼吸急促,血压不稳,心率加

快#给予输注红细胞,血小板,清蛋白#同时给予雾化吸入,解

痉,止血及其他支持治疗)此后反复出现黑便#提示病情逐步

恶化#预后不良)病程中#患者间断高热#亦曾出现低体温#体

温波动范围为
%3

!

/!e

#血压维持在正常参考值低限%肝功能

异常,心率加快#同时给予保肝,保护心肌治疗)入院第
"4

天#

患者突然出现意识丧失#瞳孔散大#对光反射消失#血压
8&

"

%%

22V

1

#心率
!4"

次"分#经抢救无效死亡)

C#C

!

抗菌药物使用情况
!

整个病程中#患者反复出现高热#最

高达
/!e

#听诊双肺呼吸音粗#胸部
^

线片,胸部
*9

均提示

肺部炎症)入院后即给予常规抗感染治疗)细菌培养先后培

养出嗜麦芽寡氧单胞菌,肠球菌,大肠埃希菌#根据药敏实验结

果先后给予左氧氟沙星,万古霉素,硫酸依替米星抗感染治疗)

为防止出现难以控制的真菌感染#给予氟康唑输注)

C#D

!

输血治疗情况
!

入院血常规检查显示血细胞三系减低#

给予输注新鲜冰冻血浆补充血容量及凝血因子)先后行骨髓

检查
%

次#均提示粒系,红系增生活跃#未见产板型巨核细胞#

经反复输注红细胞,血小板及营养支持治疗#效果欠佳#白细胞

曾一度降为
&d!&

/

"

+

#粒细胞严重缺乏#血小板降至
!!d!&

4

"

+

)病程中#患者心率快#血压低#三系减少#为改善患者贫血

症状,提高免疫力#给予输注红细胞,血小板,血浆等治疗)病

程中#共输注红细胞
"3Y

,血浆
"%%&2+

,血小板
%&Y

)

D

!

讨
!!

论

!!

!4%4

年#国外学者
(C:<<

和
(26<@

首先报道此类病例#但

当时尚无确切命名'

!

(

)

!434

年#郁知非教授等首先在国内报

道了该病%

!4$/

年#病理学家秦光煜教授从病理学角度报道了

该病#并将此病命名为1恶性网状细胞病2%

!4$$

年#

S=

FF

=

F

:A<

提出了新的命名#即1恶性组织细胞病2#国内也开始使用该

名'

"

(

)

"&&!

年#世界卫生组织造血和淋巴组织肿瘤分类方案

将1恶组2主要归类为1间变性大细胞淋巴瘤2

'

%

(

)目前临床上

很少使用1恶组2作为诊断#但该病名沿用已久#因此临床对此

类病例通常以1恶组2作为诊断)

关于恶组的诊断#历来是讨论的热点)其诊断标准包括!

$

!

&发热以高热为主#伴有黄疸,出血,皮肤损害和浆膜腔积液

等%$

"

&进行性全血细胞减少#骨髓涂片发现异常组织细胞和

$或&多核巨组织细胞%$

%

&骨髓或肝,脾,淋巴结及其他受侵犯

的组织病理切片可见异常组织细胞浸润'

/

(

)凡符合$

!

&

o

$

"

&

或$

!

&

o

$

%

&诊断标准#且能排除反应性组织细胞增多症#即可

诊断为恶组)本例患者病程不足
3&H

#进展速度快#具有高热,

肝脾,淋巴结肿大#进行性全身系统功能衰竭#进行性全血细胞

减少#骨髓涂片见异常组织细胞和多核巨组织细胞等症状,体

征#完全符合恶组诊断标准)

随着检验技术不断进步#恶组的分类也逐步细化#其检验

方法包括组织化学染色检测,免疫表型检测等)组织细胞最特

异的标记是巨噬细胞集落刺激因子受体,溶菌酶,

c6-M,

抗原#

(!&&

o大细胞,

c6-M/

抗原等)据一项针对
$!

例组织细胞和

树突状细胞肿瘤患者的回顾性分析显示#根据不同表型#

"8Q

的患者应诊断为组织细胞肉瘤#

%,Q

应诊断为细胞肿瘤#

8Q

应

诊断为指突状树突状细胞肉瘤#

"!Q

应诊断为滤泡树突状细胞

肉瘤#尚有
/

例无法分类'

3

(

)对本病例#如能进行免疫表型检

查#其诊断分类将更加细致,准确)

恶组的临床诊断强调临床表现与组织细胞形态特点相结

合#两者缺一不可)如临床表现典型#细胞形态亦符合恶组的

特点#恶组诊断即成立)有时临床表现支持恶组诊断#但形态

学特征不明显#应进行多次,多部位骨髓穿刺#提高诊断率#避

免漏诊)恶组的临床表现多样#不同患者的临床表现差异大#

因此缺乏特异度#极易造成误诊和漏诊)恶性多核巨细胞在体

内通常分散或成堆分布#在骨髓内分布并不均匀#因此经常出

现骨髓涂片阴性结果)所以多次,多部位穿刺或活检十分

重要)

本例患者以间断发热,咽痛#颌下淋巴结肿大,肝脾肿大为

主要特点#给予青霉素静滴治疗未见好转#入院后多次行血常

规,骨髓穿刺检查#提示外周血三系减少#骨髓增生活跃#可见

异常组织细胞#确诊为恶组)根据血常规及骨髓检查结果#结

合患者发病时限#确诊时已属晚期#虽积极给予抗感染,输血,

营养支持等治疗#但因本病属高度恶性#亦不能治愈)恶组发

病率较低#临床表现有时与感冒相似#为提高早期诊断率#减少

误诊,漏诊#医务工作者需高度重视发热病例#应及时给予血常

规检查#以排除血液系统疾病)本例患者死亡原因可能为原发

病为恶组#化疗后外周血白细胞水平长期无法恢复#进行性全

身系统功能衰竭#粒细胞严重缺乏#导致肺部感染,败血症%患

者长期不能正常进食#出现低蛋白血症#后期反复出现消化道

出血#经静脉营养,抗感染,止血,抑酸#以及补充清蛋白,输血

等治疗#效果不佳#最后导致恶病质而死亡)

总之#在临床工作中#对于不明原因高热#同时出现肝,脾

和淋巴结肿大等情况的患者#均应及时进行血常规检查#避免

漏诊和误诊血液系统疾病)如伴有全血细胞减少尤其是进行

性减少时#应及时进行骨髓穿刺检查#必要时进行活检#以提高

早期诊断率)
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