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【摘* 要】目的：报告 ! 例急性淋巴细胞白血病合并高嗜酸细
胞综合征（NOO Q 05）患者并结合文献进行讨论+ 方法：男性患
者 !% 岁，因胸闷、低热 ! 15入院+ 除具有浅表淋巴结和脾脏
肿大、胸骨压痛及骨髓原始幼稚淋巴细胞比例增高的 NOO 临
床特点外，还具红斑性皮疹、血栓形成（脾）和心肌内膜纤维

化典型 B0P的临床表现+ 结果：入院诊断 NOO Q 05，由于经济
困难放弃治疗，出院 ) 15后死亡+ 结论：NOO Q 05 是一种罕见
病例，一种独特的临床病理学类型，目前全世界报告有 /" 余
例+ 患者外周血持续性嗜酸细胞增高同时找不到幼稚淋巴细
胞且无全血细胞减少，诊断时应全面考虑+
【关键词】急性淋巴细胞白血病；高嗜酸细胞综合征；诊断

【中图号】S%))+ %!；S//%* * *【文献标识码】N

FG 引言
嗜酸性粒细胞非克隆性增殖常见于变态反应或

超敏反应、寄生虫感染、结缔组织病、免疫缺陷状态、

细胞因子治疗和硬化症+ 肿瘤相关的嗜酸性粒细胞
增高可见于慢性粒细胞白血病［!］，伴嗜酸性粒细胞

增高的急性粒细胞单核细胞白血病（ENT：F(0UP），
急性淋巴细胞白血病（NOO），霍奇金和非霍奇金淋巴
瘤［$］等+ 不常见的且不明原因的嗜酸性粒细胞增高
称之为高嗜酸细胞综合征（B0P），超负荷酸性粒细胞
增高可导致体重减轻、疲乏、骨痛、咳嗽和气短，这与

其侵犯心脏、肺及皮肤等组织器官有关，最终导致患

者多脏器功能衰竭而死亡［)］+
NOO是儿童恶性肿瘤最常见的一种类型，年发病

率为 ) Q !" 万［(］，而在成人其相对发病率少于急性非
淋巴细胞白血病+ 大多数病例表现为正常全血细胞
减少，并出现幼稚淋巴细胞；少数病例则不出现正常

血细胞减少，也检测不到幼稚淋巴细胞，需要骨髓穿

刺涂片才能确诊+ 以外周血成熟嗜酸性粒细胞显著
增高并引起相应临床并发症（B0P）的 NOO（早期前 T
细胞型）（NOO Q 05）是罕见病例，我们于 $""V#"% 收治
! 例，现报告如下并对该类型 NOO 的临床特征、病理
及可能发病机制的文献进行综述+

!G 病例报告
患者（病案号：(!!))/），男性，!% 岁，因胸闷、低

热 ! 15 于 $""V#"%#!% 入院+ 入院前 ! 15 曾因“感
冒”出现胸闷，同时伴低热，以午后为主，体温波动于

)%+ /W X )’W + 入院查体：, )%+ %W，Y !!" 次 Q 13=，
TY !!" Q V/ 11B7+ 发育正常，全身皮肤无黄染，可见
广泛性红斑性皮疹+ 双侧颈部、右侧滑车上、双侧腹
股沟均可触及直径 "+ $ X !+ " <1 之肿大淋巴结，质
硬，无压痛、无粘连，活动度好+ 咽部无充血，双侧桃
体无肿大+ 胸骨压痛（ Z）；双肺叩诊呈清音，呼吸音
粗，未闻及干、湿性罗音+ 心前区无隆起，心尖搏动于
左第 / 肋间锁骨中线内 "+ / <1，无弥散；未触及细震
颤及抬举样搏动；心浊音界向左下扩大；BS !!" 次 Q
分，律齐，心音有力，三尖瓣听诊区可闻及!级收缩期
杂音+ 肝肋下刚触及，脾肋下 & <1+ 实验室检查：
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!"# $%& ’ ( )*+ , -（. *& *’，- *& *+，嗜酸性晚幼粒
*& /$，嗜酸性杆状核 *& )/，嗜酸性分叶核 *& $)），0-1
)’+ ( )*+ , -，23 +$ 4 , -；骨髓涂片见有核细胞增生极
度活跃，原始幼稚淋巴细胞 *& ’’$，嗜酸性中幼粒
*& *’$，嗜酸性晚幼粒 *& *$*，嗜酸性杆状核 *& */$，嗜
酸性分叶核 *& *5$（图 )）；血液白蛋白 /% 4 , -，-62
$%78& % 9:; , -，!<羟丁酸脱氢酶 ’+’5& ) 9:; , -，=4>
)8& + 4 , -；心电图窦性心动过速，不完全右束支传导
阻滞；心脏 " 超右室游离壁局限性占位，右房增大，
三尖瓣中度关闭不全，少量心包积液，左室收缩功能

减低（图 /）；胸部 #1见双肺纹理清晰，纵隔未见肿大
淋巴结；腹部 #1 见肝脾肿大，脾实质内多发性低密
度影，考虑脾梗死，肝门部及腹膜后多发肿大淋巴结

（图 ’）；白血病免疫分型：幼稚细胞 #6)* ? *& 8’+，
#6)+ ? *& +/5，2-@<6A ? *& +)$，#6’5 *& +5*；染色
体：<)8，<)%& "#A , @"-融合基因阴性& 诊断：@--（早
期前 "细胞型）, BC& 经对症支持治疗效果欠佳，患
者放弃治疗出院，随访 ’ DC后死亡&

图 )E 血片见较成熟嗜酸性粒细胞明显增多（@）和骨髓原始
幼稚淋巴细胞和较成熟嗜酸性粒增高（"）E !> ( )***

图 /E 心脏 "超右室游离壁局限性占位（@）和三尖瓣中度关
闭不全（"）

!" 讨论及文献综述
@-- 患者合并嗜酸性粒细胞轻微升高临床偶可

见到，而 @-- 合并嗜酸性粒细胞显著升高（ F $ (
)*+ , -）且出现 2BG相应的临床表现罕见，自 )+8’ 年
GHI;JKL等［$］首次报道 / 例青少年该类患者以来，至

今全世界已有 $* 余例报告［7 M %］，被认为是一种独特

的临床病理学类型（@-- , BC）& 国内已有 ) 例报
告［+］& !INOCP等［%］对 )+8’ , /**’ 共 )7 例 @-- , BC 报
告综合分析发现，该类患者发病男女之比为 )*Q7（与
#RIKP等［)*］/ Q) 的报告接近），发病年龄主要集中在
/) DC S /’ 岁，) 例 $% 岁女性患者例外& 最常见临床
表现为发热、不适、衰竭、各种皮疹、肝脾及淋巴结肿

大、咳嗽、胸痛、肌痛、关节痛等& 发病初期外周血
!"# 5 ( )*+ , - S )5% ( )*+ , -，平均嗜酸性粒细胞占
*& $$ 且多数检测不到幼稚淋巴细胞& 经标准化学治
疗 + , )7 在诊断后 $ 年内因系统性真菌感染以及肺或
心脏并发症而死亡；7 , )7 完全缓解（持续时间未详）；
) , )7 未交代疗效& 上述疗效仅相当于成年 @-- 目前
常规治疗的疗效，明显低于儿童 @-- 的疗效，说明
@-- , BC的常规治疗疗效较差& 我们报告 )8 岁男性
患者诊断时有低热、红斑性皮疹、脾栓塞及特殊的心

脏影像学改变，外周血 !"# $%& ’ ( )*+ , -，嗜酸性粒
细胞占 %%T且镜检未找到幼稚淋巴细胞，与上述临
床特征类似&

图 ’E 脾脏肿大，多发性脾梗死，肝门（@）及腹膜后淋巴结肿
大（"）

E E 皮疹、肺浸润、深静脉栓塞及心肌内膜纤维化等
是 2BG典型的临床表现& #RIKP 等［)*］总结了 ’’ 例
@-- , BC患者的皮肤改变，)+ , ’’ 描述了皮肤损害，5
例无皮疹，其余 )$ 例患者的皮疹表现有出血疹、淤
点、淤斑、红斑、红皮病、荨麻疹或丘疹性损害& @-- ,
BC皮疹的组织病理学缺乏嗜酸性粒细胞及白血病细
胞浸润等特异性改变，表现为皮肤水肿、小血管扩张

并轻微淋巴细胞和嗜酸细胞浸润，血管腔内嗜酸细胞

显著增高；病变组织无坏死、白细胞碎裂、出血的嗜酸

性血管炎或荨麻疹性血管炎表现& @-- , BC 患者肺浸
润表现为嗜酸性粒细胞性肺炎，化学治疗对白血病有

效时肺炎迅速得到缓解［))］& 有人对 ) 例 @-- , BC 患
者尸检发现其心内膜纤维性增厚、双侧髂静脉血栓形

成、慢性肝炎合并肝纤维化，但组织中均未发现嗜酸

性粒细胞及白血病细胞浸润［)/］& 2CLI4CDK等［)’］的尸
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检报告也显示患者心内膜广泛纤维化并血栓栓塞，冠

状动脉再通! 而这些病变组织病理学均缺乏嗜酸性
粒细胞及白血病细胞浸润等特异性改变，其发生机制

尚不清楚!
大约半数 "## $ %&存在染色体异常，多涉及 ’ 号

染色体! 报告最多的细胞遗传学异常为 (（’；)*）
（+,)；+,-），其他一些核型异常也多涉及 ’+,).’+,,
区带［’，)* / )’］! 导致 0%1 的原因可能与这种染色体易
位有关! (（’；)*）易位使 )* 号染色体上的免疫球蛋
白重链区启动子编码区与 ’ 号染色体 2#.,，2#.’ 和
34.516编码区连接，这种重排可能导致上述细胞因
子的过度表达，从而引起嗜中性粒细胞尤其是嗜酸性

粒细胞的过度生成［)7］，这种易位还可能进一步刺激

白血病细胞克隆的发生! "## 出现嗜酸细胞的显著
增高目前认为是一种对白血病细胞的非肿瘤性反应，

因为增高的均为成熟嗜酸性粒细胞且未发现这些细

胞存在细胞遗传学异常［’，)’］! 我们报告的 ) 例患者
未出现上述核型异常，且前文报告的 "## $ %& 有一半
细胞遗传学检查正常或合并其他细胞遗传学异常，表

明 "## $ %& 嗜酸性粒细胞细胞显著增高的病理生理
学机制可能具有异质性!
需要特别强调的是，由于部分 "## $ %& 患者发病

初期或发病过程中除持续嗜酸性粒细胞增高外，外周

血往往找不到白血病细胞，且无贫血及血小板减少，

因此，应特别注意除外包括 "## 在内的恶性血液病
的可能，尽早完善骨髓涂片等相关检查、及时准确明

确诊断对提高这些患者的治愈率至关重要!
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