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[摘要] 髓系肉瘤(myeloid sarcoma,MS)是由髓系原始细胞或未成熟髓系细胞在髓外增生和浸润所形成的肿块,常伴随急性髓

系白血病(AML)出现,也可出现于骨髓增殖性疾病(MPD)或骨髓增生异常综合征(MDS)患者病程中,罕见于 AML 发生之前。
外周血和骨髓均无白血病表现,称为原发性 MS。 MS 可出现在不同组织或器官中,可发生在任何年龄,但多见于青年和儿童,男
性多于女性。 MS 临床表现无特异性,诊断比较困难,误诊率较高。 笔者现报告 l 例以发热为首发症状的原发性 MS 患儿,探讨

其临床及实验室检查特点,并复习相关文献,以提高临床对 MS 的认识。
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Primary Myeloid Sarcoma in Children with Fever as the First Symptom: A Case Report and Literature
Review
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[Abstract] Myeloid sarcoma (MS) is a mass formed by extramedullary proliferation and infiltration of myeloid primordial cells or
immature myeloid cells, often accompanied by acute myeloid leukemia (AML), which may also occur in the course of patients with
myeloproliferative disease (MPD) or myelodysplastic syndrome (MDS), rarely before AML occurs. There is no leukemia in peripheral
blood and bone marrow, which is called primary MS. MS can occur in different tissues or organs and at any age, but is more common in
the youth and children, men more than women. The clinical manifestations of MS are non鄄specific, the diagnosis is difficult and the rate
of misdiagnosis is relatively high. The authors reported a case of primary MS with fever as the first symptom, to explore its clinical and
laboratory characteristics and to review the relevant literature to improve the understanding of the disease.
[Keywords] myeloid sarcoma; leukemia; fever; starting symptoms

1摇 病例资料

患儿男,5 岁4 个月,因“发热8 d冶于2017 年3 月3 日

入住我院。 患儿 8 d 前出现发热(高热为主,体温 39 益
左右,最高达 40 益),高热时有畏寒,无抽搐,起病初偶

有咳嗽(单声咳),呕吐 2 次(非喷射性),发热时诉有腹

痛,体温恢复后腹痛好转;在当地医院予以阿奇霉素、炎琥

宁、静脉丙种球蛋白等治疗后,患儿咳嗽、呕吐表现明显好

转,仅表现为反复发热,且以高热为主,高热时伴有畏寒。
入院时查体:患儿神志清楚,精神欠佳,无皮疹,双

侧颈部和双侧腹股沟可触及黄豆和米粒大小淋巴结数

个,均活动度可,无粘连,咽部充血、扁桃体玉度肿大,双
肺呼吸音粗,双肺可闻及少量粗湿啰音,未闻及喘鸣音,
心腹及神经系统检查无明显异常。 入院后行骨髓和脑

脊液检查均正常,心脏彩超、胸部 CT 未见明显异常,头
颅 MRI 平扫+增强:右侧环池旁可见小圆形长 T1、长 T2
异常信号影,大小约 3 mm伊4 mm,边缘清晰,信号均匀,
水抑制序列呈低信号,考虑右侧脉络膜裂囊肿可能性

大。 多次复查腹部、泌尿系及颈部彩超提示颈部、腹腔

淋巴结稍大,最大约 15 mm伊10 mm,复查时有所增大,特

别是颈部淋巴结肿大明显(约 30 mm伊10 mm),余未见明

显异常。 多次复查炎性指标:血常规提示白细胞升高,
以中性粒细胞升高为主,C 反应蛋白及降钙素原升高明

显;血清铁蛋白>1 滋g / mL。 血生化检查无明显异常。 病

原学检查:肺炎支原体抗体滴度 1 颐 160,肺炎支原体

(MP)阳性( +);肺炎衣原体(CPn)阳性( +);乙型流感

病毒(INFB)阳性(+);血、痰培养均无异常。
患儿住院后,先后给予头孢噻肟、乳糖酸阿奇霉素、

头孢吡肟、替考拉宁、亚胺培南等抗感染,静脉丙种球蛋

白增强免疫力等治疗。 患儿表现为反复发热,热型不规

则,最高达 41 益,高热时诉有头痛,有四肢、关节疼痛。
3 月 19 日颜面部及躯干出现充血性红色皮疹,颈部和腹

股沟的淋巴结明显增大。 3 月 21 日行颈部、腹腔淋巴结

B 超检查(图 1)、腹股沟淋巴结活检,患儿仍反复发热。
3 月 22 日出现气促、心率加快,转入重症监护室,病情迅

速恶化,肺部浸润明显,胸腔腹腔均出现大量积液,凝血

功能异常,并出现面色灰暗、脉搏细数、肢端凉、血压低

等顽固性休克表现,扩容及血管活性药均无法纠正。 3 月

23 日上午出现心率下降抢救无效死亡,死亡原因考虑为

顽固性休克。 3 月 27 日病理报告回报(图 2):腹股沟淋
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巴结送检镜下见淋巴结结构紊乱,部分区域可见较多明

显异型细胞片状增生。 结合免疫组织化学检验结果及

临床资料符合淋巴造血组织来源恶性肿瘤鄄髓系肉瘤。
免疫组织化学结果: Ki鄄67 (90% +)、 CD99 ( +)、 CD34
(+)、MPO(+)、CD20(-)、CD30(-)、ALK(-)、CD3(-)、
CD163(+)、TdT( -)、CD21 ( +)、S鄄100 ( -)、CD1a( -)、
Langerin(-)、CD117(-)、CK(-)。

摇
颈部淋巴结 腹腔淋巴结

图 1摇 患儿 3 月 21 日 B超检查结果

淋巴结组织 HE 染色(伊400) 淋巴结组织免疫组织化学染色(伊400)
图 2摇 患儿淋巴结组织病理活检结果

2摇 讨论

髓系肉瘤(myeloid sarcoma,MS) 最早被称为绿色

瘤,后又被称为粒细胞肉瘤,2001 年 WHO 正式将其命名

为髓系肉瘤[1]。 瘤块可先于或与髓系白血病、骨髓增殖

性疾病(MPD)、骨髓增生异常综合征(MDS)同时发生,
也可以是急性髓细胞白血病(AML)治疗缓解后复发的

最初表现。 Byrd J C 等[2]将MS 分为 4 组:原发性MS(初
诊时只有 MS)、与 AML 同时发生的 MS、孤立性 MS(发
生在 AML 完全缓解时或至少 30 d 内无 AML 复发)、MS
伴 AML 复发。

白血病并发的 MS 临床上较为多见,但原发性 MS
临床上无特异表现,主要表现为无痛性肿物及肿块引起

的压迫症状,可发生于任何部位,最常见于皮肤、骨(特
别是脊柱)和淋巴结,与淋巴瘤的临床表现类似,容易误

诊为淋巴瘤[3]。 Yamauchi K 等[3] 分析 72 例 MS,发现初

诊误诊率高达 47% ,以误诊为非霍奇金淋巴瘤最常见。
近年来,利用免疫组织化学和流式细胞术分析 MS 免疫

表型等方法诊断 MS,误诊率有明显下降[4]。 髓过氧化

物酶(myeloperoxidase,MPO)被认为是对诊断 MS 最有帮

助的标志物,MPO 在髓系肿瘤的阳性率高达 93% [5]。
此外, CD68kpl、 CD68、 Lysozyme、 CD45 ( LCA)、 CD99、
CIM3 等可以进一步提高 MS 的诊断准确性[6鄄7]。 而 MS
一般不表达淋巴细胞标志物,如 CD20、CD79a、CD3 等。
本例患儿病理组织的 MPO、CD34 为阳性,提示为髓细胞

来源,CD3、CD20 为阴性,不支持为 T、B 淋巴细胞来源。

该患儿初诊时的骨髓检查和外周血检查正常,体格检查

和实验室检查也提示为肿瘤发生于髓外,考虑原发性

MS 的诊断成立,至于是否为孤立性 MS,因为患儿整个

病程相对较短,无法完全明确诊断。 一般在临床上白血

病并发髓系肉瘤多表现为发热、贫血、出血、肝大、脾大、
骨痛、淋巴结肿大、胸骨压痛等症状,而孤立性 MS 多表

现为局部肿块形成,可伴有发病部位相关的浸润压迫症

状,如胸痛、腹痛、骨痛、声音嘶哑、阴道出血、浆膜腔积

液、消化道出血等。 本例患儿早期在临床上仅以发热为

突出表现,既无肝脾淋巴结明显肿大情况,也无局部肿

块形成及压迫症状等表现,早期诊断的确面临较大的困

难,这就要求临床医师对长时间发热的患儿要有恶性疾

病可能的认识,及时完善淋巴结或肿块活检以协助明确

诊断。 该患儿发热表现为不规则的高热,与一般肿瘤热

表现为低热也不同,病原学检查支原体、衣原体抗体和

乙型流感病毒阳性,在使用抗感染药物的过程中有体温

反复,发热的原因考虑为在肿瘤热的基础上合并感染,
这可能与儿童相对成人更容易合并感染有关。 该患儿

在病程的 20 余天才出现颈部、腹股沟淋巴结的明显增

大,其最终能确诊也依赖于淋巴结的病理活检和免疫组

织化学检查结果,但行活检的时间已较晚,病情很快恶

化。 如果能在病程早期完善淋巴结活检,可能结局会好

一些。 搜索国内外文献,目前儿童 MS 的报道还比较少,
多以个案为主,曹利静等[8]报道了 1 例 8 岁表现为发热、
腹胀、多浆膜腔积液的确诊 MS 的患儿,除了发热外,突
出的表现是有心包积液、胸腹腔积液等多浆膜腔积液表

现,提示我们对有发热、多浆膜腔积液的患儿也需要警

惕肿瘤的可能。
MS 的发病机制目前尚不明确,相关的文献报道较

少,尚有待进一步研究。 MS 的治疗方法包括手术切除、
化疗、放疗、造血干细胞移植 ( hematopoietic stem cell
transplantation,HSCT)及联合治疗,其预后与白血病急性

转化关系密切。 全身化疗对于 MS 的治疗有至关重要的

作用。 以单独的实体瘤形式发病者,即使发病时没有骨

髓病变,也应当按照全身病变进行全身化疗,化疗方案

同 AML[9]。 有研究认为,早期采用全身化疗,可降低 MS
向白血病转化的发生率并延长患者生存期[10]。 单纯局

部放疗对于局部病灶控制虽有帮助,但无法阻止其他部

位的复发,亦不能改善预后,因而在化疗的基础上联合

放疗可提高疗效[11鄄12]。 也有研究者持有不同意见,如
Tsimberidou A M 等[13]发现,孤立性 MS 化疗者生存期较

未化疗者长,化疗加放疗与单独化疗患者生存期无明显

差异。 对于局限性肿瘤可考虑联合手术切除治疗,但手

术被认为有引起瘤细胞转移的风险[14]。 HSCT 目前被认

为能改善 MS 的预后,Avni B 等[15] 报道,伴或不伴有

AML 的 MS 患者经 HSCT 后与未接受 HSCT 组相比,能
显著延长总生存期,改善预后。 另一项单中心的 10 年

随访研究也显示,无论是手术或化疗,67% 患者均 2 年

内进展为 AML,而接受 HSCT 的患者在随访期间一直处

于完全缓解状态[4]。 因此,对于反复发热、淋巴结肿大
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的患儿,在无法找到确切病因时,应尽早行淋巴结活检

明确病因,无论是白血病性 MS 还是原发性 MS,均应在

确诊后及时采用系统化疗,有条件的患者应进行 HSCT
以延长生存期。

综上所述,原发性 MS 是一种发病率低且预后差的

肿瘤,诊断相对比较困难,需要对病史、临床表现、实验

室检查进行分析,尽早行肿块或淋巴结活检,对其组织

形态、免疫表型和细胞遗传学进行综合判断。 一旦确诊

MS 后,应及时采用 AML 的传统化疗方案治疗,有条件

者行 HSCT 有望改善预后。
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[摘要] 目的:总结并比较儿童典型失神(TAS)发作和不典型失神(AAS)发作的临床特点、治疗及预后。 方法:收集失神发作性

癫痫患儿临床资料 37 例,其中 TAS 组 19 例,AAS 组 18 例,并进行随访。 结果:TAS 组起病年龄 3郾 7 ~ 10郾 2 岁,4 ~ 10 岁起病 17
例,占 89郾 5% ,无神经系统发育及头颅影像学检查异常,有特征性脑电图改变,治疗完全控制率为 83郾 3% 。 AAS 组 66郾 7% 合并

其他发作形式,神经系统发育及头颅影像学检查异常分别为 55郾 6%和 43郾 8% ,脑电图改变多样,治疗完全控制率为 33郾 3% 。 两

组治疗完全控制率比较差异有统计学意义(P<0郾 05)。 结论:TAS 起病与年龄相关,多无神经系统发育及检查异常,且有特征性

的脑电图改变,预后良好;AAS 发病年龄差异大,多有神经系统发育及检查异常,预后较差。
[关键词] 典型失神;不典型失神;儿童;抗癫痫药物
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