
从脱落细胞形态学检查上来看 ＨＥ染色优于瑞氏姬姆萨

染色，前者着色新艳，核浆对比度清晰，更能清楚地显示细胞质

的着色和核染色质结构。本例标本中的腺癌细胞除符合恶性

肿瘤细胞特征外，细胞呈戒子形无过渡型细胞为其阳性

特征［３］。

腹水中脱落细胞形态学检查对首诊患者来说价值很大，尤

其是基层医院在没有病理科的情况下，如能留心于脱落细胞形

态学检查，便能为临床提供疾病诊断和鉴别诊断的可靠依据，

同时也为患者早期诊断、治疗提供时间保证，起到事半功倍的

效果。
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头顶部髓外浆细胞瘤１例并文献复习

袁　斌
１，李　斓

２（１．贵州省肿瘤医院血液科，贵阳　５５００２０；２．贵州省人民医院血液科，贵阳５５０００２）
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　　浆细胞病系指浆细胞或产生免疫球蛋白的Ｂ淋巴细胞过

度增殖引起的一组疾病，包括髓外浆细胞瘤（ＥＭＰ）、骨的孤立

性浆细胞瘤和多发性骨髓瘤（ＭＭ）
［１］。其中ＥＭＰ是原发于骨

髓造血组织以外的浆细胞增殖性肿瘤，其确切的发病机制并不

清楚，较为罕见，约占所有浆细胞肿瘤的３％～４％，男性发病

率高于女性［２］。本文结合本院１例头顶部ＥＭＰ并进行文献

复习，对ＥＭＰ的诊断及病理特征进行分析，旨在提高诊断水

平，避免漏诊和误诊。

１　临床资料

１．１　一般资料　患者，女，２１岁，因反复右侧头顶部包块２年

于２００９年６月２６日入院。２００７年５月患者头顶部出现包块，

质软、无压痛，直径约７ｍｍ，于外地私人医院手术切除，未行病

理检查。术后１个月同一部位再次出现包块，第２次手术切除

后仍未行病理检查；第２次手术后４个月再次出现同一部位包

块，直径２ｃｍ，在外院第３次手术后行病例检查提示“恶性肿

瘤”（具体结果不详），并于第３次手术后１０个月右头顶部包块

再复发，直径增大至４ｃｍ，于本院外科就诊。行手术切除及植

皮术后经病理检查示“（右顶枕）浆细胞肉瘤”，为进一步诊治收

入本科室治疗。体格检查：一般情况好，头顶部及右股骨内侧

纱布包扎，右顶部毛发缺如，全身皮肤黏膜未见出血点、皮疹，

浅表淋巴结未扪及肿大，心、肺无异常，肝、脾无肿大，双下肢不

肿。辅助检查：右顶部包块病理活检示显示真皮层见大量小圆

细胞浸润，肿瘤细胞弥散分布，肿瘤细胞大小不一，部分细胞核

偏位，胞浆嗜酸，似分化成熟的浆细胞，部分肿瘤细胞胞浆少

（图１、２）。

１．２　免疫组化标记结果　ｐｌａｓｍａ阳性，ＣＤ１３８阳性，ｌａｍｂｄａ

阳性，ＣＤ２０阴性，ｍｙｏｇｌｏｂｉｎ（－），ＣＤ４５（ＬＣＡ）阴性，ｋａｐｐａ阴

性。

１．３　病理诊断　（右顶枕）浆细胞肉瘤。

１．４　实验室检查　血常规、肾功能、血钙、红细胞沉降率均正

常；骨髓检查未见异常细胞增生，成熟浆细胞１．５％；胸部正侧

位片、颅骨平片及骨盆平片检查未见骨质破坏；Ｂ超提示浅表

淋巴结及腹腔、腹膜后淋巴结无明显肿大；尿本周蛋白阴性；

免疫球蛋白：ＩｇＡ１．７０ｇ／Ｌ，ＩｇＧ１７．２６ｇ／Ｌ，ＩｇＭ１．５２ｇ／Ｌ；血

清蛋白电泳：清蛋白占６９．４％，α１微球蛋白占１．９％，α２微球

蛋白占７．９％，β２微球蛋白占７．７％，γ微球蛋白占１３．１％。诊

断：头顶部ＥＭＰ。治疗：因患者入院时植皮术处创面尚未愈

合，暂未予化疗，嘱患者待植皮处完全愈合后返院治疗，后失

访。

图１　ＨＥ染色（×４０）

图２　ＨＥ染色（×４００）

２　讨　　论

２．１　概述及病因　ＥＭＰ是起源于软组织的局限性浆细胞肿

瘤，５０～６０岁为发病的高峰年龄。极少患者（＜５％）可表现为

以下两类形式：侵犯骨骼的单独骨骼浆细胞瘤及侵犯软组织的

单独骨髓外质浆细胞瘤，即ＥＭＰ。ＥＭＰ可发生于全身任何髓

外的组织和器官，好发于软组织，最常见为头颈部，其他部位包

括胃肠道、中枢神经系统、甲状腺、胸部、腮腺、睾丸及淋巴

结［３］。ＥＭＰ病因尚不明确，可能的危险因素包括慢性抗原刺
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激，如骨髓炎、胆囊炎、类风湿关节炎等，遗传因素、接触放射性

物质、吸烟及职业性暴露也可能为本病的致病因素。临床表现

取决于病变部位，可表现为局部包块、气道阻塞、局部疼痛、鼻

腔分泌物、中枢神经麻痹等。

２．２　病理类型及免疫表型　在组织学上，ＥＭＰ表现为免疫母

细胞的幼稚细胞形态，完全或不全表达浆细胞表面抗原，ＥＭＡ

阳性，ＣＤ３８阳性，ＣＤ１３８阳性，ＣＤ５６阳性，部分表达ＣＤ３１，但

ＣＤ４５（ＬＣＡ）及其他 Ｂ细胞抗原（ＣＤ２０及 ＣＤ７９ａ）均阴性。

ＥＭＰ可分泌免疫球蛋白，最常见的是：ＩｇＧ（５５％），ＩｇＡ（２１％），

ＩｇＤ（０．６％～３．０％），免疫组化或免疫荧光可显示κ和λ轻链。

本例患者病理活检免疫组化提示浆细胞表面抗原ｐｌａｓｍａ和

ＣＤ１３８阳性，且轻链ｌａｍｂｄａ阳性，ＣＤ４５（ＬＣＡ）阴性，横纹肌肉

瘤表面标志ｍｙｏｇｌｏｂｉｎ阴性，结合细胞形态，支持浆细胞肉瘤

诊断。

２．３　分级　Ｓｕｓｎｅｒｗａｌａ等根据骨活检中浆细胞分化程度对

ＥＭＰ进行分级，这对判断肿瘤的局部控制、复发等方面有重要

意义。分级标准如下：Ⅰ级（低度恶性）为肿瘤细胞与正常浆细

胞十分相似，难以区分，具有偏位的胞核，染色质呈车轮状，可

见核旁空晕，细胞质嗜碱性，偶见核分裂像；Ⅱ级（中度恶性）为

５０％的肿瘤细胞核大，核仁明显，细胞质丰富，嗜碱性，可见核

旁空晕，核质成熟不同步；Ⅲ级（高度恶性）为肿瘤细胞似浆母

细胞，胞核巨大，有明显的中位核仁，细胞质稀少，核旁空晕不

明显或缺如。本例患者病理检查提示肿瘤细胞似分化成熟的

浆细胞为Ⅰ级，低度恶性，预后较好。

２．４　诊断标准和鉴别诊断　ＥＭＰ诊断标准为（１）病史与体

征：无贫血、高血钙或肾脏损害的临床表现；（２）组织学证实为

单一骨髓外部位浆细胞肿瘤，有或无淋巴结受累；（３）全面骨骼

影像学检查无骨骼内病变存在；（４）骨髓检查正常，骨髓涂片浆

细胞数小于５％。参照 Ａｈｍｅｄ等
［４］提出的诊断标准，经活体

组织病理检查确诊为浆细胞瘤后，必须排除Ｘ线片检查骨骼

系统有无溶骨性病变，检验尿液中有或无ＢｅｎｃｅＪｏｎｅｓ免疫球

蛋白、血γ球蛋白，红细胞沉降率阴性，全身骨骼系统行Ｘ线

片检查无阳性发现。也有学者建议，诊断标准中加入单克隆免

疫球蛋白免疫组化的结果，以证实ＥＭＰ的单克隆性或检测蛋

白电泳单克隆电泳带、血清免疫球蛋白及尿ＢｅｎｃｅＪｏｎｅｓ蛋白，

以助ＥＭＰ诊断。但后来发现其阳性率均较免疫组化阳性率

低，所以免疫组化仍为ＥＭＰ诊断的必要手段之一。本例患者

以头顶部包块起病，术后活检经免疫组化诊断浆细胞肿瘤，结

合相关检查提示 ＥＭＰ诊断明确。ＥＭＰ尚需与浆细胞肿瘤

ＭＭ、浆细胞样肌上皮瘤和小Ｂ细胞淋巴瘤相鉴别。

２．５　治疗　ＥＭＰ的治疗手段主要包括放疗、手术和化疗，近

年来自体造血干细胞移植也开始应用于ＥＭＰ的治疗。放疗

后局部控制率达７９％～１００％，１０年总生存率达 ５０％ ～

１００％，故ＥＭＰ的治疗应首选放疗。Ｍｅｎｄｅｎｈａｌｌ等发现，放疗

剂量在４０Ｇｙ以上时局控率为９４％，而放射剂量在４０Ｇｙ以

下时局控率仅为６９％，故建议放疗剂量大于４０Ｇｙ。如果病灶

位于软组织、比较局限、手术可以完整切除者可以单纯手术治

疗。但对于大部分ＥＭＰ手术完整切除往往比较困难。手术

和放疗综合治疗也可以取得满意疗效。当疾病进展并引起症

状时，化疗是必须的。部分学者认为，对于分化程度差、放疗后

复发、远处转移、肿瘤分化程度较低或局部侵袭范围较大的病

例，给予化疗可有一定疗效；在放疗或手术的基础上给予辅助

化疗也有一定疗效。ＥＭＰ的化疗方案常采用与治疗 ＭＭ 及

非霍奇金淋巴瘤相似的方案，即 ＭＰ方案、Ｍ２方案或ＣＨＯＰ

方案［４］。对于ＥＭＰ采用自体造血干细胞移植治疗目前仅限

于个别报道，尚需积累大量临床材料进行疗效评估［４］。本例患

者以头顶部包块起病，多次行手术切除，未行放、化疗，病情反

复，相关检查提示患者疾病局限，无远处转移，可考虑手术后联

合放疗治疗。

２．６　预后　ＥＭＰ预后较好，通过放射治疗可以获得满意的局

部控制率和生存率，其５年生存率为５３％～７５％，但仍有

３％～４２％会发展成 ＭＭ。研究表明，ＩｇＧ＋κ阳性的ＥＭＰ发

展成为 ＭＭ者较ＩｇＧ＋λ阳性者少；伴临近骨骼破坏者易转化

为 ＭＭ，年龄也是影响其向 ＭＭ转化的重要因素；肿瘤大小是

影响局部复发的重要因素，单独接受放疗的患者比单独手术治

疗和手术加放疗的患者更易发展成 ＭＭ。约２／３患者生存期

在１０年以上，目前的放疗技术减小了 ＥＭＰ局部复发的可

能性［５］。

总之，ＥＭＰ可发生于全身任何髓外的组织和器官，对于任

何部位出现的异常包块，在手术切除后均应行病理检查，以免

贻误病情。复习文献后推荐：治疗后应该在第１年内每３个月

定期检测，第２年每６个月定期检测，之后为每年检测。检测

内容包括全血细胞计数、血肌酐、尿素氮、血清蛋白电泳、免疫

固定电泳及游离轻链，并每年行核磁共振检测。如果有任何复

发或疾病进展的线索，例如出现新的 Ｍ蛋白，均应重新进行完

整的病情评估检测，包括骨髓活检和全身ＰＥＴ／ＣＴ。
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８５（１）：４７５１．

（收稿日期：２０１３０４０７　修回日期：２０１３０７２９）
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