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急性嗜碱粒细胞白血病&

7V<

'为罕见特殊类型

的急性白血病"约占急性髓系白血病&

7A<

'的
3E

"

其特点是血液中含有大量未成熟嗜碱性粒细胞,

3

-

#

临床表现多有皮肤浸润"脏器肿大"溶骨性病变和高

组胺血症等"进展迅速"预后差#现将本院初诊的
3

例
7V<

病例分析报道如下#

$

!

临床资料

!!

患者"女"

6$

岁"已婚"因0双下肢水肿半月余1入

院"患者半月前无明显诱因出现双下肢水肿"呈可凹

陷性"晨轻暮重"近
$J

来开始出现颜面+双眼睑水肿"

持续不缓解"时有恶心"伴有乏力#入院查体!体温

#409 e

"脉搏
8"

次(分"呼吸次数
3:

次(分"血压

33"

(

$"'' [

,

"发育不良"神志清楚"精神尚可"重度

贫血貌"全身皮肤黏膜无黄染+皮疹+出血点"睑结膜

苍白"左下腹部可及包块"大小约
#/'g3/'

"无压

痛"肝肋下未触及"可触及巨脾"肝肾脏无叩击痛"移

动性浊音阴性#

/

!

实验室检查及诊断

/0$

!

血常规检查
!

白细胞计数为
!90$"g3"

8

(

<

"红

细胞计数为
308g3"

3!

(

<

"血红蛋白为
9#

,

(

<

#血小

板计数为
9#g3"

8

(

<

"平均红细胞容积&

A;M

'为
::08

U<

"平均红细胞血红蛋白量&

A;[

'为
!408

O,

"平均

红细胞血红蛋白浓度&

A;[;

'为
#360"

,

(

<

#

/0/

!

外周血细胞形态
!

外周血细胞形态检查结果见

图
3

"原始粒细胞为
4E

"嗜碱性未成熟粒细胞为

63E

"嗜碱性中幼粒细胞为
$E

"嗜碱性晚幼粒细胞为

#E

"嗜碱性杆状核为
9E

"嗜碱性分叶核为
8E

"嗜中

性粒细胞为
36E

"嗜酸性粒细胞为
9E

"淋巴细胞为

3"E

"阅片可见晚幼红细胞#

/0'

!

骨髓细胞形态学及细胞化学染色
!

骨髓取材欠

佳"骨髓增生尚活跃"粒细胞系统为
6!06E

"红细胞系

统为
:0:E

"粒红比为
60:!d30""

*粒系增生以嗜碱

性未成熟粒细胞为主"其中原始粒细胞为
$06E

"嗜碱

性未成熟粒细胞为
6"0:E

"嗜碱性中幼粒细胞为

606E

"嗜碱性晚幼粒细胞为
!0:E

"嗜碱性杆状核为

$0"E

"嗜碱性分叶核为
!0:E

#嗜碱性未成熟细胞形

态见图
!

"胞体中等大小"细胞质内及细胞核上可见紫

红色散在粗大嗜碱性颗粒"细胞质内可见空泡&与嗜

碱性颗粒的水溶性有关'"细胞核呈圆形+椭圆形"细

胞核内可见清晰明显核仁
3

#

#

个*红细胞系统中幼

红比例降低"形态正常"成熟红细胞形态大致正常*全

片未见巨核细胞"血小板散在可见*淋巴及单核细胞

形态未见异常#细胞化学染色!过氧化物酶染色

&

YFW

染色'为阴性见图
#

*过碘酸雪夫染色&

Y7B

染

色'阳性率
:4E

"积分为
!94

分"嗜碱性粒细胞细胞质

内呈红色块状阳性见图
6

#

图
3

!!

外周血涂片$瑞氏
&

吉姆萨*

g3"""

%

图
!

!!

骨髓涂片$瑞氏
&

吉姆萨*

g3"""

%

!!

注!嗜碱性未成熟细胞
YFW

阴性

图
#

!!

骨髓涂片$

YFW

*

g3"""

%
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注!嗜碱性未成熟细胞
Y7B

阳性

图
6
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骨髓涂片$

Y7B

*

g3"""

%

/01

!

流式细胞分析
!

;?69

(

BB;

设门"检测到
Y4

群

异常细胞占有核细胞计数
4#0!E

"

;?3#

+

;?#:

+

;?##

+

;?4

+

;?334

阳性"

;?#6

+

[<7&?5

部分阳性"

;?!!

弱阳性"

;?3"

+

;?*8

+

;?#

+

;?9

+

;?!"

+

AYF

+

SJS

等阴性"显示为髓系原始细胞免疫表型#

/02

!

细胞遗传学与分子生物学检查
!

核型分析正常

&

6$

"

WW

,

!"

-'"

H/2

(

(H*

融合基因检测结果为阴性#

/0)

!

诊断
!

依据骨髓细胞形态学诊断为
7V<

"本病

预后差"生存期短"患者及家属放弃治疗"要求出院#

'

!

讨
!!

论

!!

7V<

是一种极少见的疾病"国内外可见少量报

道#

!"":

年
b[F

$造血与淋巴组织肿瘤分型诊断修

订版%未提出明确的诊断标准"只综合了一些病例报

道进行归纳分析"列入
7A<

不作特定分类&

KFB

'

,

!

-

"

骨髓细胞&尤其是嗜碱性粒细胞'形态学特征仍是

7V<

鉴别诊断的基础#参考张之南主编$血液病诊断

及疗效标准%有关嗜碱粒细胞白血病诊断标准!&

3

'临

床有白血病的表现*&

!

'血象中嗜碱粒细胞明显增多*

&

#

'骨髓中可见大量嗜碱粒细胞"原粒细胞
&

9E

*&

6

'

排除其他原因所致的嗜碱粒细胞增多,

#

-

#

7V<

多数

由慢性粒细胞白血病急变而来"也有少数为原发

7V<

"两者区别主要在于是否存在
YG

染色体"本例无

慢粒病史"

YG

染色体阴性 及
H/2

(

(H*

融合基因阴性"

符合原发性
7V<

特点#

7V<

细胞形态与肥大细胞白血病中肥大细胞形

态非常相似"细胞质内及细胞核上均可见紫红色粗大

嗜碱性颗粒#

7V<

细胞
BVV

+

AYF

常为阴性&电镜化

学可见阳性'"非特异性酯酶染色可阴性"另外
7V<

细胞的一个显著特点为甲苯胺蓝染色阳性"鉴于此可

与肥大细胞白血病进行鉴别#

7V<

中原始细胞表达

;?3#

和
;?##

等髓系抗原"但不表达其他单核细胞

抗原"

;?334

结果不一致"可能与不成熟嗜碱性粒细

胞比例有关"成熟的嗜碱性粒细胞表达
;?!9

"不表达

;?334

"而肥大细胞表达
;?334

"不表达
;?!9

,

6

-

#

7V<

缺乏特征性细胞遗传学标记物,

9

-

#

7V<

尚无满意的治疗方法"可按照
7A<

的化疗

方案"应用柔红霉素(去甲氧柔红霉素联合阿糖胞苷"

但化疗中可致嗜碱性粒细胞溶解脱颗粒"释放大量组

胺物质而引起类超敏反应+弥散性血管内凝血+急性

呼吸窘迫综合征+消化道大出血等"故还需联合抗组

胺药物治疗"但治疗效果不佳+疗效差+病死率高#虽

然总体
7V<

预后差"但是早发现+早诊断+早治疗能

在一定程度上改善患者的临床症状#
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