
结构#即髓上皮瘤'目前#对颅内
/562

的定义为!大脑或鞍

上由未分化或低分化神经上皮构成的高度恶性的肿瘤#肿瘤细

胞可以向神经元细胞)星形细胞)室管膜细胞)肌细胞以及黑色

素细胞谱系分化'

/562

多发于幕下#幕上发生者较少'

该疾病主要以手术切除后病理组织学诊断为主#临床表现

及体征无特异性#尤其是免疫组织化学检查有助于进一步确

诊'

/562

的典型镜下特征是具有
!EN$&̂ %F

M

PQ

或
]T$WI$%&

F̂IQ$%HQ$FI$%

样结构'

/562

的免疫组织化学检查以
'*??

和
516

的表达具有特异性#二者的阳性表达均在
?;D

以上'

/562

主要与低级别星形细胞瘤)转移性肿瘤)淋巴瘤)生殖细

胞瘤)脑膜瘤和脑膜血管外皮瘤等鉴别#因病例较少#无特征性

的影像学表现#最终诊断仍依赖病理诊断'

不管是中枢性还是外周型
/562

#都是以手术切除为首选

治疗方式#但肿瘤分化程度低#难以完全切除#且易血行转移#

手术联合放)化疗则成为主要的治疗模式'但因颅内幕上

/562

的位置特殊#邻近重要组织器官#且放疗耐受剂量低#同

时血脑屏障导致化疗药物局部浓度低#因此#具体的放)化疗方

案仍在探索中'放疗方面#因幕上
/562

易从脑脊液播散#是

否行全脑)全脊髓照射#以及照射剂量和分割方式都尚未明确&

化疗是否以能透过血脑屏障的亚硝脲类药物为主以及是否采

用相关联合化疗方案#作者查阅相关文献均未发现有大宗病例

研究的报道'

/562

的恶性程度高#预后差#成人
/562

的
;

年生存率为
;-D

!

B-D

(

B

*

#而
aF&BJ

抗原及增殖细胞核抗原

$

#

%ETFS$%OQFI

M

K$TTILKT$O%OIQF

M

$I

#

/'5)

%常被用来进行肿瘤

分级及评估肿瘤复发风险(

J

*

#肿瘤负荷也是决定预后的重要

因素'

综上所述#发生于颅内幕上的
/562

极为罕见#目前#相

关参考文献少#对于具体的生物学行为和治疗方式都难以有确

切结论#需进一步汇总分析'
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A

!

临床资料

患者#男#

..

岁#半年前无明显诱因于双手部)颈部出现绿

豆大小红斑#呈密集分布#颜色鲜红#边界欠清#无痛)痒等自觉

症状#在当地医院治疗后#病情无明显缓解'其后红斑发展至

整个颜面#日晒后加重&同时口唇反复出现糜烂)皲裂)出血#自

诉口腔内黏膜无糜烂)溃疡'

7

个月前患者上述症状加重#皮

疹发展至躯干)双上肢#且面部及颈部出现虹膜样红斑#无痒)

痛症状'患者遂来本院皮肤科就诊#门诊以+红斑狼疮.,收入

院'自患病以来#患者无发热)关节肿痛#日晒后皮损加重#有

较明显脱发现象#自诉冬季双耳及双手常有冻疮表现'患者既

往体健#从事长江货运轮船工作#未婚)未育'否认家族类似疾

病史#否认遗传性及家族性疾病史'

皮肤科检查!颜面部)颈部呈弥漫性暗红斑$封
,

图
7

%#部

分红斑中心色深#周围绕以红晕#呈虹膜样改变#红斑中心见粟

粒至绿豆大小水疱#疱壁薄#疱内容物澄清&躯干及双上肢见密

集分布红斑#颜色鲜红#边界欠清#部分融合成片状#双腕部见

蚕豆至钱币大小肥厚斑块#界清#上覆白色鳞屑&双耳廓肿胀#

部分萎缩#上覆结痂#口唇见密集黑色痂壳#张口困难#双手指)

足趾肿胀#关节无畸形改变#见封
,

图
.

)

3

'

!!

入院实验室检查!胸部
X

线正)侧位片提示心)肺未见明

显异常'血常规检查提示#

0̂'

!

,=3>7-

?

"

@

#

Y0'

!

3=,8>

7-

7.

"

@

#血红蛋白!

7=->7-

.

M

"

@

#血小板!

88>7-

?

"

@

&红细胞

沉降率!

,-NN

"

P

&补体
'3

!

-=.3

M

"

@

#补体
',

!

-=-;

M

"

@

&抗核

抗体$

OIQF&ILKT$O%OIQF<EC

"

#

)5)

%!阳性#滴度为
7e.-

#斑点

型&抗
7̀

小核核糖核蛋白$

7̀HNOTTILKT$O%%F<EILKT$E

#

%E&

Q$FI

#

7̀&HIY5/

%抗体阳性#抗
1NFQP

$

1N

%抗体阳性#抗双链

*5)

$

CEL<T$HQ%OIC*5)

#

CH&*5)

%抗体阳性#类风湿因子阴

性#抗人类免疫缺陷病毒$

PLNOIFNNLIEC$SFKF$IK

"

RF%LH

#

!:(

%抗体阴性&尿常规正常'皮损病理检查!表皮萎缩#基底

细胞层液化)变性)坏死#伴真皮和表皮连接部水肿#符合红斑
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狼疮病理改变$封
,

图
,

%'

!!

患者诊断为
YEU$TT

综合征#给予泼尼松片
.-N

M

#口服#

3

次"
C

&羟氯喹片
-=.

M

#口服#

.

次"
C

&地奈德乳膏外用皮损处

等治疗'

B

!

讨
!!

论

YEU$TT

综合征是红斑狼疮伴发多形红斑样皮损的一种罕

见表现'

1KPETQ[

于
7?..

年首次描述了红斑狼疮和多形红斑

同时并发的现象#

YEU$TT

等(

7

*在
7?B3

年报道了
,

例盘状红斑

狼疮$

CFHKEFCTL

#

LH$%

"

QP$NOQEHLH

#

*@6

%患者伴多形红斑样损

害#这些患者血清
)5)

呈斑点型阳性#抗干燥综合征
)

抗原

$

1

G

E

M

%$IcHH

"

IC%EN$OIQF

M

$I)

#

11)

%"

YE

抗体或抗
110

"

@O

抗

体及类风湿因子阳性#有人认为此综合征是皮肤红斑狼疮的一

种特殊变异'

.---

年
h$FQELIF

等(

.

*提出
YEU$TT

综合征的主要诊断标准

为!$

7

%系统性红斑狼疮$

H

"

HQ$NFKTL

#

LH$%

"

QP$NOQEHLH

#

1@6

%)

*@6

或亚急性皮肤型红斑狼疮$

HL<OKLQ$KLQOI$ELHTL

#

LH$%

"

&

QP$NOQEHLH

#

1'@6

%&$

.

%多形红斑样损害$黏膜受累或未受

累%&$

3

%

)5)

呈斑点型阳性'次要诊断标准为!$

7

%冻疮&$

.

%

抗
11)

"

YE

抗体或抗
110

"

@O

抗体阳性&$

3

%类风湿因子阳性'

满足
3

条主要标准及至少
7

条次要标准即可诊断为
YEU$TT

综

合征'

总结
7?B3

年至
.---

年
78

例
YEU$TT

综合征患者的特征

发现#

)5)

斑点型阳性是
YEU$TT

综合征的特点#大约
88D

的

病例均有这一表现&相反#类风湿因子阳性的出现率最少#仅为

,7D

&而约有
;3D

的患者抗
YE

"

@O

抗体阳性(

3

*

'虽然
YEU$TT

于
7?B3

年报道的
,

例
YEU$TT

综合征患者均有冻疮症状#但是

*LO%Q$

等(

,

*发现自
7?8.

年至
.--8

年的
7;

例
YEU$TT

综合征

患者中#仅有
;

例有此表现'

YEU$TT

综合征主要与红斑狼疮患者病程中出现的多形红

斑型药疹鉴别'多形红斑型药疹常由磺胺类)巴比妥类及解热

止痛药等引起#有明确用药史'临床表现为水肿性红斑)丘疹#

中心呈紫红色或水疱#界清'多对称分布于四肢伸侧)躯干及

口唇#有痒)痛感'重者可在口腔)鼻孔)眼)肛门)外生殖器及

全身泛发大疱及糜烂#疼痛剧烈#可伴高热#肝)肾功能障碍及

肺炎等'

本患者符合
7??J

年美国风湿病学会$

)N$%FKOI%P$LNO&

QFHNOHHEKFOQFEI

#

)Y)

%关于
1@6

诊断标准中的
;

条!$

7

%蝶形

红斑&$

.

%光敏感&$

3

%血小板下降&$

,

%

)5)

阳性&$

;

%抗双链

*5)

$

CEL<T$HQ%OIC*5)OIQF<EC

"

#

CH&*5)

%和抗
1N

抗体阳

性#系统性红斑诊断明确&符合
YEU$TT

综合征诊断标准中
3

条

主要标准和
7

条次要标准#故
YEU$TT

综合征诊断成立'本例

患者的多形红斑样损害主要发生在面)颈部暴露部位#似乎与

光敏有关#这与多形红斑型药疹对称分布于躯干)四肢有所不

同#且反复追问病史#多形红斑样损害发生前无可疑药物使用

史'

YEU$TT

综合征的治疗)疗效和预后与
1@6

)

*@6

相似'大

部分患者对中至大剂量的泼尼松)氯喹或羟氯喹治疗有很好的

反应(

;&B

*

'

h$FQELIF

等(

.

*报道使用氨苯砜成功治愈
7

例
YEU$TT

综合征患者'

YEU$TT

综合征的诊断还存在争议#有的学者认为
YEU$TT

综合征为红斑狼疮和多形红斑的合并存在(

J

*

'国内也曾报道

红斑狼疮和多形红斑并发的现象(

8&?

*

#但均未将其作为独立疾

病#

YEU$TT

综合征是否能作为独立疾病诊断#仍需要进一步观

察及研究'
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