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临床资料
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患者!女!

*9

岁$因外阴丘疹伴瘙痒
!

年!于
!3%%

年
;

月

至本科就诊$患者
!

年前无明显诱因外阴出现扁平圆形淡红

色丘疹!自觉瘙痒$在当地医院诊断)湿疹*!给予抗组胺药和

外用激素软膏后无明显好转!皮损逐渐增多$患者既往体健!

家族中无毛囊角化病或慢性家族性良性天疱疮病史!无类似疾

病患者$体格检查+发育良好!全身浅表淋巴结未扪及肿大!系

统检查无明显异常$皮肤科检查+双侧大阴唇可见多发性淡红

色扁平丘疹!孤立或成群分布!绿豆至黄豆大小!质地稍硬!无

糜烂%水疱"图
%

#$实验室及辅助检查+血常规正常!皮损真菌

镜检%醋酸白试验%梅毒螺旋体颗粒凝集试验%快速血浆反应素

试验均阴性$皮肤组织病理检查+表皮角化过度!棘层肥厚%棘

层松解$真皮浅层少量炎性细胞浸润"图
!

#$直接免疫荧光

检查示+
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阴性$结合临床及组织病理改变诊

断)外生殖器部位的棘层松解性皮病*$治疗+予以外用药对症

处理后!皮损无明显改善$

!

个月后行激光治疗后痊愈!随访
!

年未见复发$

图
%
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外阴丘疹性棘层松解性皮病患者外阴部皮损

图
!
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外阴丘疹性棘层松解性皮病患儿皮损

组织病理图&
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'首次报道
%

例
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岁女性患者大阴

唇出现多发圆顶丘疹!在组织病理上表现为棘层松解性角化不

良!并命名为)女阴丘疹样棘层松解性角化不良*$此后!各国

学者陆续报道了
!3

余例具有上述临床表现和组织病理特征!

但皮损局限于外生殖器部位的病例!逐渐确定)外生殖器部位

的棘层松解性皮病*病名&

!

'

$本病发病机制还不清楚!但身体

皱褶部位的潮湿环境对本病的发生有重要影响$有些病例伴

有念珠菌感染!免疫荧光检查阴性&

!

'

$多见于青年或中年女性

的外阴!也有报道发生于儿童&
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'

!以局限性角化不良和"或#棘

层松解为独立表现$皮损为多发
3,%

!

3,+==

的白色%质硬%

角化性丘疹(结节!孤立或成群分布!少数直径为
%,3<=

的红

色或白色斑块!可累及大阴唇或腹股沟部位$有时!皮损会发

展到大腿和会阴部位!伴有不同程度的瘙痒$近年来有报道在

男性患者的阴茎%阴囊%大腿%肛周和肛管内发现病理表现类似

的疾病$组织病理表现为角化过度%角化不全%棘层肥厚和棘

层松解!偶有类似毛囊角化病%慢性家族性良性天疱疮的角化

不良表现$偶见疣状假上皮瘤样增生伴毛囊受累$典型病例

中很少或没有炎症表现&

4

'

$根据上述临床表现和组织学特点!

本例患者符合外生殖器部位的棘层松解性皮病的诊断$

本病在临床上应与毛囊角化病%慢性家族性良性天疱疮鉴

别$这
*

种疾病组织病理表现均有角化不良和棘层松解!但他

们临床特点不同$毛囊角化病主要表现为表面附有痂皮的角

化性斑丘疹!多分布于皮脂溢出部位!还可伴有掌部丘疹!指甲

多形性改变!口腔黏膜白色丘疹$以对称性分布于面部%躯干%

四肢屈侧!倾向于融合成片的油污状%疣状%丘疹样赘生物为特

征$慢性家族性良性天疱疮的临床特点为颈部%腋窝%腹股沟

反复出现水疱%糜烂!呈慢性经过$二者均为常染色体显性遗

传的棘层松解性皮病!有家族史!可鉴别$本病直接免疫荧光

检查阴性!可与发生于外生殖器部位的增殖性天疱疮鉴别$此

外本病还需与暂时性棘层松解性皮病%棘层松解性棘细胞瘤鉴

别$暂时性棘层松解性皮病在组织病理上皮损范围比较小!常

伴有明显的海绵水肿!偶见大疱!皮损呈多种形态!包括红斑%

水疱%丘疹和湿疹样斑块!好发于前胸%后背和大腿!瘙痒剧烈!

也可呈脓疱%大疱等表现$病程多呈一过性!且免疫荧光检查

表现多样!有类似红斑狼疮样%大疱性类天疱疮和天疱疮样的

表现$棘层松解性棘细胞瘤多表现为一个实性%孤立%无症状

的角化性丘疹或斑块!组织学表现为角化过度%棘层肥厚和乳

头瘤样增生$

本病目前尚无有效治疗方法!本例患者采用二氧化碳激光

治疗!随访
!

年暂无新发皮疹$
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#是骨髓内单一浆

细胞株异常增生的一种恶性肿瘤$临床上形态学不典型
&&

并不多见!需利用骨髓细胞形态学"

&

#%细胞免疫学"

"

#%细胞

遗传学"

#

#和分子生物学"

&

#四者即
&"#&

的白血病诊断手

段来进行相互印证!通过实验室检查与临床经验最终进行临床

诊断!该患者各种诊断手段似乎并不能够相互映衬$
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患者!女!
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岁!因)胸骨疼痛
+

个月!加重
%3E

*于
!3%+

年
+

月入院初步诊断+恶性淋巴瘤!脊柱压缩性骨折!慢性乙型

病毒性肝炎$住院
8E

后放弃治疗出院!

5E

内完成
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有检查$
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!血小板"
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T

!血细胞分析仪显示白细胞不能分

类!血涂片检查似原幼淋巴细胞$骨髓细胞学检查+骨髓涂片显

示原幼细胞达
53:

!形态学直观感觉是淋巴造血组织恶性细

胞!然后做细胞化学染色检查!

IS̀

染色显示
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阴性$骨髓

涂片初步印象恶性淋巴瘤可能!见图
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+同一医院不同实验室染色图片$
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流式细胞术检查
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流式细胞术检查报告!
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设门分析各群细胞占有核细胞的比例+淋巴细胞
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骨髓组织病理诊断
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!请结合临

床及相关检查分析!必要时加做免疫组织化学进一步明确

诊断$
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遗传学与分子生物学检查
!

遗传学检查未查出特异性染

色体$白血病融合基因筛查定性检测报告单!检测结果!未检

测出以上相关基因$本检测采用多重巢式
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方法$用

于筛查急性淋巴细胞白血病"
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#%骨髓增生异常
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#等多种血液病种可能出现的
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种融合基因或

癌基因!但本例检测结果阴性!报告结论不排除少数患者具有

其他罕见的变异型融合基因的可能性&
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