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急性巨核细胞白血病&

A30G3S

'是急性白血病中一种少

见的类型"发病多为幼儿及青壮年!此病病情凶险!疗效不佳"

近年来随着对巨核细胞超微细胞化学及免疫学的深入研究!诊

断技术不断改进与提高!本病诊断率在提高"

A30G3S

的标

准剂量的髓系诱导化疗方案效果差!本研究成功应用地西他滨

联合低剂量阿糖胞苷诱导
;

例
A30G3S

患者达到完全缓解!

并随后进行造血干细胞移植达到长期生存!现报道如下"

?

!

临床资料

患者!女!

7O

岁!半年前无明显诱因下出现乏力!活动后加

重!

;

月前出现恶心!无呕吐!伴明显胸闷"于
1>;;

年
O

月
6>

日就诊于外院!查血常规(白细胞及血红蛋白减低!该患者在外

院骨髓细胞形态学检查时表现为干抽"

1>;;

年
S

月
;6

日就

诊于淮安医院血液科门诊!血常规(

[P41D=7c;>

:

)

0

!

9P4

1DOc;>

:

)

0

!

?P==

%

)

0

!

L0/1C7c;>

:

)

0

"胸部
4/

提示(两

肺感染"骨髓细胞形态学检查&

3

'(骨髓增生活跃!其中原幼

细胞比例增高!占
7=<

"多数细胞散在分布!偶可呈小簇分

布"该类细胞胞体中等大!形态欠规则!少数可见伪足*胞浆量

少或中等!染蓝色!偶见细小颗粒*胞核类圆形!染色质细致!核

仁可见"原幼细胞髓过氧化物酶&

LVi

'染色
;<

阳性#

::<

阴

性*全片成熟巨核细胞数明显增多!形态正常巨核细胞数及成

熟病态巨核细胞数大于
1>>

只!易见单圆核#双圆核及小巨核

细胞!血小板增多"骨髓形态学检查&

P3

'检查提示(急性白血

病
A30G3S

可能!急性淋巴细胞白血病&

A00

'不排除"流式

细胞术检查&

\

'结果(分析
1CD1<

的幼稚细胞群体(

4267

)

?0AG29

#

42;6

#

4266

#

42;;S

#

427;

#

42O;

阳性!其余阴性!

为髓系巨核系表达"骨髓染色体检查&

4

'(核型分析未见明显

异常"融合基因检查&

3

'(未检测到常见的
1:

种白血病融合

基因转录本"综合
3\43

检查诊断
A30G3S

"入院后给予舒

普深#伏立康唑抗感染!

S

月
;O

日起予小剂量阿糖胞苷&

;S"

%

每
;1

小时
;

次!连用
;7J

'

g

达珂&

67"

%

每天
;

次!连用
=J

'

诱导化疗"化疗后骨髓抑制明显!出现粒缺期发热!予以泰能#

他格适#阿奇霉素#伏立康唑抗感染!粒细胞集落刺激因子&

.G

4-8

'升白!输血支持治疗"

=

月
;C

日复查骨髓形态学检查(骨

髓抑制!原始细胞
1<

*

P3

活检(骨髓增生低下!轻度纤维化"

:

月
C

日复查骨髓(

A30G3S

缓解"

@

!

讨
!!

论

!!

1>>=

年
[?V

认为诊断
A30G3S

必须除外骨髓增生异

常的其他类型的
A30

#存在
E

&

;

*

11

'&

#

;6

*

^

;6

'!

'+R

&

6

'&

^

1;

!

^

1OD1

'!

E

&

6

*

6

'&

^

1;

!

^

1OD1

'及唐氏综合征相关性
A30

$

;

%

"区

分
32-

与
A30G3S

主要是计算原始细胞比例!并观察红系#

粒系 病 态 造 血 细 胞$

1

%

"

32-

常 有 染 色 体 畸 变!但 没 有

特异性 $

6

%

"

3S

主要见于儿童或青壮年人!约占
A306<

!

C<

$

7

%

"

国内报道较少的可能原因之一是(该类病例常合并骨髓纤维

化!骨髓穿刺易干抽!而无法获取较多的骨髓!以完善
3\43

检查"骨髓纤维化是因骨髓组织的间质异常增生!特别是成纤

维细胞的增生!导致大量网蛋白在骨髓腔内沉积和胶原形成!

同时伴成骨细胞增殖!最终产生骨髓纤维化和骨髓造血能力丧

失$

C

%

"骨髓干抽是
3S

的一大特点!该患者在外院检查时表现

为干抽!与骨髓纤维化有关!与相关文献报道一致$

O

%

"

临床上所诊断的
A30G3S

病例较文献报道更低!

A30G

3S

原始巨核细胞形态学特征不明显!常因
LVi

染色阳性小

于
6<

!而误诊为急性髓细胞白血
G

微分化型&

A30G3>

'等

LVi

染色阴性急性髓系白血病"原始巨核细胞的化学染色也

无特异性!常显示
LVi

和苏丹黑
P

&

-PP

'阴性!

(

G

奈酚醋酸酯

酶&

ATA,

'灶状阳性!不像单核细胞的弥漫阳性!高碘酸希夫

1:=7

重庆医学
1>;O

年
;1

月第
7C

卷第
67

期



染色&

LA-

'和酸性磷酸酶&

A4L

'也呈灶状阳性$

S

%

"电子显微

镜检查血小板过氧化物酶&

LLV

'!是诊断
3S

有价值的指标"

LLV

阴性或弱阳性!这些细胞难以定性!也可能是真正意义上

未分化的原始巨核细胞或巨核祖细胞$

=

%

"

427;

#

42O;

等巨核

细胞及血小板标记的抗原在急性白血病免疫分型中不常规检

测是
A30G3S

检出率低的又一原因"原始巨核细胞表达血小

板特异的糖蛋白&

427;

#

4271

#

426O

#

42O;

'!是诊断
3S

有价

值的指标$

:

%

"

急性巨核细胞白血病是临床难治性白血病的一类!国内外

学者做了不少探索!积累了许多资料!但迄今为止在临床上仍

无很好的治疗方案"一般认为标准诱导方案疗效欠佳!以往报

道
2A

&柔红霉素
g

阿糖胞苷'方案对
3S

疗效不佳$

;>

%

"

Z!&$E'

等$

;;

%在一组儿童
3S

患者中!采用短期大剂量甲基泼尼松诱

导分化治疗!可明显见到血小板计数上升"有报道认为标准剂

量的阿糖胞苷 &

AM$G4

'诱导方案和大剂量的
AM$G4

诱导方案

治疗可以提高该病的缓解率和生存$

;1

%

"也有学者提出小剂量

AM$G4

是目前治疗
3S

的较佳方案$

;6

%

"国内有报道用
Z4L

#

ZL

#

Z33L

#

VL

方案治疗早期原发性
3S

获缓解$

;7

%

"地西他

滨是去甲基化药物!目前主要应用于高危组的骨髓增生异常综

合征和老年性急性髓系白血病中$

;C

%

"本例患者采用地西他滨

联合小剂量
AM$G4

方案诱导达到完全缓解"

综上所述!

A30G3S

是一类少见的急性白血病!无论是诊

断还是治疗都有一定难度!需要进一步探索"
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创伤性膈疝多是因为胸腹部钝性暴力或锐器伤导致"膈

肌出现破口!胸腔负压作用导致腹腔脏器通过膈肌破口进入胸

腔!压迫肺脏和引起纵隔移位!影响呼吸和循环"最常见的疝

入胸腔的腹腔脏器(胃#肠!肝脏比较少见"
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