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慢性粒细胞白血病%

5N?

'和慢性肾衰竭%

5E!

'

的发病率均不低!在临床工作中也会遇到两者同时发

病的病例!但很少引起临床医师的重视!针对两者合

并发病的情况国内外均无相关诊治指南!也鲜有个案

报道"本文对
%

位
5E!

并发
5N?

累及胸骨的病例

的诊疗过程进行报道!并查阅相关文献总结归纳

5N?

合并
5E!

及
5N?

的髓外病变的临床特征)发

病机制)诊断及治疗"

$

!

临床资料

!!

患者!女!

&D

岁!因+白细胞升高
/

年!发现胸部包

块
%

周,于
4I%>

年
/

月
%7

日入院!

/

年前因+白细胞

升高,在外院诊断为
5N?

慢性期"患者因经济原因

未使用伊马替尼!规律服用羟基脲
IP7H

B

!每天
4

次!

持续
/

年!监测血常规!白细胞波动于%

%4

$

4I

'

l

%I

D

&

?

"

>

年前在外院确诊尿毒症!每周
4

$

/

次的维

持透析治疗"入院查体*生命体征平稳!血压
C7

&

99

HH=

B

!一般情况差!慢性病容!贫血貌!体型消瘦!颜

面眼睑无水肿!皮肤晦暗!全身皮肤可见苔藓样改变

伴色素沉着!伴部分色素脱失"胸骨压痛!胸骨柄可

见一包块!约
/)Hl/)H

!触痛!边界清楚!与周围无

粘连!质硬!不可推动"双肾区轻叩痛!肝脾不可触

及!心肺查体无特殊!双下肢无水肿"

血常规*白细胞
%7PIDl%I

D

&

?

!中性粒细胞

%&P%Dl%I

D

&

?

!嗜酸性粒细胞
IPI7l%I

D

&

?

!嗜碱性粒

细胞
IPI&l%I

D

&

?

!血红蛋白
9%PI

B

&

?

!血小板
4IDl

%I

D

&
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!网织红细胞
IPI4/l%I

%4

&

?

(血氨
%9P>

*

HS6

&

?

!

肌酐
&&C

*

HS6

&

?

!尿素氮
%CP/&HHS6

&

?

!清蛋白
4&P>

B

&

?

!球蛋白
&/P4

B

&

?

!血钾
/P7HHS6

&

?

"骨穿*骨髓

有 核 细 胞 增 生 活 跃
"

度!粒细胞
k

红细胞
n

CP7k%PI

!粒细胞系统明显增生伴形态异常!红细胞

系统增生减低!骨髓象符合
5N?

"

'5E

&

@'?

%

2

4%I

'

融合基因%

+

'"

5F

示*%

%

'双肺上叶及下叶多发渗出

影!以下叶为著(%

4

'纵隔数个肿大淋巴结(%

/

'心影增

大!主动脉增宽(%

&

'胸骨体溶骨性破坏并软组织肿

块!结合病史!考虑恶性(%

7

'脾脏增大!双肾萎缩"于

4I%>

年
/

月
4D

日行胸骨柄包块切除术送病检免疫组

织化学!病变支持
5N?

累及胸骨"

入院后每周
/

次血透!停用羟基脲!服用伊马替

尼
&IIH

B

!每天
%

次!同时行成分输血)刺激造血)抗

感染等对症支持治疗"患者一般情况稍好转!

4I%>

年

/

月
/I

日出院!电话随访!家属诉出院后未规律透析!

%

个月后死亡"

&

!

讨
!!

论

!!

5N?

是一种起源于骨髓多能造血干细胞的恶性

增殖性疾病"约占成人白血病的
%7e

!中位发病年龄

为
9>

岁#

%

$

!全球年发病率为
%P9

$

4PI

&

%I

万人#

4

$

!我

国年发病率为
IP/D

$

IPDD

&

%I

万人!中位发病年龄

&7

$

7I

岁!男性多于女性#

/

$

"

5E!

为各种慢性肾脏

病持续进展的共同结局"它是以代谢产物潴留!水)

电解质及酸碱代谢失衡和全身各系统症状为表现的

一种临床综合征"我国
5E!

发病率约为
%II

&

%II

万

人口!男女发病率分别占
77e

和
&7e

!高发年龄为

&7

$

77

岁#

/

$

"

5E!

并发
5N?

病例国内外均鲜有报道!查阅国

内外相关资料!

5E!

并发
5N?

的危险因素可能有以

下
/

个方面*%

%

'尿毒症患者的尿毒症毒素)免疫系统

损害)血液透析是并发恶性肿瘤的危险因素#

&87

$

"慢

性感染)抗氧化能力减弱)致癌物质的累积等因素皆

可能促进肿瘤的形成#

9

$

"肾脏替代治疗并发恶性肿

瘤的发生率明显升高!尤其是血液透析的患者#

>

$

!原

因可能为*透析早期!患者血液与人造膜接触激活补

体和氧自由基产生过多!可致淋巴细胞破坏和重新分

布!损伤免疫功能(有文献报道长期血液透析可能会

诱发原癌基因
)8N

X

)

活化!导致肿瘤发生的风险明显

增加#

C

$

(长时间的血透患者
K#@

修复能力明显下降"

5N?

属于血液系统的恶性肿瘤!亦会受这些危险因

素的影响"%

4

'有研究表明血液透析患者恶性肿瘤发

病率明显高于腹膜透析患者#

D

$

!原因可能为*血液透

析患者需要频繁应用外来透析膜血路!腹膜透析患者

则应用自身的腹膜作为透析膜(血液透析为间断透

析!间断清除体内尿毒症毒素!腹膜透析多为持续透

析!机体内环境较血液透析患者稳定!因此血液透析

患者发生微生物感染的概率高于腹膜透析患者"%

/

'

国外有文献报道!血液透析患者的单核细胞产生抗白
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血病免疫的能力明显低于健康对照组#

%I

$

"患者尿毒

症透析
&

年后发生
5N?

!并且累及胸骨!出现胸骨包

块!不能排除以上因素的影响"

有文献报道白血病和尿毒症患者
N.5@

"

IIC

的

基因频率均低于健康人!但两者之间无明显差异"

N.5@

"

IIC

基因是主要组织相容性复合体
!

类相关

链基因
@

%

N.5@

'基因种群中是最普遍的等位基因!

N.5@

"

IIC

的生理意义可能与天然免疫有关#

%%

$

!免

疫低下是白血病和肾损伤共同的危险因素"两者之

间可能还有其他共同高危基因!需要更多资料进一步

研究"

总之!肾功能不全会对
5N?

的发病有一定影响!

可能与个体差异)年龄)白细胞数量)染色体核型)临

床分期)机体免疫状况)肾功能)透析方式)频率等有

关!具体病例还需具体分析后行个体化治疗"对于慢

性肾功能不全的患者!期间有或无透析!均应加强预

防和筛查!采取综合措施提高透析患者的免疫力!预

防和控制感染(且在条件允许的情况下尽量选用腹膜

透析(对长期透析患者监测血常规!必要时完善骨穿

及
'5E

&

@'?

融合基因等相关检查!争取早期发现!

积极治疗!提高该群体的生存率和生存质量"

患者确诊为
5N?

慢性期
/

年!未行酪氨酸激酶

抑制剂治疗!末次骨髓仍提示慢性期!却发生胸骨包

块!包块病理及免疫组织化学提示本病累及"

5N?

的病程分为*慢性期)加速期)急变期"根据
4IIC

年

L=:

关于
5N?

急性变的诊断标准!只要
5N?

出现

髓外原始细胞增殖肿块!不论骨髓组织是否出现急性

变!均认为疾病进入急变期"骨骼是
5N?

较常累及

的部位!

M

射线可表现为占位性病灶)局部溶骨性改

变)圆形或不规则的透亮区"活检可表现为局部幼稚

细胞的增殖!主要分为
/

类*原始粒细胞肉瘤)网状细

胞肉瘤样肿瘤及各阶段白血病组成的肿瘤#

%4

$

"据报

道!国外
5N?

髓外急性变的发生率为
&e

$

%Ie

#

%/

$

!

髓外病变可与髓内同时发生或早于髓内!一半以上患

者发生髓外病变时骨髓仍为慢性期!有部分患者是以

髓外病变就诊的"发生髓外病灶时常不能与其他病

变鉴别!有时会被误诊
5N?

并淋巴瘤#

%&

$

!病变组织

肿瘤细胞内
'5E

&

@'?

融合基因检测!有助于与

5N?

继发
'5E

&

@'?

融合基因阴性的淋巴瘤鉴

别#

%7

$

"

5N?

髓外急性变是
5N?

急变期的一种特殊

类型!预后差!其出现预示着髓内急变!而目前尚无标

准治疗方案"本研究患者为
5N?

累及胸骨!经诊治!

最后确诊为
5N?

急变期"
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