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腹股沟淋巴结内指状突树突细胞肉瘤继发自身
免疫溶血性贫血一例并文献复习

刘爱娜　曲华君　郎志强　孙萍

　　【摘要】　目的　探讨腹股沟淋巴结内指状突树突细胞肉瘤的临床病理特点、诊断要点、鉴别诊
断和治疗方法。 方法　对 １例腹股沟淋巴结内指状突树突细胞肉瘤继发自身免疫溶血性贫血进行淋
巴结切除活检术明确病理，术后行同步放化疗。 结合文献及诊治体会进行分析讨论。 结果　临床表
现为左腹股沟疼痛性多发肿物。 光镜下瘤细胞位于淋巴结内，由呈束状、片状分布的卵圆形、梭形细
胞弥散分布。 免疫组织化学显示瘤细胞阳性表达 ＬＣＡ、Ｓ唱１００ 蛋白。 经５个周期化疗（异环磷酰胺、表
阿霉素和顺铂）同步放疗后评价疗效：部分缓解（ＰＲ）。 治疗耐受性较好。 结论　淋巴结内指状突树
突细胞肉瘤是一种罕见的恶性肿瘤。 目前尚没有关于该病继发自身免疫溶血性贫血的病例报道。 其
诊断需依赖免疫组织化学，必要时辅助电镜。 组织细胞学应与其他梭形肿瘤细胞相鉴别。 治疗以手
术切除为主，术后需辅助化疗及放疗，预后差。
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　　指状突树突细胞肉瘤（ ｉｎｔｅｒｄｉｇｉｔａｔｉｎｇ ｄｅｎｔｒｉｔｉｃ ｃｅｌｌ ｓａｒｃｏｍａ，ＩＤＣＳ）又称指突状网织细胞肉瘤、指突状细胞肉瘤、交错树突细
胞肉瘤、并指树突细胞肉瘤，为一种罕见的恶性肿瘤。 因工作中认识不足而易误诊为其他类型的细胞肉瘤。 该病能引起机体
免疫功能异常，甚至可继发自身免疫性疾病。 我们通过报道 １ 例发生在左腹股沟淋巴结内的指状突树突细胞肉瘤继发自身
免疫溶血性贫血（ａｕｔｏｉｍｍｕｎｅ ｈｅｍｏｌｙｔｉｃ ａｎｅｍｉａ，ＡＩＨＡ）及复习文献来讨论该病的诊断、鉴别诊断及治疗，为临床和病理医师正
确认识该病及其相关并发症提供一定的帮助。

一、资料与方法
１畅一般资料：患者男，４９岁。 ２０１０ 年 １０月出现左侧腹股沟区隐痛不适，于 ２０１０ 年 １１ 月初来烟台毓璜顶医院就诊。 查

体发现：左侧腹股沟区一肿物，大小约 ３ ｃｍ×２ ｃｍ，质韧，光滑，压痛明显，活动度差。 超声检查：左侧腹股沟区髂动脉前方探
及实性低回声肿物，大小约 ２畅６ ｃｍ×１畅６ ｃｍ，边缘尚清，形态欠规则，内回声不均。 肿物旁另可见多个低回声结节，呈椭圆形，
边缘清晰。 腹部 ＣＴ未见腹腔肿大淋巴结。 行腹股沟肿物细针穿刺细胞学检查：抽出少许血性颗粒状物，细胞成分较少见，除
血细胞外，可见散在肿瘤细胞，建议病理活检。 于 ２０１０ 年 １１月 ３日局麻下行左侧腹股沟区淋巴结活检术。 术后活检组织送
病理检查。 明确诊断后行全身化疗 ５个周期，同步放疗。 每完成 ２个周期化疗评价疗效。

２畅方法：病理标本用 ４％中性甲醛液固定，石蜡包埋切片，ＨＥ染色，光镜观察。 免疫组织化学染色（ＳＰ 法），所用抗体为
ＬＣＡ、Ｓ唱１００、ＣＤ１ａ、ＣＤ２１、ＣＤ３０、ＨＭＢ４５、ＭｅｌａｎＡ、ＣＤ２０、 ＣＤ３、ＡＬＫ、ｂｃｌ唱６、ＣＤ１５、ＭｕＭ唱１、ＣＤ１０、ＣＫ、ＥＭＡ、ＣＤ６８ 和 ＣＤ２３，均购于
上海长岛抗体试剂有限公司。

３畅疗效评价标准：化疗近期疗效评价方法为ＷＨＯ标准：完全缓解（ＣＲ）：肿瘤完全消失，持续 ４ 周以上；部分缓解（ＰＲ）：
肿瘤缩小 ５０％以上，持续 ４周以上，无新的病变出现；稳定（ＳＤ）：肿瘤缩小 ５０％以下或增大在 ２５％以内，持续 ４ 周以上，无新
的病变出现；进展（ＰＤ）：肿瘤增大 ２５％以上，有新的病变出现。 毒副反应亦按照ＷＨＯ制定的毒性反应分级标准。

二、结果
１畅病理情况：肉眼观，标记左侧腹股沟淋巴结：淡黄不整形组织一堆，４畅０ ｃｍ×３畅５ ｃｍ×１畅０ ｃｍ，切面灰白结节样。 光镜

下，淋巴结结构破坏，肿瘤由卵圆形、梭形瘤细胞及少许淋巴细胞组成，边界清楚。 瘤细胞呈片状、条束状分布。 瘤细胞胞质
略嗜酸性，界限清楚；胞核梭形或卵圆形，可见小的核仁。 肿瘤细胞显示中度异形性，可见少许瘤巨细胞，核分裂象不多见。
免疫表型：ＬＣＡ（ ＋）（图 １）、Ｓ唱１００（ ＋）（图 ２）、ＣＤ１ａ（ ＋／－）、ＣＤ２１（ －）、ＣＤ３０（ －）、ＨＭＢ４５（ －）、 ＭｅｌａｎＡ（ －）、ＣＤ２０（ －）、
ＣＤ３（ －）、ＡＬＫ（ －）、ｂｃｌ唱６（ －）、ＣＤ１５（ －）、ＭｕＭ唱１ （ －）、ＣＤ１０（ －）、ＣＫ （ －）、ＥＭＡ（ －）、Ｋｉ６７阳性率＞６０％、ＣＤ６８（ ＋／－）、
ＣＤ２３（ －）。 病理诊断：结合免疫组织化学，考虑为指状突树突细胞肉瘤。
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　　２畅治疗情况：２０１０ 年 １１月 ２９日开始给予全身化疗：异环磷酰胺 ２畅０ ｇ ｄ１ ～３，顺铂 ４０ ｍｇ ｄ１ ～３，表柔比星 ５０（４０）ｍｇ ｄ
１ ～２，２１ ｄ为 １个周期。 共化疗 ５个周期。 末次化疗时间 ２０１１ 年 ４月 １５日。 化疗同时行左腹股沟区放疗，放疗总剂量 ＤＴ５０
Ｇｙ／２５ｆ。 在第 １周期化疗结束后第 ５天，患者出现急剧血红蛋白值下降（Ｈｂ ４４ ｇ／Ｌ），白细胞轻度减低，血小板正常。 骨髓穿
刺涂片示：骨髓增生明显活跃，红系占 ５４畅５％，以中晚幼细胞为主，粒系、巨核细胞系正常。 抗人球蛋白试验阳性，酸溶血试
验、糖水试验、冷凝集试验均阴性，血网织红细胞比率明显增高。 确诊为 ＡＩＨＡ。 给予输血，地塞米松、叶酸片、维生素 Ｅ及维
生素 Ｂ１２ 等对症治疗，血红蛋白渐恢复正常。 随后的 ４个周期化疗方案，将表柔比星剂量调整为 ４０ ｍｇ ｄ１ ～２，余剂量不变。
化疗中出现Ⅱ度骨髓抑制（白细胞下降），给予重组粒细胞集落刺激因子对症治疗后好转；Ⅱ度恶心呕吐消化道反应。 未再出
现贫血。 评价疗效：ＰＲ。 患者在第 ５个周期化疗后，因经济原因放弃继续治疗。

三、讨论
ＩＤＣＳ是起源于正常淋巴结副皮质区指突状树突细胞的一种非常少见的恶性肿瘤，其继发 ＡＩＨＡ就更为少见。 查阅国内

外文献，目前尚没有发现 ＩＤＣＳ继发 ＡＩＨＡ的病例。 １９８１ 年有学者首次报道 ＩＤＣＳ，随后有文献陆续报道，至今不足 ６０ 例。 其
病因和发病机制尚不明确。 曾有学者研究证实，其发病与 ＨＨＶ唱８或 ＥＢＶ感染无关［１唱２］ 。

１畅临床特点：ＩＤＣＳ临床表现缺乏特异性。 主要发生在淋巴结内，单发或多发，但也可发生在淋巴结外，如脾、小肠、鼻咽、
皮肤、睾丸、卵巢、膀胱、扁桃体、胸膜等部位［３唱１１］ 。 发生在淋巴结内患者一般无明显症状或仅表现无痛性淋巴结肿大。 发生在
淋巴结外的患者表现多样。 如发生于脾的患者可有腹部闷胀感或仅在查体发现脾内占位而就诊，发生于小肠的患者可出现
恶心、呕吐甚至继发肠梗阻，发生于纵隔的患者可出现咳嗽、咯血痰等压迫症状。 大部分患者无发热、乏力、消瘦等肿瘤消耗
症状。 本例患者仅表现为左腹股沟区隐痛不适 １个月，无乏力、发热等全身症状。

２畅病理特征：大体观察，大多数肿瘤边界清楚，呈结节状或分叶状，切面灰白色或棕灰色。 肿瘤较大可伴有出血和坏死。
光镜下，肿瘤细胞呈片状、束状，或编织状、堆砌状增生。 瘤细胞常呈卵圆形或梭形，圆形和不规则形相对少见，偶尔可见组织
细胞样瘤细胞和怪异形瘤细胞。 瘤组织内可散在小淋巴细胞、浆细胞、组织细胞等。 肿瘤细胞胞质较丰富，轻度嗜酸性，边界
清晰。 核呈卵圆形或梭形，核仁明显。 电镜下，肿瘤细胞可见较多的长指状突起，并互相交错，有的呈镶嵌样排列［１２］ ，可见散
在的溶酶体，但见不到明确细胞桥粒和 Ｂｒｉｂｅｃｋ 颗粒［４］ 。 肿瘤细胞有意义的免疫表型为：Ｓ唱１００、ｖｉｍｅｎｔｉｎ。 ＣＤ６８、ＣＤ４５（ＬＣＡ）
可有不同程度阳性表达，而 ＣＤ２１、ＣＤ１２、ＣＤ１ａ、ＣＤ３５以及其他间叶组织标记均为阴性。 本例患者肿瘤切面呈灰白色结节样，
边界清晰。 因条件所限，未行电镜检测。 免疫表型：ＣＤ４５阳性表达，而 ＣＤ６８阳性表达及 ＣＤ１ａ阴性表达不明显。

３畅鉴别诊断：ＩＤＣＳ病理诊断需与以下疾病鉴别：（１）滤泡树突细胞肉瘤：其细胞异形性不如 ＩＤＣＳ明显。 免疫组织化学瘤
细胞表达 ＣＤ２１、ＣＤ３５［１３］ ，少数瘤细胞表达 Ｓ唱１００，但反应弱。 电镜下看不到长指状突起，但可见细胞桥粒。 （２）朗格汉斯组织
细胞肉瘤：细胞呈圆形或卵圆形，胞质丰富，核呈马蹄形或肾形，并可见核沟。 瘤细胞表达 Ｓ唱１００、ＣＤ１ａ。 电镜下瘤细胞无长指
状突起，可见 Ｂｒｉｂｅｃｋ颗粒。 （３）恶性纤维组织细胞瘤：好发于四肢。 常有典型的席纹状结构。 瘤细胞由不同分化程度组织细
胞构成。 免疫组织化学表达 ｖｉｍｅｎｔｉｎ、ＣＤ６８。 电镜下见不同形态的组织细胞和成纤维细胞，并可见溶酶体。

４畅临床治疗：由于 ＩＤＣＳ极为罕见，治疗上目前尚缺乏大样本的临床研究资料可供参考。 文献报道大部分多采用非霍奇
金淋巴瘤的化疗方案，部分辅以放疗，但效果均不理想。 有报道用 ＡＢＶＤ方案进行化疗 ６个月达到完全缓解［１４］ 。 肿瘤可局部
复发和远处转移，预后差。 本例患者给予“异环磷酰胺，顺铂，表柔比星”方案化疗 ５个周期，同步行局部放疗。 放化疗结束后
评价疗效：ＰＲ。 治疗中未出现Ⅲ～Ⅳ度毒副反应，治疗耐受性较好。 目前患者治疗结束仅 １ 月余，复发转移及远期生存情况
有待继续随访。 治疗过程中曾出现急剧严重血红蛋白下降，经骨髓穿刺及多项试验检查诊断为 ＡＩＨＡ。

ＡＩＨＡ是由于患者免疫功能调节紊乱，产生自身抗体和（或）补体吸附于红细胞表面，导致红细胞破坏增速而引起的溶血
性贫血。 可发生于任何年龄，但多数患者年龄超过 ４０岁。 女性多于男性。 一般起病缓慢，常表现为全身虚弱、头昏，常继发于
淋巴细胞恶性增生性疾病、风湿病、某些感染和慢性炎症及卵巢肿瘤等。 根据贫血、网织红细胞增多、抗人球蛋白试验阳性和
皮质激素治疗有效等表现，该病诊断不困难。 明确诊断后应继续寻找有无原发疾病，如肿瘤、结缔组织疾病等。 治疗上除积

·４７８４· 中华临床医师杂志（电子版）２０１１ 年 ８ 月第 ５ 卷第 １６ 期　Ｃｈｉｎ Ｊ Ｃｌｉｎｉｃｉａｎｓ（Ｅｌｅｃｔｒｏｎｉｃ Ｅｄｉｔｉｏｎ），Ａｕｇｕｓｔ １５，２０１１，Ｖｏｌ．５，Ｎｏ．１６



极治疗原发病外，主要是用皮质激素、免疫抑制剂和切脾治疗。 本例患者治疗过程中发生 ＡＩＨＡ，考虑为 ＩＤＣＳ继发。 查阅国
内外文献，目前尚未有 ＩＤＣＳ继发 ＡＩＨＡ的病例报道。 治疗上，我们给予大剂量激素及补充造血原料的同时，调整化疗药物剂
量继续化疗，贫血得到很好改善，并在以后的化疗中未再出现 ＡＩＨＡ发作。 因此，我们认为对于淋巴系统恶性肿瘤继发 ＡＩＨＡ
患者，全身化疗既能治疗肿瘤，又在一定程度上抑制患者免疫功能，改善贫血，但需谨慎应用化疗药物剂量，同时注意补充造
血物质。 本例患者放疗已结束，并完成 ５个周期化疗。 第 ４周期化疗后复查超声提示局部仍有小瘤灶残存，因不能排除治疗
后纤维化，建议患者再次活检送病理，患者拒绝。 目前随访中。
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