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1　病例资料　患者男，69 岁，因“左侧腹股沟淋巴结

肿大 2 个月”于 2016 年 8 月 24 日收入我院。2016 年 

6 月患者自觉左侧腹股沟肿块，外院超声检查示双侧

腹股沟淋巴结肿大（最大约 2.6 cm×1.3 cm）。左侧

腹股沟淋巴结活组织检查提示淋巴造血系统恶性肿

瘤，倾向髓细胞源性。骨髓穿刺检查示有核细胞增殖

活跃，粒系、红系病态改变，巨核系大致正常。入院

后血常规检查示白细胞计数 3.34×109/L，红细胞计数

3.33×1012/L，血小板计数 89×109/L。体格检查：贫

血貌，全身皮肤无皮疹及出血点，双侧腹股沟可触及

数枚肿大淋巴结，质硬，无触痛，胸骨无压痛，肝、脾

肋下未触及。PET-CT 检查提示左前盆壁及双侧腹股

沟淋巴结氟脱氧葡萄糖（fluorodeoxyglucose，FDG）

摄取增高（最大标准摄取值为 4.2），考虑恶性肿瘤，

予地西他滨＋CAG 方案［地西他滨 35 mg （第 1～5

天）、多柔比星 10 mg（第 3～6 天）、阿糖胞苷 

15 mg 每天2 次（第 3～9 天）、粒细胞集落刺激因子

（granulocyte colony-stimulating factor，G-CSF）300 μg 

（每天 1 次）］化学治疗后腹股沟肿大淋巴结明显缩

小。2016 年 10 月初患者自觉左小腿内侧皮肤结节，

无痒、痛等症状。体格检查：一般情况可；左小腿屈

侧触及大小约 2 cm×1 cm 皮下肿块，质地稍硬，边界

尚清晰，无触痛，活动度差，周围皮肤可见多处局部

色素沉着；左侧腹股沟触及数枚肿大淋巴结；胸骨无

压痛，肝、脾肋下未触及。MRI 检查示左小腿内侧皮

肤增厚改变，呈 T1 等信号（与肌肉相比）、T2 稍高

信号、轻度均匀强化（图 1）。骨髓穿刺检查示骨髓

增生较活跃，少量 CD4 阳性细胞灶片状分布，符合母

细胞性浆细胞样树突状细胞肿瘤（blastic plasmacytoid 

dendritic cell neoplasm，BPDCN）。左小腿皮下结

节活组织病理检查示左小腿皮肤组织一块，大小为 

2.0 cm×1.0 cm×0.8 cm，镜下见淋巴样细胞呈片状弥

漫分布（图 2A）。免疫组织化学结果（图 2B、2C）示：

CD14（＋）、CD43（＋）、CD4（＋）、CD56（＋）、

CD123（＋）、CD68（＋）、末端脱氧核苷酸转移

酶（terminal deoxynucleotidyl transferase，TdT）（＋）。

病理诊断为 BPDCN。经静脉化疗 14 次，患者于 2018

年 1 月 26 日起持续发热，体温最高达 39 ℃，血小板

及血红蛋白呈进行性下降，肌酐、血钾、尿酸显著升

高，予以抗感染、输血、降血钾、碱化利尿等治疗。

2018 年 2 月 4 日患者突发意识丧失、呼之不应，血压

80/60 mmHg（1 mmHg＝0.133 kPa）、心率 130 min－ 1、 

脉搏血氧饱和度无法测出，体格检查示双侧瞳孔散

大、对光反射消失。予以肾上腺素、盐酸洛贝林注射

液等治疗后生命体征仍难以维持，于当日出院。
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2　讨　论　BPDCN 是一种少见、具有侵袭性的淋巴

瘤，多发于 60～70 岁男性，中位生存时间为 12～16

个月［1］，儿童亦有发病，但较为罕见［2］。皮肤受累是

BPDCN 的突出临床表现，多呈单发或多发结节、斑块

及挫伤样皮损等，可伴有红斑、紫癜、色素沉着等，

也可累及淋巴结、肝、脾、骨髓等，中枢神经系统、

肺、扁桃体、鼻窦等受累较为罕见［3］。BPDCN 在治疗

方面尚没有统一标准，化学治疗、局部放射治疗、糖

皮质激素治疗为其一线方案，可采用造血干细胞移植

作为巩固治疗方案［4］。

BPDCN 在 CT 检查时表现为局部皮肤增厚、全

身多发淋巴结肿大，但肝、脾大部分正常，部分病例

可侵犯肺，表现为双肺多发磨玻璃样斑片影、小叶间

隔增厚［3,5］。PET-CT 检查 BPDCN 多表现为皮下结节

或肿块 FDG 摄取增高，其中胸背部皮肤病变 FDG 摄

取中度升高，腹股沟淋巴结及下肢皮肤病变 FDG 摄

取明显增高，部分皮肤病变 FDG 摄取可仅轻度升高；

同时 PET-CT 显示颈部、腋窝、肺门、纵隔、腹膜后

等淋巴结肿大、代谢增高［6-8］。本例患者 PET-CT 提

示双侧腹股沟淋巴结 FDG 摄取增高，肝、脾正常。

MRI 检查见 BPDCN 表现为局部皮肤增厚，呈 T1 等

信号（与肌肉相比）、T2 稍高信号，增强后呈均匀

强化。本例表现与文献报道［9］大致相符。

目前关于 BPDCN 的个案报道较为多见，就其影

像学特征的报道较少，而其 MRI 表现更为少见。虽

然 BPDCN 的最终诊断需要依靠病理及免疫组织化学

染色结果，但其影像学表现在临床管理中占据了重要

位置。通过影像学检查可以明确病变的大小及浸润深

度，较临床体格检查更为准确，同时能够指导穿刺活

组织检查、发现除皮肤以外的侵犯情况及评估疗效。

本例除总结其临床表现、病理检查外，也归纳了患者

的 MRI 表现，以加强对这种罕见恶性肿瘤的临床及影

像学认识，并尽早诊断、早期治疗、改善预后。
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图 2　母细胞性浆细胞样树突状细胞肿瘤患者左小腿皮肤病变活组织病理及免疫组织化学染色结果 
A：H-E 染色示皮下淋巴样细胞片状弥漫分布；B：免疫组织化学CD4 染色阳性；C：免疫组织化学CD123 染色阳性 . Original 

magnification：×100 （A，B），×200 （C）

图 1　母细胞性浆细胞样树突状细胞肿瘤患者左小腿磁共振成像检查图像

左侧小腿局部皮肤增厚改变（箭头所示），呈T1 等信号（与肌肉相比） （A，水平面）、T2 稍高信号（B，冠状面）、增强后病灶轻

度均匀强化（C，冠状面）
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1　病例资料 患者女，49 岁，2020 年 2 月 10 日因

发热就诊于我院急诊科。患者最高体温 38.4 ℃，无

明显腹痛，血常规示白细胞计数 5.1×109/L、中性粒

细胞比例 0.825，甲型及乙型流感病毒检测阴性。肺

部 CT 提示：右肺上叶小结节，炎性可能，随访；急

性胰腺炎，结合临床实验室检查；脾稍大。进一步完

善上腹部 CT 提示：胰腺饱满，胰周脂肪间隙模糊，

胰管无扩张（图 1），考虑急性胰腺炎。查血淀粉酶

242 U/L，随机血糖 6.5 mmol/L，尿葡萄糖阴性，诊断

为急性胰腺炎，予抗感染、抑酸等治疗。2 d 后复查

血淀粉酶 177 U/L、血糖 3.7 mmol/L。5 d 后患者出

现腹痛、伴恶心呕吐，查随机血糖 19.2 mmol/L，血
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淀粉酶 148 U/L，予抗感染、抑酸及生物合成胰岛素

注射液（诺和灵 R）皮下注射。2020 年 2 月 20 日复

查胰腺 CT 提示原急性胰腺炎已好转吸收（图 2），

随机血糖 27.4 mmol/L，动脉血 pH 7.177，尿酮体 30 

mmol/L，诊断为糖尿病酮症酸中毒。予小剂量胰岛

素持续皮下注射、补液、纠酸等治疗。复查尿酮体阴

性后，遂将胰岛素持续皮下注射调整为餐时 -基础胰

岛素治疗，即门冬胰岛素注射液联合地特胰岛素注射

液强化降糖方案。患者自急诊出院后，监测发现血糖

波动大，为进一步诊治于内分泌科门诊就诊。门诊于

2020 年 4 月 1 日收入内分泌科。


