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血管免疫母细胞性淋巴结病 (附5例报告) 

中国人民解放军总医院 

中圈分类号 R 557．4 

血管免疫母细胞性淋巴结 病 (AILD) 

是一种较少见而性质不清的全身 性 淋 巴结 

病，七十年代中间期由Frizzera等  ̈最先命 

名。临床上以发热、皮肤损害、全身淋巴结 

及肝脾肿大为主要特征，个别病例伴溶血。 

病理特点主要以淋巴结结构破坏、大量免疫 

母细胞增生、小血管呈树枝样增 生 及 细 胞 

PAS染色阳性反应为特征。我院近年来收治 

5例，现报告如下。 

临床资料 

一 矗羹1日I 患者均系住院病例 男4例，女l例， 

年龄33—77岁．平均49岁．病程3 一l8 月。 

症状与体征 患者多因发热，皮疹及淋巴结肿 

大起病．5例均有发热．热度低到中度。伴咳嗽乏 

力，胸闷4例；关节痛2例I体重减轻3例I皮疹4例． 

为瘀斑，斑丘疹或荨麻疹样。以躯干为主；胸 水、 

腹水各2例；扁桃体及腮腺肿大各I例；淋巴结 肿大 

5例I肝脾大4例。 

宴 t捡奎 血红蛋白及血小板正常，白细胞 

均在IOX 109／L以上．最高 达 21．6×10。／L．嗜 酸 

性白细胞不高．仅l例见异型淋巴细胞5曲．胃髓检 

查正常．血沉增 高 4例(35—62mm／n)，SGPT增 

高3例(52,~150u／L)．A／G倒置2仞J．4例作 Coombs 

试验检查均为阴性，ANA、RF均阴性．1例 狼疮 

细胞2次阳性；蛋白电泳t r一球蛋白呈单株型增 高 

3例(26．7—33．9和)． 

■片 纵隔肿大3例．肺部改变4例． 

诊断 本病曾因淋巴结肿大被误诊为坏死性 淋 

巴结炎I例l恶性淋巴瘤3例；皮疹被误诊为药 疹、 

饮酒过敏及磺胺过敏各I例．最后均经淋巴结活 检 
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查堡． 方定 7、 

确诊。从起病到确诊时间为2，、一9月。 

治疗与预后 本组病例首选皮质激素。能使体温及 

皮疹暂时消退，有j例用药后加重。以上病例．以后 

均改用环磷酰胺，长春新碱、强的松或环磷 酰胺、 

阿霉索、长春新碱及强的松．5例中仅2仞j经COP小 

剂量化疗后好转并分别存活3—7月，有 2例 因肺部 

感染、上腔静脉阻塞加败血症死亡，另例因不 明原因 

猝死． 

讨 论 

目前，对AILD有了很多新的认 识，但 

病因病机 仍 不，清 楚，Frizzera等 及 陈 新 

等 坨̈ 认为本病是一种异常的免疫反应。有单 

株r一球蛋白增高占8O％，病机可能与过敏及 

病毒感染有关。也有人认为 ’此病多见于老 

年人，6O岁以上可 占7O叻，是因老年人胸腺 

及淋巴组织萎缩，T细胞数量减少，功能 减 

低，从而导致B细胞系统的异常超免疫反应， 

因此认为可能是一种与自身免疫有关的非肿 

瘤性高免疫状态疾病lo本文 l倒反复三次出 ’ 

现超敏反应支持此观点。总之，该病易与㈨ 

病毒感染、过敏、恶性淋巴瘤、结缔组织疾 

病，药物反应相混淆 诊断比较困难，主要 

靠临床表现和淋巴结活检确诊。治疗主要以 

皮质激素或选用温和COP化疗为宜，辅以左 

旋咪唑，干扰素及支持和防止感染等，，以尽 

可能延长生存期。本病 虽病理呈免疫增生 ． 

改变，属良性病变，但临床经过常呈恶性， 

有的病例多在短期内死亡或短期缓解后再次 

复发死亡，也有的转变为恶性淋巴瘤而迅速 
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摄 耍 例血管瘤样恶性纤维组织细胞瘤 (AMFH)进行了光 镜 和a -AT、 。一ACT和疆 

因子免疫组织化学研究，其中一例进行了电镜观察。光镜和电镜见AMFH由多种瘤细胞 组成，并 

见到原始间叶细胞过渡为不同分，艺的各种瘤细胞。组织特征是脉管瘤伴恶性纤维组织细胞瘤。我 

们的观察结果提示AMFH可能起源于原始间叶细胞 ． 

关麓调 纤维组织细胞瘤；组织发生；免疫组织化学 超微结构 

中圈分类{|} R 730．262 

血管瘤样恶性纤维组织细胞 瘤 (Angi· 

omatoid malignant fibrous histiocytoma 

简称AMFH)是一种罕见的独特的软组织 肿 

瘤。我们对4例AMFH进行光镜和免疫组织 

化学观察，其中一例进行了电镜观察，分析 

其形态特征，探讨其组织发生。 

材料和方法 

我室自1978--1990年共收集AMFH共4例。标 

本均经石蜡 包埋 切片、HE、GS、VG、Masson 

和PTAH染色。4例石蜡切片用PAP(或ABC)法检 

测瘤细胞内al-AT(稀释度 i,50t Dako)、ql-ACT 

(1,50。Dako)、Vimentin(i,40．Dako)、Ⅱ因子 

(1：500，Dako)和Keratin(1：100．‘上一医’)．一 

例组织经福马林固定24小时后，再经戊二醛及四氧 

死亡。 
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观察结果 

1．噬床资辑 

4倒中，男性!人，女性3人．年龄2i一48岁 (平 

均3D岁)。2仞l肿瘤位于腭部毫￡膜下．突向 口腔。上 

下肢皮下各一例。就诊前病程1—9个月 (平均6个 

月)。 

2．囊曩疆察 

(1) 大体形态t肿瘤为单个．结节状．界清． 

圆形或卵圆j眵。有部分包膜．直径i一3．5cm(平均 

i
．3cm)．切面褐色间灰白色．质软．三例里 蜂窝 

状．一例星小囊状。 

(2) 光镜观察。特征性病变是(i)纤维 母细 
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