
激酶(mus musculus serine/ threonine protein kinase , CISK)

是新发现的蛋白激酶家族的成员 ,在损伤部位的表达

强烈 ,至少 14 d 内保持非常高的水平 ,同类实验证明

它可能与一系列轴突再生相关[ 12] 。

　　有些蛋白在机体其他组织已有发现 ,但是在中枢

神经系统被发现尚属首次。例如树状细胞蛋白(den-

dritic cell protein)DC-HIL ,主要在XS52树突状细胞系和

表皮狼罕氏细胞中高度表达 ,在其他细胞系中少见 ,是

胞外区域含有肝磷脂结合位点和整合素识别位点的Ⅰ

型转膜蛋白。它通过辨认内皮细胞上的乙酰肝素硫酸

蛋白多糖 ,以结合位点依赖的方式诱导内皮细胞的粘

附[ 5] 。蛋白nCL-2和 nCL-2' 是钙依赖的半胱氨酸蛋白

酶超家族中的成员 ,具有组织特异性[ 6] 。已经在消化

系统中证实其存在 ,部分功能也已经得以阐述 ,在中枢

神经系统出现的确切意义尚待进一步探讨。

　　例如人5号染色休克隆:CTC-538E9 ,小鼠 11号染

色体克隆:RP23-278I21 等。对于这些基因片段 ,在进

行全长克隆的基础之上 ,可继续进行相关的结构和功

能研究。
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蓝色橡皮-大疱性痣综合征 1例

Blue rubber bleb nevus syndrome:a case report

杨　超 ,宫立众 ,夏顺中 ,张红宾 ,李　倩　　(第三军医大学西南医院血液科 , 重庆 400038)

　　患者 , 男 , 17 岁 , 因头昏 、乏力 、面色苍白 10 余年入院。 患

者于 1993年无明显诱因出现头昏 、乏力 、活动后气急 、食欲减

退 ,同时发现面色苍白。有多次柏油样大便史。 在当地医院检

查示贫血(具体不详), 予以中药治疗 , 病情无明显好转。 1997

年到外院就诊 ,骨髓象示:缺铁性贫血。予以输血和药物治疗 ,

病情好转后出院。回家后服中药治疗 , 贫血症状进一步加重。

父母非近亲结婚 , 足月顺产。查体:发育欠佳 , 重度贫血貌 , 面

色蜡黄。右侧锁骨上可见淡蓝色 、4 cm×5 cm 包块 , 质软 、压迫

后缩小并颜色变浅;全身皮肤散在可见 0.5 cm×0.5 cm 至 1.5

cm×1.5 cm 的结节 ,高出皮肤 、乳头状 、紫蓝色 、质软 、压之可褪

色 、轻压痛 、表面呈细颗粒状。左脚腹侧可见多个黄豆大小 、蓝

紫色 、不高出皮肤 、质硬(角化)、压后褪色的皮肤改变。血象:Hb

33.2 g/L , MCV 60.5 fl , MCHC 239 g/L , MCH 14.5 pg , WBC 2.38

　　作者简介:杨　超(1971-),男 ,四川省蓬溪县人 ,主治医师 ,主要从事白血病

方面的研究 ,发表论文 5篇。电话:(023)65387300

　　通信作者:宫立众 ,E-mail:gonglizhong@hotmail.com

　　收稿日期:2003-09-04;修回日期:2003-12-09

×109/L , PLT 138×109/ L。连续 3 d 大便常规正常 , 隐血试验

(-),虫卵(-);尿常规(-);骨髓象:增生活跃 , 红系占 0.43 ,

其中中晚幼红细胞胞浆量少 ,染色偏蓝;成熟红细胞体积偏小 ,

中心苍白区扩大 ,铁染色:内铁 0 ,外铁(-)。 胃镜示:食道 、胃

窦部散在数个直径约 0.5 ～ 0.6 cm 粘膜隆起 , 表面紫色血管纹

理 ,未见活动出血。皮肤血管瘤活检:皮肤血管扩张 , 炎细胞浸

润。左侧锁骨上包块彩超:考虑血管瘤。诊断:蓝色橡皮-大疱

性痣综合征(blue rubber bleb nevus syndrome , BRBNS)。予以铁剂

肌肉注射 , 2周后 Hb 升至 70.2 g/ L出院。出院后继续肌肉注

射铁剂 ,嘱进食软食。

讨论

　　根据患者有贫血症状 ,血象和骨髓象支持小细胞低色素性

贫血 , 皮肤和纤维胃镜的多发性血管瘤 、组织病理学和彩超支

持为血管瘤 ,诊断 BRBNS 成立。

　　BRBNS 由 Bean于 1958 年提出 , 故又称 Bean 综合征。主要

(下转35页)
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区等因素影响。在本研究 ,从 9只首建小鼠的后

代中 ,仅有 3只首建鼠后代有 lacZ 表达 ,与 Imai

等[ 16]报道在20只首建小鼠的后代中仅有 3只首
建鼠在肝特异表达 Cre-ERt mRNA一致。这些结
果说明了并非每一个转基因首建小鼠皆能表达
Cre 重组酶 ,染色体整合位点可能影响转基因表
达。
　　目前 ,除了复旦大学遗传学研究所遗传工程
实验室已建立了肝细胞特异表达嵌合性 Cre 重组

酶的转基因小鼠品系[ 7] ,国内军事医学科学院生
物工程研究所发育和疾病遗传学研究室 ,在Cre重

组酶转基因小鼠的研制及应用方面做了许多工
作 ,如相继构建了软骨组织特异性Cre 重组酶转基
因小鼠和胰腺特异表达 Cre 重组酶转基因小

鼠
[ 17 ,18]

。因而 ,ZAP 双报告转基因小鼠建立将为
检测Cre 转基因小鼠的重组特征奠定基础。
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特征为皮肤和胃肠道多发性血管瘤。 男女均可发病 , 是一种

常染色体显性遗传性疾病 ,由于 9号染色体的短臂的点突变

造成血管发育异常的罕见疾病[ 1] 。大部分病例以贫血为主

要和首发症状 ,主要是由于消化道慢性失血造成的缺铁性贫

血;少部分病例以其他症状就诊 , 如:癫疒间、共济失调 、痴呆 、

视力减退 、泌尿系表现异常 , 主要是由于血管瘤发生侵犯的

部位不同所致[ 2 ～ 5] , 因此认为 BRBNS 是一种全身性疾病。

　　对本病一般采取保守和对症治疗。补铁是治疗贫血 、改

善症状的主要治疗方法。皮肤病变一般不需要治疗 , 有美容

要求时可以考虑激光或手术切除治疗。消化道病变根据病

变部位 、范围和出血程度可采取保守治疗 、内镜下激光或电

凝 、手术切除等治疗。

　　关键词:蓝色橡皮-大疱性痣综合征;贫血;缺铁

　　中图法分类号:R732.2　　　文献标识码:B
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