
3　讨论

　　SC是一种较少见类型的癌 ,可以发生在全身许多
部位 ,但以上呼吸道 、肺 、乳腺 、肾等常见 。随着免疫组
化及电镜等新技术的应用 ,有关 SC 的文献逐渐增
多[ 1 ～ 5] ,国内报告的大宗病例仍较少[ 6 , 7] 。对于 SC的

病理诊断目前尚未统一的标准 。本研究 26例SC的病
理诊断主要依据是:①肿瘤发生在与皮肤 。粘膜相关
的器官或部位;②肿瘤表现为明确的癌与肉瘤样双相
成分 ,两者之间有或无过渡 ,或完全为单一的肉瘤样成
分;③以上两种肿瘤细胞成分均经免疫组化证实 CK

或keratin阳性表达 ,电镜下肉瘤样细胞具有上皮细胞
特征 。作者认为当一个肿瘤发生在与皮肤或粘膜有关
的部位 ,而且出现癌肉瘤或肉瘤样的图像时 ,首先应当
考虑 SC ,并须对肿瘤进行多取材 ,有时还要作连续切
片 ,观察两者的过渡区以及肿瘤边缘黏膜有无原位癌。
免疫组织化学及电镜技术的应用对 SC 的诊断具有重
要参考价值。当 SC 的肉瘤样成分有上皮表型时 ,不管
有无癌的成分 ,均诊断为 SC

[ 7]
。而上皮表型阴性时 ,

仍然不能除外 SC ,因为确有一部分 SC中的肉瘤样细
胞缺乏上皮性表达[ 2 ,4] ,本研究未将这部分病例列入 ,
在这种情况下电镜检查对 SC 的诊断极有帮助 。无免
疫组化及电镜条件时 ,光镜下有明确的癌和肉瘤样成
分 ,并有移行过渡 ,应诊断为 SC。当 SC 有骨 、软骨肉
瘤或其它肉瘤成分时 ,应诊断癌肉瘤 ,或诊断为 x癌伴

xx肉瘤样成分化生。当 SC表现为单一的梭形细胞或
多形性肉瘤样细胞 ,而上皮表型又阴性时 ,应当与以下
几种恶性肿瘤加以鉴别:①恶性纤维组织细胞瘤
(MFH),SC 最常出现的组织像瘤细胞呈梭形及多形

性 ,有时出现编织状结构 、瘤巨细胞及炎细胞等类似于
MFH的形态 ,光镜下鉴别困难 ,此时应尽力寻找胞质
红染的“油煎蛋”样组织细胞。免疫组化 MFH 瘤细胞

CD68 、Mac387 、及溶菌酶均为阳性。电镜下可见多种
瘤细胞 ,但具有特征性的是组织细胞 ,胞质内含溶酶
体;②无色素性黑色素瘤 ,恶性黑色素瘤尤其是无色素
性恶黑也可表现为梭形细胞及多形性瘤细胞 ,核仁常
明显 ,间质少。免疫组化 HMB-45 、S-100蛋白阳性 ,电
镜瘤细胞胞质内特征性的各期黑色素小体;③多形性
横纹肌肉瘤 ,常发生于年青人的深部软组织 ,胞质内有
时可见横纹 ,免疫组化 Desmin 、myoglobulin等肌源性标
记物均可阳性 ,电镜下可见Z 带 、肌结或肌微丝。此外
有时还应当与纤维肉瘤 、平滑肌肉瘤及恶性神经鞘瘤
等鉴别。炎细胞多时 ,不要将其误诊为炎性假瘤[ 8] 。
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　　患者 ,男性 , 62 岁 , 重庆市人 , 因畏寒 , 发热 , 腿痛 10+ d , 少

尿4+d 于 1999 年 7月 22 日入院 ,患者不明原因畏寒 , 发热 , 体

温39 ℃, 伴多汗 , 腿痛 , 4 d 前轻微腹泻 , 伴恶心 、呕吐 , 轻微咳

嗽 、咳痰 , 尿量减少至少尿 、无尿。患者 3 年前曾有“副鼻窦
炎” 、“中耳炎”等病史。
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　　查体:发育正常 , 营养中等 , 背入病房 , 精神萎靡。 听力下
降 ,颈无抵抗 , 双肺呼吸音粗 ,右肺可闻及细湿罗音 ,心界不大 ,
心率90 次/min ,心律齐 , 双肾区轻叩痛 , 双下肢无浮肿 , 双腿腓
肠肌压痛明显 ,局部无红肿。血常规白细胞 20.8×109/ L, 红细
胞 3.48×1012/L , 血红蛋白 99 g/ L, 血小板 219×109/ L。尿常规
蛋白++, 白细胞+++, 红细胞+++。肾功能 BUN 27.67

mmol/ L , Scr 1 044.1μmol/ L。肝功能谷丙转氨酶(ALT)34 IU/L ,
谷草转氨酶 19 IU/ L, 蛋白电泳Gamma 33.7%。血沉 117 mm/ h ,
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畸形 ,并治愈骨不连 。我们体会治疗成功和下列三个
因素有关 。
3.1　部位的合理设计

　　股骨粗隆下和胫骨上干骺端截骨延长部位 ,骨断
面为骨松质 ,接触面大和血供丰富 ,有利于骨的愈合。
分段截骨同时延长大大缩短了治疗时间 ,本例经 223 d

达到延长26 cm ,并治愈骨不连 。延长区域的新骨生长
比较迅速 ,术后 12月股骨 15 cm 和胫骨 11 cm 的延长
区域新骨形成良好。14月形成骨髓腔。
3.2　缓慢牵伸速度

　　巨大肢体短缩畸形不仅要达到预期的延长长度 ,
同时又必须避免牵伸延长过程中可能并发的神经血管

损伤 ,现已证明牵伸速度是关键
[ 3 , 4]

。由于神经 、血管
与骨膜等组织不能耐受较快速度的牵伸延长 ,而对缓
慢逐步牵伸有较大的生物学适应性 ,缓慢牵伸使神经 、
血管与骨膜等组织可逐步地延长 ,并在低牵张力下达
到同步生长 。动物试验研究表明

[ 6]
,缓慢延长神经束

膜和血-神经屏障仍保持完整 ,而且血循环不受影响 ,
从而维持了微循环及神经内微环境的稳定性 。本例采
用每天两个延长部位共延长1.5 mm的速度 ,避免了在
一个延长部位用较快速度延长可能引起的并发症 。
3.3　骨断端的牢稳固定

　　肢体延长术的某些并发症是由骨断端未能达到牢
稳固定造成的 ,单平面固定行肢体牵伸延长难以稳定
骨断端 ,易引起骨断端的成角和旋转畸形 ,同时 ,固定
不稳固 ,也不利于骨的再生与修复 ,骨不连或骨愈合迟
缓而需植骨者约 15%。有作者也报道单边外固定器
治疗胫骨骨折造成骨延期愈合有较高发生率[ 7] 。本例
采用半环槽式外固定器交叉穿放钢针骨断端达到三维
立体固定 ,能确保肢体大幅度延长与骨不连加压骨端
的对位 、对线 ,有利于骨延长区的生长和骨不连的愈
合[ 8 ,9] 。由于骨断端固定牢稳 ,本例术后 2 周便开始

扶双拐下地行走 ,使病人在肢体延长过程中接近正常
人的生活 ,骨断端不断得到应力刺激 ,从而有利于骨延
长区与骨不连断端骨的再生性修复和骨的增粗。
　　远期效果 ,1 年后经多次信访 ,病人已异拐行走 ,
能独自上学读书 ,右下肢肌肉萎缩较术前明显恢复。
右股 、胫骨延长区域 、骨不连处未再发生骨折 。右髋关
节活动度(伸 0°～ 120°屈), 外展 30°, 内收 20°, 内旋
30°。膝关节(伸 0°～ 30°屈)。距小腿关节背屈 25°,跖
屈35°。下肢皮肤痛 、温觉正常 ,生活基本自理 。右髋
关节外展 、内收活动度受限 ,与髋内翻有关。我们在以
后病例中已予改进 ,其方法是沿股骨颈纵轴至头下
1.5 cm 加穿直径3.0 mm 骨圆针半针 ,起始端固定于环
上 ,防止髋内翻 。
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C-反应蛋白+,类风湿因子+, 抗核抗体谱阴性 , 补体 C3 1.60

g/ L。 ANCAIIF 法 P 型阳性 , 抗 MPO-ELISA 38%(参考值 <
23%), 抗 PR3-ELISA 阴性 , 抗 GBM 抗体阴性(北京医科大学附
一院结果)。胸片:右肺上叶及中叶感染病灶 , 右肺下叶背段 3

cm×2 cm 大小结节影 , CT:双肺慢性支气管炎伴间质性炎。 大
瓦氏位及柯氏位 X片示副鼻窦炎症 , B 超:双肾形态饱满 ,体积
增大 , 包膜略增厚 , 肾内结构尚清晰 , 实质与肾窦比例尚正常 ,
实质回声增多 , 皮髓质界面清晰 , 锥体肿大 , 双肾血流灌注良
好 ,动脉阻力指数增高。入院后予以糖皮质激素 , 环磷酰胺 , 血
液透析等治疗 , 腹泻 , 发热和肌痛症状很快缓解 , 但听力未恢
复 ,尿量无增加 , 1 月后因经济原因自行出院。

2　讨论

　　原发性小血管炎主要指韦格纳肉芽肿(WG), 微型多血管
炎(MPA)和变应性肉芽肿性血管炎(CSS)[ 1] ANCA 为其重要的

血清学表现 ,肾脏是最易累及的器官 , 可表现为血尿 , 蛋白尿或
肾病综合症 ,近一半患者可表现为急性肾功能衰竭。
　　普通的实验室检查缺乏诊断特异性。 病人可有血沉增快 ,

C 反应蛋白阳性 , r-球蛋白升高 ,补体 C3 多正常 , 白细胞多有升

高 ,多有正细胞正色素性贫血 , 而 ANCA 测定在缺乏病理根据

的情况下 ,仍可以帮助诊断 MPA及WG[ 1] 。

　　体会:此患者有发热 , 腿痛 ,咳嗽 , 咳痰 , 腹泻及血尿 、蛋白
尿 ,少尿型急性肾功能衰竭 , 结合实验室检查及 ANCA 结果 ,

ANCA相关性肾炎诊断明确。同时 , 此患者抗核抗体谱阴性 , 补
体 C3正常 , 可排出系统性红斑狼疮 , 此患者血清抗肾小球基膜

抗体阴性 ,可排出肺一肾综合征。
　　本例 3年前的“副鼻窦炎” 、“中耳炎”可能就是系统性血管

炎的表现 , 未能及时诊断 、及时处理 ,以至于发展到不可逆的程
度。作为临床大夫应提高对本病的认识 , 及时送有关 ANCA 的

特异检查。此患者因为经济原因 ,未能继续治疗 , 实为遗憾。
　　关键词:ANCA相关性肾炎;系统性红斑狼疮
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