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3例毛囊角化病的扫描及透射电镜观案

高天文 叶庆价 刘荣卿 唐书谦 钟白玉 (西南医院 皮肤科 )

可金星 朱思和 刘 平 ( 电镜室 )

毛囊角化病系一少见的常染色体显性遗传性疾病
,

有关该病电镜下 的病理改变
,

尚未见国

内有报告
。

现将我们观察的 3 例报告如下
:

l 病例及方法

组织取自同一家系的 3 位男性患者
,

年龄分别为43 岁
、

36 岁
、

18 岁
。

皮损均为融合的扁 平 丘疹
,

伴轻

度虎状改变
。

1例耳后取材
,

2 例颈后取材
。

方法
:

局麻后切取皮损组织
。

每例的组织分为 3 块
:

第 l 块作常规石蜡切片
、

H E染色
。

第 2 块以 3 %

戊二醛磷酸缓冲液固定
,

经系列脱水
、

临界点干燥
,

镀膜后在巧 M
一

T 300 扫描电镜下观察
。

第 3块切成 l m m x

1 m m x Z m m
,

3%戊二醛磷酸缓冲液固定
,

环氧树脂 E p o n 81 2定向包埋
,

制成超薄切片后在日立H 300 透射

电镜下观察
。

2 结果

2
。

1 光镜

8 例病变相似
。

角层过度角化
,

可见圆休及谷粒细胞
,

基底细胞层上方棘层松解
,

出 现基底层上裂隙

及陷窝
。

陷窝内可见棘层松解细胞
、

谷粒及绒毛
。

部分棘层呈轻度乳头瘤状增生
。

真皮浅层可 见 少量以淋

巴细胞为主的炎性浸润
。

2
。

2 扫描 电镜

依不同部位及不同侧面而异
`
裂隙处基底细胞顶面观

,

似鹅卵石铺筑的路面
,

基底细胞呈半球形 排 布

于同一平面 (图 1 )
。

陷窝正面观
,

有的呈溶洞样
,

基底细胞矮柱状
,

上部略细
,

顶及侧面游 离
,

底与真

皮间无界限
,

象钟乳石立于
“
洞

”
底 , 顶为棘细胞

,

凸 凹不平
,

尚可见破碎的细胞膜悬挂于洞顶 , 洞 壁多

不完整
,

由基底细胞及棘细胞 组 成 (图 2 )
。

陷窝中完全游离的棘层松解细胞多为卵圆形
,

表面不光滑
,

图 1 裂隙处塞底细胞顶 面
。

S E M 图 2 陷 窝正 面观
。

S E M

皇絮状 (图 3 )
。

棘层松解细胞表面
、

墓底细胞
、

棘细胞游离面均可见微绒毛
。

2
。
3 透射 电镜

裂隙处基底细胞与基底膜的连接未见异常
,

基底膜与半桥粒 h( al f d es m os o m e) 完 整 (图 4 )
。

基底

细胞顶面及侧面桥粒消失
,

微绒毛突减少
,

张力微丝呈粗束状围于核周
,

与桥粒失去联系
.

裂隙 顶 部的棘
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图 3 游 离的棘 层松解细胞
。

SE M图 」 裂隙处基底细 胞
。 `

fE Mx 1 0 0 0 5

细胞改变与基底细胞类同
。

完全失去桥粒的棘层松解细胞的张力微丝聚集成粗束状或凝 成 块 状 围 于 核周

(图 5 )
,

周缘张力微丝明显减少或完全消失
。

裂隙周缘角肋细胞间隙明显增宽
,

桥粒减少
,

张 力 微丝束

较正常粗大
,

且周 缘较少
。

远离陷窝
、

裂隙部位的细胞未见明显异常
,

郎格罕细胞亦未见 异 常
。

裂隙
、

陷

窝处未见到郎格罕细胞
。

3 讨论

图 5 棘层松解细胞
。

T E M x 1 0 0。。

目前尚未见到有关毛囊角化病扫描电镜

研究 的文献
。

H ie t a n e n (` )观察的天疤疮棘层

松解细胞有两种
, 1 种表面光滑

,

另 1 种有

微绒毛
。

认为前者属棘层松解后时间较久
,

微绒毛消失了的细胞
。

我们所见到的毛囊角

化病棘层松解细胞及基底细胞游离面
,

均有

微绒毛结构
,

未见到表面光滑的细胞
。

早在 1 9 6 1年
,

已有人利用透射电镜对该

病进行 了研究
。

我们的观察结果与大多数研

究者的观察相一致
,

即基本改变为张力微丝凝聚成粗束状或块状 围于核周
,

与桥粒失去联系
,

桥粒复合体消失
。
C o tt il o b等 (2 ’ 观察到

:
所有细胞均有不 同程度的空泡形成

,

颗粒层受累严重

的细胞可呈泡沫状甚至出现细胞溶解现象
。

我们所观察的受损细胞也有空泡形成
,

但即便完

全游离的棘层松解细胞
,

其空泡形成亦不甚明显
。

最近 1E
一

G ot ha m y 等 (3) 发 现 半 桥 粒 亦受

损
,

基底细胞与基底膜 间出现裂隙
。

我们所见到的基底膜
,

不论病变处的损害程度如何
,

均

是完整的
。

与天疤疮相 比
,

毛囊角化病电镜下 的一个主要特点是张力微丝凝聚于核周
。

有人认为
:

毛囊角化病的角化不良及棘层松解可能是 由于遗传上的缺陷
,

张力 微 丝
一

桥粒 复 合 体 的合

成
、

组装和成熟障碍所致 (̀ ’ ,

桥粒是随张力微丝从附着板脱开才消失的
。

免疫学 的研究 已基

本阐明
,

天疤疮的棘层松解原发于桥粒结构的损害
,

而张力微丝的改变系继发
。

电镜下
,

天

疤疮的张力微丝仅聚集于核周
,

不凝聚成块状
。

这大概就是天疤疮不发生角化不 良
、

而毛囊

角化病出现提前角化
、

发生角化不 良的形态学 基础
。
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完全性左束支传导阻滞 14 3例分析

刘焕仪 (西南医院 心电图室 )

完全性左束支传导阻滞 ( C L B B B ) 是 1种 少见却具有重要临床意义的心电 图 异 常
。

本

文对我院近 12 年来 1 43 例临床及心电图资料较完整的C L B B B进行分析讨论
。

1 临床资料

1
。

1 诊断 条件

( 1 ) Q R S 间期夕。 .

1 2 5 , ( 2 ) 左室面导联为宽钝的 R波
,

一般 没有 q波 ; V :

为Q S波
,

没有丫波 或 Y

很小 , ( 3 ) S T一 T一般与 Q R S主波方向相反 , ( 4 ) 排除了预激征候群及室性心律
。

1
。

2 发病率

2 2年来我院作心电图 1 4 5 0 0 0例中
,

C L B B B 1 4 3例
,

占0
.

1%
。

男 80 例
,

女 63 例
。

年龄最小者 17 岁
,

最大者 82 岁 (平均 59
.

4岁 )
,

50 岁以上者 1 19 例 ( 8 3
.

2 % )
,

其中

男 70 例
,

女 49 例
。

1
.

3 病因

14 3例中患冠心病 75 例
,

占 5 2
.

4 % , 高心病 8例
,
扩张性心肌病 12 例 , 病毒 性 心 肌 炎 7例 , 风心病 9

例 , 慢性肾炎 5 例 , 肺心病 7 例 , 梅毒性心脏病 1例 , 甲亢性心脏病 1例 , 18 例 l( 2
.

6% ) 临床 检 查无器

质性
』

合脏病证据
。

1
。

4 临床情况

本组有心脏扩大者 47 例
,

其中伴明显心衰者 35 例
,

死亡 15 例
。

此 15 例均系严重心脏病患者
,

11 例 死于

心衰
,

尹例碎死
,

1例心衰伴呼吸衰竭
。

说明此类病人致死主要原因并非阻滞本身
,

而与基础心 脏 病及心

功能有关
。

1
.

5 传导队滞 类型

根据电轴偏移程度
、

P一 R间期长短及 Q R S波群形态判定阻滞部位及类型
,

归纳为

1
。

5
.

1 左束支主干阻滞
:

63 例占“ %
,

心电图具有 C L B B B一般特点 , 电轴正常或轻中度 左 偏
。

此组

亦可能包含一些左前分支 ( L A F B ) 与左后分支阻滞 ( L P F )B 等速传导延迟的病例
,

因两者难区别
。

1
。

5
.

2 左束支分支以下阻滞
: L A F B > L P F B 69 例 占48

.

2 %
,

心 电 图 具 C L B B B一般 特 点 + 电 轴》
一

30
。 。

此组也可能为主干阻滞 + L A F B
。

1例 C L B B B伴电轴 + 30
”

与 一
56

。

相应的两种不同图形呈 2个 +
30

。

一个 一 56
。

的交替出现
,

这可能为主干 + L A F B 3 : 1下传阻滞
。

L P F B > L A F B心电图具 C L B B B一 般特点及

电轴 > +
90

。 ,

本组 1 例系硬皮病患者半年内电轴从 + 94
。

逐渐增至】00
。 ,

心脏大小正常
。

1
.

5
.

3 左束支主干合并不完全右束支阻滞 2例
,

表现为 C L B B B + P一 R间期延长
,

也可能为C L B BB合

并 I 度房室传导阻滞 ( A V B)
.


