
母细胞性浆细胞样树突细胞肿瘤（blastic plas⁃
macytoid dendritic cell neoplasm，BPDCN）是一种来

源于浆细胞样树突状细胞的罕见恶性肿瘤，通常首

先表现为皮肤受累，随后可同时扩散到淋巴结、外

周血、软组织、骨髓和中枢神经。本病的诊断需要

依靠临床表现、组织病理学、免疫表型、影像学等，

目前无标准的治疗方案。现报道1例母细胞性浆细

胞样树突细胞肿瘤，并复习相关文献，以提高临床

医师对该病的认识。

1 临床资料

患者，男，69岁，因“左侧额顶部肿块进行性增

大2月余”就诊。患者曾于外院行皮肤肿块活检术，

结果提示：真皮层见多亮异型细胞浸润，其免疫组

化提示CD4、CD43、CD56、CD123、Bcl⁃2阳性，> 30%
细胞 Ki ⁃67 阳性，CD3、CD5、CD20、CD23、CD138、
CD34、CD2、CD7、CD30、CD117、PAX ⁃ 5、Igκ、Igλ、
MPO、S⁃100均阴性，考虑为BPDCN。未予治疗，转

入本院皮肤科。

入院体格检查：皮肤弹性良好，左额顶部可见

一4 cm×5 cm大小暗红色肿块，表面糜烂，局部破溃

结痂，无明显压痛。躯干皮肤散在紫红色大小不等

结节，部分融合，最大结节约2 cm×2 cm，质韧，无明

显触痛，未见溃疡、瘢痕等。双侧颈部、腋下可触及

大小不等的淋巴结，质韧、活动，无明显触痛，其余

浅表淋巴结未触及肿大（图1）。
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A B C D
A：左额顶部可见一4 cm×5 cm大小暗红色肿块，表面糜烂，局部破溃结痂；B、C、D：躯干皮肤散在紫红色大小不等结节，部分融合，最大结

节约2 cm×2 cm，未见溃疡、瘢痕等。

图1 患者入院时皮肤情况

再次行皮肤活检术，组织病理提示：表皮大致

正常，真皮内见弥漫浸润的中等大小幼稚肿瘤细

胞，细胞质稀少，肿瘤细胞核不规则，染色质细致，

一个至数个小核仁，可见异型性细胞（图2）。免疫组

化示肿瘤细胞CD4、CD45、CD56、Bcl⁃2阳性，> 50%
细胞 Ki⁃67阳性（图 3），CD10、CD20、CD21、CD23、
CD30、CD34、CD35、CD43、CD79α、PAX⁃5、S ⁃ 100、

EMA、Bcl⁃6、Mum1阴性。

骨髓形态：全片幼稚样细胞占 15.5%，该类细

胞胞体中等大，胞浆量少或中等，核圆，染色质略

细，核仁少见（图 4）。骨髓流式分析：31.8%的幼稚

细胞群体，CD7、CD38、CD56、CD117阳性，其余阴

性，为幼稚非淋系细胞表型。染色体、融合基因未

见异常。
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正电子发射计算机断层显像（PET⁃CT）：双侧颈

部、腋下、纵隔、双侧髂外血管旁及双侧腹股沟区见

肿大淋巴结伴异常糖代谢增加；左侧额顶部颅骨外

软组织肿块伴异常糖代谢增加，前胸壁下散在絮条

状软组织增厚伴糖代谢增加；双侧肩胛骨、双侧锁

骨、胸管、双侧数个肋骨，多发脊柱，双侧髂骨、耻

骨、坐骨以及双侧股骨上段异常糖代谢增加（图5）。
予患者3个周期CHOPE（第1天：环磷酰胺 1.2 g，

脂质体阿霉素 40 mg，长春地辛 4 mg；第 1~3天：依

托泊苷 75 mg；第 1~5天：地塞米松 15 mg）方案化

疗。化疗期间患者额顶部病灶较前明显缩小，前胸

病灶减少。2个周期后复查CT提示纵隔淋巴结肿

大，鼻咽、颈部未见明显异常。3个周期后查CT示

腹股沟及纵隔多发淋巴结肿大；鼻咽部左侧软组织

增厚；第 5颈椎~第 1胸椎骨质密度不均，考虑复发

可能，建议调整方案继续化疗，患者拒绝，自行出院

服用中药治疗。1个月后因左侧额顶部病灶恶化再

次入院，评估患者身体状态较前明显下降，先后予

减量CHOPE联合地西他滨、培门冬酶治疗，治疗后

患者额前病灶较前明显好转，但患者因粒细胞缺乏

导致感染，化疗周期延长且主观拒绝，遂停止化疗，

予支持治疗。1个月后患者死亡，总生存期10个月。

2 讨 论

BPDCN是一种来源于浆细胞样树突状细胞的

罕见恶性肿瘤［1］。1994年首次被描述为CD4+皮肤

A B
表皮大致正常，真皮内见弥漫浸润的中等大小幼稚肿瘤细胞浸润，细胞质稀少，肿瘤细胞核不规则，染色质细致，1个至数个小核仁，可见

异型性细胞（A：HE，×100；B：HE，×200）。
图2 典型的组织病理图

CD4 CD45 CD56 Ki⁃67

免疫组化示CD4阳性；CD45、CD56强阳性；> 50%细胞Ki⁃67阳性（Envision法，× 200）。
图3 免疫组化检查结果

图4 骨髓象检查结果（瑞氏⁃姬姆萨复合染色，×1 000）

A：双侧颈部、腋下、纵隔、双侧髂外血管旁及双侧腹股沟区见肿

大淋巴结伴异常糖代谢增加，前胸壁下散在絮条状软组织增厚伴糖

代谢增加；双侧肩胛骨、双侧锁骨、胸管、双侧数个肋骨，多发脊柱，

双侧髂骨、耻骨、坐骨以及双侧股骨上段异常糖代谢增加。B：左侧

额顶部颅骨外软组织肿块伴异常糖代谢增加。

图5 PET⁃CT检查结果
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淋巴瘤，曾被冠以各种名称如母细胞性自然杀伤

（NK）细胞淋巴瘤、无颗粒的CD4+NK细胞白血病及

无颗粒CD4+CD56+血液皮肤肿瘤［2］。世界卫生组织

在2008年才首次提出BPDCN的概念［3］。BPDCN好

发于老年男性，平均年龄为67岁，男女比例为2.2∶1。
然而，也有一些关于儿童和婴儿的案例报道［4］。

BPDCN的明确诊断常依靠临床表现、组织病理

学、免疫表型、影像学等。这种疾病通常首先表现

为皮肤受累，随后可能同时扩散到淋巴结、外周血、

软组织、骨髓和中枢神经［5］。皮损可以表现为孤立

性或多发性红斑、斑块、结节和肿块，通常呈棕色至

紫色，类似瘀伤［6］。本例患者首发皮疹为左额顶部

暗红色肿块，并逐渐增大，表面糜烂破溃结痂，后躯

干皮肤出现散在紫红色大小不等结节，双侧颈部、

腋下淋巴结出现肿大，与文献报道的临床表现一

致。BPDCN组织病理学表现为真皮及皮下组织弥

漫性分布肿瘤细胞，细胞形态单一，呈母细胞性，与

原始淋巴细胞或原粒细胞相似，胞浆少，核深染，染

色质呈细颗粒状，一般不累及表皮；肿瘤细胞灶与

表皮间可见明显的无浸润带（Grenz带）［7］。BPDCN
影像学表现为CT或PET⁃CT上见结节肿块葡萄糖摄

取增高，淋巴结或脏器浸润、代谢增加［8］。本例患者

PET⁃CT见多处软组织肿块、淋巴结、骨异常糖代谢

增加，符合BPDCN的影像学表现。

CD4、CD56、CD43、CD45、BDCA ⁃ 2（CD303）、

BDCA⁃4等是BPDCN的特异性免疫表型，另外还可

表达浆细胞样树突细胞相关表面抗原CD123、TCL1
等［9］，不表达 T 细胞标志 CD3，B 细胞标志 CD19、
CD20、CD79α，髓系单核细胞标志 CD13、CD14、
CD15、CD117、MPO，NK细胞标志CD16、CD57等［10］。

本例患者先后两家医院的免疫组化符合BPDCN表

型。另外免疫组化表型还可将本病与皮肤原发性

外周 T细胞淋巴瘤、蕈样肉芽肿、结外 NK/T细胞

淋巴瘤、髓系肉瘤等鉴别。皮肤原发性外周 T细

胞淋巴瘤表达 CD3、TCRαβ；蕈样肉芽肿可表达

CD4，另外还表达 CD2、CD3、CD5、TCRαβ，但不表

达CD56［11］，且病理可见特征性的Pautrier微脓肿；结

外NK/T细胞淋巴瘤表达CD2、CD56、粒酶B等细胞

毒标志物，EVB原位杂交阳性，病理可见血管壁破

坏；髓系肉瘤的溶菌酶、MPO阳性，CD56、CD123、
TCL1阴性。

BPDCN尚无标准的治疗方案，目前治疗方法主

要有化疗、造血干细胞移植、靶向治疗等。常用的化

疗方案有急性淋巴细胞白血病样方案、急性髓系白

血病样方案及淋巴瘤样方案。若患者出现中枢浸

润，则应进行鞘内注射［12］。大多数病例对初次化疗

反应较好，但复发率高，预后差，生存时间 < 2年。

本病例最初表现为多处皮肤病变，PET⁃CT显示多处

淋巴结、软组织、骨累及，综合评估后予 3个周期

CHOPE化疗，患者最初治疗反应佳，但病情反复

且拒绝继续化疗，后因病情恶化而死亡，生存期共

10个月。本病好发于老年人，其耐受性和依从性较

差，因此除了常用的化疗外，靶向治疗也是一种可

考虑的方案［13］，如CD123靶向药 Tagraxofusp、Bcl⁃2
抑制剂Venetoclax、阿扎胞苷等。目前有研究表明，

接受其他方案获得完全缓解后及早进行异基因造

血干细胞移植是延长患者生存期的重要手段。
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