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种痘样水疱病样 T 细胞淋巴瘤 1 例及文献复习

武松江,汪小柳,刘志军*

(南华大学附属第一医院皮肤性病科,湖南 衡阳 421001)

摘摇 要:摇 目的摇 总结种痘样水疱病样 T 细胞淋巴瘤的临床表现、病理特点及诊断要点,提高临床工作者对该

疾病的系统认识。 摇 方法摇 对本院收治的 1 例种痘样水疱病样 T 细胞淋巴瘤患儿的临床表现、辅助检查、诊疗过

程进行分析,并复习相关文献。 摇 结果摇 该患儿在整个发病过程中主要表现为皮疹、发热、肝脾肿大、肝损害。 皮

疹呈多形性,表现为水肿性红斑、水疱、结痂、坏死及凹陷瘢痕,冬轻夏重,主要累及面部和四肢,头皮及躯干也可累

及。 EB(Epstein鄄Barr)病毒 IgM 抗体阴性,淋巴细胞比率明显升高。 组织病理示皮肤真皮下脂肪小叶内见多量异

型淋巴细胞弥漫性浸润,有血管累及血管炎表现,免疫组化:CD43( + + ),CD45RO( + + ),CD3( + ),CD4( + ),
CD5( + ),CD8( + ),CD56 ( + ),Ki鄄67 ( + 50 ~ 70% ),CD20 ( - ),CD30 ( - ),CD68 ( - ),CD79琢( - ),PAX - 5
( - ),TdT( - )。 结合患者的临床特点、皮损表现、实验室检查、病理及免疫组化结果,该疾病为种痘样水疱病样 T
细胞淋巴瘤可基本明确。 摇 结论摇 种痘样水疱病样 T 细胞淋巴瘤的早期皮损表现类似于种痘样水疱病,然而后期

常出现发热及合并其他脏器损害,确诊主要靠多次病损部位组织病理活检及免疫组化。 该病预后较差。
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摇 摇 种痘样水疱病样 T 细胞淋巴瘤(Hydro avaccini鄄
forme鄄like cutaneous T cell lymphoma)是发生于儿童

患者中较为少见的一种皮肤 T 细胞淋巴瘤,其临床

早期皮疹常易与种痘样水疱病相混淆,但前者常同

时常伴有明显的发热和肝脾肿大等系统损害。 本文

报道 1 例男性儿童种痘样水疱病样 T 淋巴细胞瘤,
并复习相关文献,对其临床特点、免疫组化特点、治
疗方案及预后进行总结、分析。

1摇 资料与方法

1. 1摇 一般资料摇 摇 患儿,男,8 岁,因“全身皮肤反

复多发性水疱、破溃 6 年余,加重 20 天冶于 2014 年

8 月 14 日入本院。 患者家属诉患者于 6 年前无明

显诱因出现全身多处绿豆至黄豆大小的水疱,散在

分布,然后破溃、结痂、愈合,且常于日晒及蚊虫叮咬

后加重,常伴有发热(体温不详)及双下肢肿胀。 期

间曾多次在外院就诊(具体不详),予以口服“强的

松冶等对症支持治疗,上述症状虽有好转,但仍反复

发作。 20 天前,患者双足及小腿出现大小不等的水

疱,破溃后伴疼痛,创面发黑肿胀、渗出,伴臭味。 双

小腿及足部明显肿胀。 体格检查:T 36. 7 益 ,P 79
次 / min,R 20 次 / min,BP 100 / 60 mmHg,满月脸,慢
性面容,精神一般。 腹平软,右肋弓下缘可触及肿大

的肝脏,其边缘距右肋弓下缘约 5 cm,表面光滑,质
地柔韧,左肋弓下缘可触及肿大的脾脏,其边缘距左

肋弓下缘约 4 cm,腹部无压痛及叩击痛。 专科检

查:双足及小腿可见大小不等的溃疡面,边界清楚,
伴中等量黏液样分泌物;四肢可见散在分布破溃后

的黑色痂皮,部分融合成片;面颈、躯干、四肢、足背

可见绿豆至黄豆大小的凹陷性瘢痕及色素沉着,见
图 1。

实验室检查:入院时查血常规:白细胞:5. 87 伊
109 / L、淋巴细胞比率:52. 5% 、嗜酸性粒细胞比率:
0% ;肝功能:白蛋白 29. 70 g / L、 ALT 43. 0 U / L、
AST 59. 0 U / L、余大致正常;肾功能、电解质、尿常

规、大便常规均正常;抗核抗体谱:均阴性;降钙素

原:0. 298 ng / mL;梅毒螺旋体初筛实验 + HIV:阴
性;EB鄄IgM:EB 病毒抗原(VCA)IgM 阴性;伤口分泌

物细菌培养结果示:奇异变形杆菌;腹部 B 超:肝、
脾肿大。
1. 2摇 方法

1. 2. 1摇 归纳、分析本院收治的 1 例种痘样水疱病样
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图 1摇 典型照片图摇 图 A 及图 C:左下肢可见散在分布的大小不等的溃疡面伴灰黑色痂皮;图 B:左足背一大小约 8*10cm2 的溃疡面,伴中

等量黏液样分泌物;图 D:面部愈合后形成的凹陷性瘢痕

T 细胞淋巴瘤患儿的临床表现,病理特点、免疫组化

及诊断思路等。
1. 2. 2 摇 入院后完善血常规、肝肾功能、腹部 B 超、
EB 病毒抗体等检查,并多次复查血常规、肝功能等,
两次选取边缘处皮损(深至脂肪层)行病理活检,其
活检过程包括行 4% 甲醛固定、常规石蜡包埋、切
片、HE 染色、光镜观察等,单克隆抗体免疫组化标

记 CD43,CD45RO,CD3,CD4,CD5,CD8,CD56,Ki鄄
67,CD20,CD30,CD68,CD79琢,PAX鄄5,TdT。

2摇 结摇 摇 果

皮肤组织鳞状上皮角化过度,真皮层少许炎性

细胞浸润及纤维组织增生;初步考虑为种痘样水疱

病的病理特点,但结合患者临床特点及相关检查,不
排除肿瘤存在可能,遂行第二次组织病理活检(左
小腿皮肤),结果显示:真皮层见中等大小稍有异形

的淋巴细胞密集成团分布,伴有血管中心性及血管

侵袭性改变,淋巴细胞在高倍镜下,核仁不明显,染

色质均匀(图 2);免疫组化结果显示:CD43( + + ),
CD45RO( + + ),CD3 ( + ),CD4 ( + ),CD5 ( + ),
CD8( + ),CD56 ( + ),Ki鄄67 ( + 50 ~ 70% ),CD20
( - ),CD30( - ),CD68( - ),CD79琢( - ),PAX - 5
( - ),TdT( - )(见图 3)。 因此结合患者临床特点、
皮损表现、实验室检查、病理及免疫组化结果,该疾

病为种痘样水疱病样 T 细胞淋巴瘤可基本明确。
治疗:患儿在住院期间经皮损处换药、抗感染等对症

治疗后皮损好转,然而确诊后,患儿家属因考虑到该

病预后较差及经济问题,最终放弃继续住院治疗。

图 2摇 皮损病检结果摇 A 图(HE 伊 100):真皮层见中等大小稍有

异形的淋巴细胞密集成团分布,伴有血管中心性及血管侵袭性改

变;B 图(HE 伊 400)淋巴细胞在高倍镜下,核仁不明显,染色质均匀

图 3摇 部分免疫组化阳性结果摇 (HE 伊 400)

3摇 讨摇 摇 论

种痘样水疱病样 T 细胞淋巴瘤是一种少见的皮

肤性 T 细胞淋巴瘤,该淋巴瘤隶属于 EB 病毒相关的

淋巴增生障碍性疾病,并认为是结外鼻型 NK / T 细

胞淋巴瘤的一种变异型[1]。 据文献统计[2],在中国,

该疾病发病的平均年龄在 7 岁左右(以 3 ~ 15 岁为

主),且男性的患病率要高于女性。 而在国外的报道

中,该病的平均发病年龄要高于国内[3]。 目前的文献

报道[4],该淋巴瘤的具体发病原因及确切的发病机制

还不清楚,大多数认为与 EB 病毒慢性活动性感染或

潜伏感染、蚊虫叮咬引起的超敏反应有关。
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种痘样水疱病样 T 细胞淋巴瘤的早期皮损表现

与种痘样水疱病(hydroa vacciniforme,HV)极为相似,
加之该疾病较为少见,在诊断过程中往往出现漏诊及

误诊的现象,进而使该病不能得到及时的关注及治

疗,因此,认识和掌握两者的发病特点在正确诊断该

疾病中显得尤为必要。 HV 是一种与日光照射有关

的儿童慢性日光性皮肤病,其临床特点为曝光皮肤处

反复发生的丘疹、丘疱疹,之后形成坏死、结痂,最后

留有凹陷性瘢痕。 典型的 HV 需满足几个条件[5]:
(1)皮损可自愈,且发生在曝光皮肤处;(2)无系统受

累,避光后皮损可缓解;(3)组织病理主要表现在表皮

层和真皮浅层的网状坏死或水泡形成,并合并有大量

淋巴细胞浸润;(4)血、尿卟啉浓度正常。 而在本次报

道的病例中,除了曝光皮肤处出现皮损外,其非曝光

部位如躯干、四肢、头皮均出现了典型的 HV 皮损表

现,且伴有反复发热、皮肤肿胀等非典型临床特点,相
关辅助检查也提示肝功能损害,肝脾肿大等系统损

害。 然而,对于早期的患者来说,有时候却仅仅表现

有典型的 HV 皮损而可能无系统损害,如 Kimura
等[6]在最近报道的 4 例“典型 HV冶患者,主要是依据

其有典型皮损而无系统损害,然而,在完善 TCR 基因

重排检测后,最终诊断为种痘样水疱病样 T 细胞淋巴

瘤。 因此对于仅有皮损而无系统损害的“典型 HV冶,
继续完善 TCR 基因重排检测等相关实验室检查对诊

断该疾病也是非常必要的。
有文献报道显示[4,7鄄9]:种痘样水疱病样 T 细胞

淋巴瘤的病理变化主要集中在皮肤真皮层、皮肤附

属器及血管周围,表现为表皮坏死变性,真皮至脂肪

组织内异形性淋巴样细胞浸润,并呈现出血管中心

性和血管侵袭性改变,除此之外,有时可伴有数量不

等的炎性细胞,如嗜酸性粒细胞、中性粒细胞等。 免

疫组化方面,T 细胞淋巴瘤的免疫表型主要以 CD2、
CD3、CD43 和 CD8 为主,也有 CD4 + 、CD8 - 的报

道,CD56 及 CD30 表型较少。 Jian 等[10]的 1 例 HV鄄
LL 患者肿瘤细胞同时表达了 CD4、CD8 表型。 而在

本次病例中,患者皮损组织病理结果显示真皮层见

中等大小稍有异形的淋巴细胞密集成团分布,伴有

血管中心性及血管侵袭性改变,淋巴细胞在高倍镜

下,核仁不明显,染色质均匀;免疫组化结果显示:
CD43 ( + + ), CD45RO ( + + ), CD3 ( + ), CD4
( + ),CD5 ( + ),CD8 ( + ),CD56 ( + ),Ki鄄67 ( +
50 ~ 70% ), CD20 ( - ), CD30 ( - ), CD68 ( - ),
CD79琢( - ),PAX -5( - ),TdT( - ),本文组织病理

结果与既往报道结果基本一致,而免疫组化结果也

基本满足 T 细胞淋巴瘤的常见免疫表型,且同时出

现了 CD4、CD8、CD56 表型,这在之前的报道中比较

少见。 另外,由于种痘样水疱病样 T 细胞淋巴瘤的

发病机制与 EB 病毒感染相关,而且在众多该病报

道中 EBV鄄IgG 抗体也均显示阳性[5,9],因此,完善

EB 病毒抗体检测对于诊断该疾病显得尤为必要。
在本次病例中,患者 EBV鄄IgM( - ),而由于经验不

足及费用问题,皮肤组织 EBV鄄PCR 及 EBV鄄IgG 未

行检查,但单从该结果中 EBV鄄IgM( - ),却与以往

文献报道是一致的[9],其主要原因是 IgM 是抗原应

答最早期产生的抗体,仅在早期患者体内存在,而该

病例中患儿有数年的发病史,单一检测 EBV鄄IgM 意

义不大,完善 EBV鄄IgG 才是检测的关键。 尽管如

此,并非所有的种痘样水疱病样 T 细胞淋巴瘤 EBV鄄
IgG 均阳性[4],因此在诊断该疾病时要结合患者具

体的临床表现及病检结果。
最后,结合该患儿临床病史、病理特点、免疫组

化结果及相关文献,该病例符合种痘样水疱病样 T
细胞淋巴瘤诊断。

目前对于种痘样水疱病样 T 细胞淋巴瘤还无

确切的治疗方法,在已有的文献报道中主要包括以

下几种方案:(1)化疗或局部放疗:Barrionuevo 等[11]

报道 16 例种痘样水疱病皮肤 T 细胞淋巴瘤患者中

有 8 例接受联合化疗,呈现轻到中度的缓解。 然而,
Xu 等[12]在报道的 7 例种痘样水疱病样淋巴瘤患者

经化疗后出现了病情加重。 另外,有些治疗中在给

予化疗后有 5 例患者因出现严重的肝衰竭及败血症

而死亡[13]。 而 Boddu D 等[14] 在治疗 1 例种痘样水

疱病患者时给予 CHOP(环磷酰氨,长春新碱,表柔

比星,强的松)化疗,病情有所好转,但皮损仍反复

出现。 因此,尽管免疫抑制或细胞毒性的化疗药物

可以对一些患者产生暂时的病情缓解,但个体差异

大,停药后病情反复且有时逐渐加重甚至治疗无效,
而对于多数患者来说在治疗过程中也会带来严重的

不良反应。 (2)保守治疗:常见治疗方法主要包括

IFN鄄a、糖 皮 质 激 素、 免 疫 调 节 剂、 抗 病 毒 治 疗

等[7,15]。 该类治疗方案因可使症状得到一定程度的

改善或控制,且不良反应较轻,可作为治疗种痘样水

疱病样 T 细胞淋巴瘤的一线治疗方案。 (3)其他治

疗:如沙利度胺[16]、异基因造血干细胞[17] 等。 该类

治疗方案为治疗该类型淋巴瘤提供了新的思路,但
因其研究样本量较小,临床使用经验不足,因此仅作
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为其他治疗无效后的选择。
综上所述,种痘样水疱病样 T 细胞淋巴瘤作为

一种恶性的皮肤 T 细胞淋巴瘤,病情发展快,恶性

程度高,因此早期明确诊断对于该病预后十分重要,
而临床上可通过结合相关病史、实验室检查、病检结

果、免疫组化等方面加以诊断,治疗上以选择保守治

疗为主。
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