
３　讨　　论

Ｍｉｌｔｅｎｂｅｒｇｅｒ系统基因定位于４ｑ２８ｑ３１上，是 ＭＮＳｓ血型

系统中血型糖蛋白ＧＹＰＡ和ＧＹＰＢ通过基因转换与基因不等

位交换造成的。１９９２年Ｔｉｐｐｅｔｔ采用新的术语，依序将其划分

成ＧＰ．Ｖｗ、ＧＰ．Ｈｕｔ、ＧＰ．Ｍｕｒ、ＧＰ．Ｈｏｐ、ＧＰ．Ｈｉｌ、ＧＰ．Ｂｕｎ、

ＧＰ．Ｎｏｂ、ＧＰ．Ｊｏｈ、ＧＰ．Ｄａｎｅ、ＧＰ．ＨＦ、ＧＰ．ＪＬ共１１种不同的型

别，其中ＧＰ．Ｍｕｒ抗原发生率在世界大部分人群中为０．１０％，

在中国人中频率约为６．００％～７．００％，泰国人为９．００％
［２］。

其相应的抗体抗Ｍｕｒ在中国人中发生率为０．１８％
［３］，在香

港，针对 ＧＰ．Ｍｕｒ的抗体在患者和孕妇中的频率分别为

０．３４％和０．４６％，是最常见的不规则抗体
［１］。抗 Ｍｕｒ引起的输

血反应与ＡＢＯ血型不合的输血反应相似，可以导致急性和迟发

性溶血性输血反应以及严重的新生儿溶血病，因此，输血工作者

在临床实践中应提高对此类抗原抗体的认识和加强检测能力。

人体内 Ｍｕｒ抗体多为ＩｇＭ 类天然抗体，也有ＩｇＧ类免疫

抗体，两者可单独或同时存在，但国内报道的引起溶血性输血

反应的Ｍｕｒ抗体多见，并且多为ＩｇＭ 类天然抗体和ＩｇＭ＋ＩｇＧ

性质的混合抗体多见［３９］，而单独存在的、只能在抗人球蛋白介

质中检测出的ＩｇＧ类 Ｍｕｒ抗体引起的溶血性输血反应尚未见

报道。本例患者在体内检出的 Ｍｕｒ抗体为首次报道的在抗人

球蛋白介质中检出的ＩｇＧ类 Ｍｕｒ抗体。通过调查，认为此例

抗体漏检，造成溶血性输血反应的原因在于该院使用聚凝胺方

法进行交叉配血，未采用抗人球蛋白介质的方法导致。

通过对此例患者 Ｍｕｒ抗体的分析，作者认为 ＧＰ．Ｍｕｒ抗

原能被包括木瓜酶在内的蛋白水解酶破坏，在交叉配血和抗体

筛查实验中单独选用盐水试验和木瓜酶试验会导致出现抗体

筛查阴性和交叉配血相合的假象，有导致溶血性输血反应发生

的风险，这一结论也与国内的报道相似［５，１０］；利用聚凝胺试验

检测一些低效价不规则抗体（如此例中 Ｍｕｒ抗体与既往曾经

报道的低效价的Ｒｈ抗体）可能出现漏检，进而导致溶血性输

血反应的发生。抗人球蛋白法是不规则抗体检测和交叉配血

的金标准，和微柱凝胶法在一些弱的不规则抗体的检出和临床

安全输血中具有不可替代的优势，作者认为在怀疑可能存在

Ｍｕｒ抗体时交叉配血应尽可能选用抗人球蛋白方法和或微柱凝

胶法进行交叉配血，以最大限度地保证临床输血安全和有效。
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　　结外ＮＫ／Ｔ细胞淋巴瘤鼻型（ｅｘｔｒａｎｏｄａｌＮＫ／Ｔｃｅｌｌｌｙｍ

ｐｈｏｍａ，ｎａｓａｌｔｙｐｅ，ＥＮＫＴＣＬＮ）属于非霍奇金淋巴瘤（ＮＨＬ）

的一种少见类型，在亚洲国家的发病率明显高于欧美国家，男

性多于女性。此病侵袭性较强，预后较差［１］，早期症状不典型，

容易误诊误治。现将本科收治的１例被误诊为成人Ｓｔｉｌｌ病（ａ

ｄｕｌｔｏｎｓｅｔＳｔｉｌｌ′Ｓｄｉｓｅａｓｅ，ＡＯＳＤ）的ＮＫ／Ｔ细胞淋巴瘤患者详

细资料进行分析和文献复习，总结经验，以提高对该病的认识。

１　临床资料

患者，男，３１岁，因咽痛２月余，伴鼻出血、发热１月余入

院。患者自诉２０１２年２月初受凉后出现咽痛，１个月前起出

现鼻出血、干咳和发热，体温３８．５～３９．０℃，为弛张热，发热前

有畏寒。无关节肿痛，无皮疹。在外院住院治疗，检测“ＷＢＣ

１１．０１×１０９／Ｌ，血清铁蛋白（ｓｅｒｕｍｆｅｒｒｉｔｉｎ，ＳＦ）＞２５００．００

μｇ／Ｌ”。骨髓细胞学检查：骨髓增生活跃，未见异常细胞。头

部 ＭＲＩ：鼻窦炎、鼻中隔偏曲。胸片：右上肺少许纤维灶。心

脏彩超：左心室轻度增大，左心室舒张功能减退。诊断为

ＡＯＳＤ，予泼尼松４０ｍｇ，每天１次口服治疗，体温正常，咽痛缓

解。患者出院１５ｄ后，自行停用激素后再次出现高热，有鼻出

血、咽痛。

入院体查：体温３９．６℃ ，脉搏１００次／分 ，呼吸２１次／分，

血压１１０／７０ｍｍＨｇ；颈部、前胸和后背可见较多淡红色丘疹 。

右侧扁桃体Ⅱ度肿大并附有脓点，双侧鼻腔可见较多血性分泌

物，咽后壁及软腭可见多处溃疡。实验室检查：抗核抗体

（ＡＮＡ）、抗可溶性核抗原（抗ＥＮＡ）、抗中性粒细胞胞浆抗体

（ＡＮＣＡ）均阴性。红细胞沉降率（ＥＳＲ）８６ｍｍ／ｈ，Ｃ反应蛋白

（ＣＲＰ）１４１．３０ｍｇ／Ｌ；尿常规见蛋白（＋），２４ｈ尿蛋白０．２６ｇ。
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肌酶：乳酸脱氢酶（ＬＤＨ）４４７ＩＵ／Ｌ，输血前检查：乙肝表面抗

原、丙肝抗体、抗 ＨＩＶ抗体、梅毒抗体均阴性，癌胚抗原（ＣＥＡ）

阴性。血培养：人葡萄球菌。头部ＣＴ＋鼻窦ＣＴ：双上颌窦、

筛窦、蝶窦、右侧额窦炎，鼻咽右侧壁增厚。肺部ＣＴ：右下叶斑

片影。心脏彩超：左心室增大，左心室舒张功能减退。经替考

拉宁、美罗培南抗感染，泼尼松龙２０ｍｇ／ｄ静脉滴注治疗，仍有

发热。出现数次鼻出血，最多１次约４００ｍＬ。咽后壁溃疡加

重，出现穿孔，患者听觉和语音均出现异常。病理免疫组化结

果：波形蛋白（Ｖｉｍ）（＋），白细胞共同抗原（ＬＣＡ）（＋＋），

ＣＤ４５Ｒ０（＋），ＣＤ３（＋），ＣＤ４３（＋），ＣＤ５６（＋），原位杂交 ＥＢ

病毒编码的ｍＲＮＡ（ＥＢＥＲ）（＋），Ｋｉ６７（＋），符合ＮＫ／Ｔ细胞

淋巴瘤诊断。诊断 ＮＫ／Ｔ细胞淋巴瘤，转血液科行 ＨｙｐｅｒＣ

ＶＡＤ方案化疗后，患者未再出现鼻出血，咽喉溃疡面有所减

小，病情好转出院。

２　讨　　论

ＥＮＫＴＣＬＮ，是一种源于外周Ｔ细胞和自然杀伤细胞的

淋巴组织增生性疾病。除了与ＥＢ病毒感染相关，有病例对照

研究显示：特定的人类白细胞抗原类型、接触杀虫剂和化学溶

剂可能是重要的致病因素［２］。肿瘤细胞破坏血管造成组织坏

死，致使鼻腔堵塞、流液和鼻出血［３］，临床上不容易与血管炎

（特别是韦格纳肉芽肿）相鉴别［４］。最初此病被描述为主要侵

袭面部中线区，所以也被称为致死性中线肉芽肿，或多形性网

状细胞增多症、血管免疫增生性病变、和血管Ｔ细胞淋巴瘤，

但有学者报道除出现在鼻腔外，也可出现于皮肤、胃肠道等多

种组织器官［１，５］。极少数病例发病初期即表现为全身播散，而

无明显鼻腔受累。临床表现可表现为发热、肝脾肿大、血细胞

减少、肝功能异常、血乳酸脱氢酶升高、血清铁蛋白升高等。广

泛的坏死和出血往往合并感染，所以常常被认为是单纯的感染

而造成误诊误治，组织病理为其确诊的重要条件。

ＡＯＳＤ是一种全身免疫介导的多系统炎性疾病。有学者

研究发现ＳＦ＞２０００．００μｇ／Ｌ或高于正常值５倍以上，有助于

ＡＯＳＤ诊断。ＳＦ为７８４．１０～４１２０．００μｇ／Ｌ时被发现有显著

预测诊断ＡＯＳＤ的价值
［６］。此例患者ＳＦ＞２５００．００μｇ／Ｌ，虽

缺乏“关节痛”这一重要表现，在外院仍被诊断为ＡＯＳＤ。但患

者病情未得到有效控制，入本院后，鼻腔活检免疫组化结果证

实为ＮＫ／Ｔ细胞淋巴瘤，经 ＨｙｐｅｒＣＡＶＤ方案化疗后好转。

ＡＯＳＤ为一种排除性诊断的疾病，需除外感染性疾病、恶

性肿瘤、其他风湿性疾病等。当遇到不明原因发热时，需慎重

诊断ＡＯＳＤ，组织病理结果显得尤为重要，往往有一锤定音的

效果。临床医生应详细询问病史、体查，结合检查结果，观察、

分析病情，减少误诊误治，不断提高诊治水平。
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　　结核病是由结核杆菌引起的慢性感染性疾病，可累及全身

多器官系统，耳部结核十分少见，又以中耳结核为多，外耳结核

极为罕见。现将本院２０１０年３月收治的１例耳垂结核患者的

诊治情况报道如下。

１　临床资料

患者，女，４２岁。因“发现右耳垂肿物２０余年”于２０１０年

３月１６日入院。患者２０余年前穿耳洞后发现右耳垂长一菜

子大小的肿物，伴轻微瘙痒，不伴红肿、疼痛、出血、流脓。未予

治疗，肿物逐渐长大，伴瘙痒，常因搔抓出血，不伴疼痛、流脓。

门诊以右耳垂新生物待查收入院。发病以来无低热、盗汗、消

瘦、疲乏，无咳嗽、咳痰及咯血，精神、饮食好，大小便正常，体质

量无下降。既往无结核病史及其接触史。查体：发育正常，营

养中等，全身浅表淋巴结未扪及，心肺、腹部无异常；右耳垂明

显增厚、增大，其后面２／３厚度为紫红色肿物，大小约３．０ｃｍ

×２．５ｃｍ×１．０ｃｍ，边界清，质中等，表面有抓痕，皮温不高，局

部无充血、水肿及触痛，无破溃及渗液；右耳郭其他部位及左耳

郭无异常，双侧外耳道正常，鼓膜色泽正常，标志清楚，动度好。

术前血常规、大小便常规、血生化及血凝４项检查均正常，胸部

正、侧位片及心电图未见异常。入院次日下午在局麻下行右耳

垂肿物切除术，术中完整切除肿物及其临近皮肤、软组织，发现

肿物质脆，仅表皮为紫红色，其余部分颜色偏灰白。术后右耳

垂仅存前面薄层皮肤及软组织，０号丝线间断缝合创面正常皮

肤，术后７ｄ拆线，创面Ⅰ期愈合。切除肿物病理检查见多个

典型结核结节（图１），诊断为：右耳垂结核。（上转第１５４４页）
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