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分+）、CD5（部分+）、Pax-5（少量+）、CD21（FDC+）、CD23（少

量+）、CD10（-）、BCL6（+）、BCL2（部分+）、PD- 1（+）、

Granzyme B（少量+）、CYCLIND1（-）、CD30（少量细胞强弱

不等+）、CD15（-）、Ki-76（约 40％+）；原位杂交 EBER（-）。

结合免疫表型，患者诊断为AITL。

予调整饮食结构，补充中链甘油三酯及利尿治疗乳糜

胸。予CHOPE方案（环磷酰胺 1.2 g第 1天，长春地辛 4 mg

第1天，表柔比星60 mg第1～2天，泼尼松100 mg第1～5天，

依托泊苷0.1 g 第1～3天）联合西达本胺（20 mg/次，2次/周）。

化疗 2个周期后患者乳糜胸未再恶化。但患者出现Ⅳ度骨

髓抑制、重症肺炎，予重组人粒细胞集落刺激因子治疗后

WBC恢复正常，抗感染治疗后肺炎好转。患者未再入院行

病情评估及后续化疗，继续口服西达本胺 20 mg/次，

2次/周，目前门诊随诊中，超声检查示双侧少量胸腔积液，浅

表淋巴结大小较前无明显变化。

（收稿日期：2020-04-15）
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以多发皮肤浅表水疱为主要症状的获得性血友病A一例
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患者，男，38 岁，2019 年 9 月出现右膝关节及左手臂肿

痛，伴皮温升高及皮下片状瘀血，在当地医院行血管超声检

查示“左侧肱动脉下段血流稀疏，左侧肱静脉、尺静脉及桡静

脉血流无法探及，下肢动静脉血流通畅”。住院期间查活化

部分凝血活酶时间（APTT）83.8 s，凝血因子Ⅷ活性（FⅧ∶C）

0.60％，HGB 136 g/L。当地医院血液科考虑为“血友病A”，

予以血浆输注等处理，症状无明显改善。住院期间左肘静脉

采血后出现左上肢肿胀、水疱逐渐增大伴破溃。转诊至本院

急诊：体温37.9 ℃，脉搏113次/min，呼吸 18 次/min，血压 143/

64 mmHg（1 mmHg＝0.133 kPa）。神清，精神尚可，左上肢

见散在水疱，基底为红色或黄色，部分水疱破溃结痂，左上

肢及右下肢明显肿胀，皮温偏高。丙氨酸转氨酶（ALT）

344 IU/L（参考值 10～64 IU/L），天冬氨酸转氨酶（AST）

471 IU/L（参考值 8～40 IU/L），肌酸激酶（CK）28 303 IU/L

（参考值 22～269 IU/L），肌红蛋白（MYO）＞1000 μg/L（参

考值＜70 μg/L），HGB 60 g/L（参考值 113～131 g/L），APTT

71.5 s（参 考 值 22.3～38.7 s），F Ⅷ∶C 1.10％（参 考 值

50.00％～150.00％），FⅧ抑制物72.6 BU/ml。以“脓毒血症，

获得性血友病A，骨筋膜室综合征，肝功能不全”收入急诊监

护病房。治疗：①甲泼尼龙 80 mg/d+环磷酰胺 200 mg 每

周 1 次；②凝血酶原复合物 2000 IU 每8 h 1次；③头孢呋辛

抗感染；④熊去氧胆酸+多烯磷脂酰胆碱保肝；⑤左上肢及右

下肢皮硝外敷；⑥输注红细胞悬液纠正贫血。患者贫血、肝

功能、凝血障碍逐渐稳定，左上肢及右下肢肿胀瘀斑逐渐消

退。出院后 12 月 20 日门诊复查，FⅧ∶C 80.20％，FⅧ抑制

物阴性，左上肢恢复良好。
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