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种痘样水疱病样

ＥＢ 病毒感染相关淋 巴组织增殖性疾病 １ 例

徐浩栋 张宝 玺 赵晓庆 杜欢 李 晓雷

１ 病例资料 患儿 ，女 ，

３ 岁 ，主因
“

间断皮损 ２ 年 ，

发热伴颈部淋 巴结肿大 ３ 天
”

于 ２０ １６ 年 ８ 月 人院 。

患儿于 ２ 年前无明显诱因 出现皮损 ，
呈季节性 ，多于

每年 ４ ？ １０ 月 份出现 ， 以四肢及前额部为主 ，
不伴有

痒感 ，
无 明显疼痛 。 起初为透亮水泡状 ，后逐渐破溃

呈黑紫色皮损 ，大者约 ２ ． ５ ｃｍｘ２ｃｍ
， 冬季可 自行消

退 ，水疱结痂消退后留下坑状痘印 。
３ｄ 前患儿出现

发热 ，体温最高达 ３９ ． ０Ｔ
，
退而复升 ， 伴颈部淋 巴结

肿大 ，
以左侧为主 ， 约 ３ ｃｍｘ ３ ｃｍ

，
质硬 ， 无发红 。 患

儿 自 发病以来 ，
精神可 ， 睡眠饮食可 ，大小便正常 。

生长发育基本正常 ， 否认遗传及传染病史 。 查体 ：
左

侧颈部可触及约 ３ｃｍｘ３ ｃｍ 的肿大淋巴结 ， 质硬 ，
无

波动感 ， 余浅表淋 巴结未触及肿大 ，
心肺听诊未见异

常
，肝脾肋下未触及 ， 四肢及额面部可见散在大小不

一

的水疱 ，表现为破溃 、 中 央脐 凹 及皮肤坏死 ，
见
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／Ｌ。 血常规 、凝血

常规 、骨髓涂片细胞学检验 、胸部 Ｘ 线片均未见异

常 。 皮肤病理结果 回报 ：皮肤种痘样水疱病样淋 巴

组织增殖性疾病 。 诊断 ： 种痘样水疱病样 ＥＢ 病毒

感染相关淋巴组织增殖性疾病 。 给予更昔洛韦抗病

毒 、
西替利嗪抗过敏 、醋酸泼尼松片抑制异常免疫反

应等治疗 ， 同时给予局部皮肤破溃处消毒换药 ， 并给

予银离子敷料包扎治疗 。
２ 周后患儿体温控制 ， 淋巴

结较前明显减小 ，皮肤破溃较前明显好转 ，部分已基

本愈合 ，予出院 。 ３ 个月后随访 ，患儿皮损基本愈合 。

２ 讨论 ＥＢＶ 属于疱疹病毒 ７ 亚科 ， 为 ＤＮＡ 病

毒 。 该病毒具有显著的嗜淋 巴细胞特性 ，能 以多种

潜伏感染方式在淋巴细胞 内长期潜伏 ， 在一定因 素

作用下 ，可引发相关疾病 。
ＥＢＶ 感染引起相关皮肤

病 ，实际上并非
一

种独立的疾病 ，
而是涵盖多种疾病

的疾病谱 ，是 ＥＢＶ 、宿主免疫功能状况 、遗传易感性

以及多种环境 因素相互作用 的 结果
［

１
］

。 发展 中 国

家 ４ 岁 以下儿童该病毒感染率高达 ９０％ 以上
ｍ

， 但

多无症状 。 部分存在免疫系统先天缺陷和免疫防御

过强的患儿 ， 易 引发免疫系统异常 ，而导致重要 内脏

器官功能性衰竭等恶性疾病 。

种痘样水疱病是所有各型多形性 日光疹中最少

见的皮肤损害类型
［
３

］

，
又称夏令水疱病 ， 是

一种光敏

感性皮肤病 ，
皮损可成批 、反复出现 ， 并可累及眼结合

膜 、角膜
［

４
］

，
少数与遗传有关 ， 男性多发 ，

一

般 ２ ？ ３ 岁

发病 ，
虽然种痘样水疱病多在儿童期发病 ， 但也有患

者在 ２０ 岁发病的报道
［
５

］

，好发于皮肤的曝光部位 ，
愈

合后留有永久性瘢痕 。 临床表现为 日 晒后暴露部位

皮肤出现红斑 、水疱 、继之糜烂 、结施 ，脱挪后 留有 凹

陷性瘢痕 ，形如痘疤 ，故名种痘样水疱病 。 目前病 因

尚不明确 ， 日 光照射可诱发 、加重皮肤损害 。 国内有

研究推测光线致变态反应及 ＥＢＶ 潜伏感染可能与本

病相关 。 如未经保护和治疗 ，皮损可成批 、反复出现 ，

新旧皮损交替 ，
影响美观 ，甚至导致生活质量下降 。

大多数患儿以皮肤表现为主 ，还有的表现为溃疡并反

复发作 ，导致手指 、鼻 、
口

、耳畸形 ， 严重影响容貌和劳

动力 ，与通常所见种疸样水疱病有所不同 ，
应定义为

“

重型种痘样水疱病
”

。 本病的 防治措施主要是避免

日光照射 ，预防继发感染 ，大多数患儿到青春期可逐

渐疫愈 。 有文献报道该病具有发展为淋巴瘤的倾向 ，

故应引起重视 ，加强随访 。 我们 临床医生应 了解 、认

识此病 ，做到早期诊断 ，提前预防 ， 尽量减少皮损反复

发作而造成的永久性皮损 。
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图 ３ 患儿上肢治疗后 ３ 个月

本病在临床上需要与种痘水疱病样皮肤 Ｔ 细

胞淋 巴瘤 、种痘样水疱病等相鉴别 。 种痘水疱病样

皮 肤Ｔ细 胞 淋 巴 瘤 （
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一

种罕见 的皮肤
Ｔ
细

胞淋 巴 瘤 ， 与 ＥＢ 病 毒感染 相关
［
６

］

，

１ ９８６ 年 Ｏ ｏｎｏ

等
［ ７

］

首次报道 ，在 ２００ ８ 年 ＷＨＯ 造血与淋 巴组织肿

瘤分类中将其命名 为种痘水疱病样淋巴瘤 ， 并作为
一

种暂定病种包含在儿童 ＥＢＶ 阳性淋 巴增生性疾

病组中
［
８

＼ 该病报道主要来 自 亚洲和拉丁美洲
［９

］

，

多见于儿童 ， 成人亦可发病
［

１ °
＿

１
１

］

，皮损主要 累及面

部和四肢等暴露部位 ， 有 明显的季节性 ， 冬轻夏重 。

皮损呈多形性 ，
可见水肿性红斑 、水疱 、结痂 、坏死和

痘疮样瘢痕 ，病情加重时可伴发热 、淋巴结及肝脾肿

大等全身症状 ，
目前本病 的病因 和发病机制 尚不明

确 ， 确诊主要靠组织病理和免疫组化 。 组织学特点

是致密的淋巴细胞浸润 ，往往侵犯真皮且深及皮下

脂肪间隔和脂肪小 叶 ， 细胞核小 ， 有丝分裂不 明显 ，

有时可见亲表皮性 Ｑ 免疫组化主要为肿瘤细胞中的

Ｔ 细胞及 ＮＫ 细胞的 细胞标记 阳性表达 ，
可有 ＴＣＲ

图 ４ 患儿下肢治疗后 ３ 个月

基因重排 ， 原位杂交结果往往有 ＥＢＥＲ 阳性 ，

Ｋ
ｉ
６７

往往大于 ２０％
，

Ｋ ｉ６７ 是一种增 殖细胞相关的 核抗

原
，
阳性率高说 明癌细胞增殖活跃 。 种痘样水疱病

皮疹局限于 日 光暴 露部位 ， 日 晒后加重 ，无 系 统损

害 ，多数患者青春期后可 自 愈 ，病理上无异形淋巴细

胞浸润 。
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