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摘  要 

皮病性淋巴节炎(dermatopathic lymphadenitis, DL)是继发于皮肤疾病的淋巴结肿大，临床上少见，临

床症状不典型。本文现报道一例DL，并结合近10年国内外临床所报道的DL进行文献复习归纳，以提高

临床诊断。 
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Abstract 
Dermatopathic lymphadenitis (DL) is an enlarged lymph node secondary to skin diseases, which is 
rare in clinic and has atypical clinical symptoms. This paper reports a case of DL, and reviews and 
summarizes the literature combined with DL reported at home and abroad in recent 10 years, so 
as to improve the clinical diagnosis. 
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1. 病例资料 

患者，女性，44 岁，因“发热伴皮疹 20 天”于 2018.12.9 入院。患者于入院前 20 天无明显原因出

现发热，体温最高 39℃，热型不规则，伴腰背部红色斑丘疹，感瘙痒，疼痛，伴咳嗽咳白痰，服用消炎

药后体温可下降。查体见腰背部、胸腹部、双下肢散在暗红色斑丘疹(见图 1)，颈部、锁骨下可触及数颗

黄豆大小淋巴结，左腋窝可触及数枚淋巴结，最大约杏仁大小，质地中等，表面光滑，无压痛，心肺腹

部体征阴性，双膝关节压痛阳性。2018.12.09 行辅助检查：血常规：白细胞计数 14.9 * 10^9/l，中性粒细

胞比例 89%，血红蛋白 113 g/l，血小板 273 * 10^9/l；血沉 120 mm/h；风湿全套：类风湿因子 15 U/ml，
C 反应蛋白 185.96 mg/l；铁蛋白 Fe：15726 ng/ml；抗 SS-A 抗体，抗 R052，抗 SS-B 抗体：阳性；胸部

CT：两肺间质性改变，肺部感染。两侧锁骨下、纵隔、左侧腋窝多发肿大淋巴结。两侧少量胸腔积液。

初步考虑：结缔组织病(成人 Still 病？干燥综合征？)、感染性发热等疾病。2018.12.13 日行腋窝淋巴结活

检，病理报告示：(左腋窝)淋巴结结构基本存在，副皮质区增宽变浅，见较多组织细胞聚集，未见明确坏

死及核碎片。需考虑组织细胞性坏死性淋巴结炎早期病变，及其它反应性非特异性窦组织细胞增生等病

变(见图 2)；免疫组化示：CD20 正常表达，CD21 FDC 网+，CD3 正常表达，CD68++，Ki-67 约 20%+，
MPO +，S100+，CD1a+ (见图 3 和图 4)；明确诊断为：皮病性淋巴结炎。治疗上予护肝(复方甘草酸苷)、
抗感染(哌拉西林舒巴坦)、甲泼尼龙和依巴斯汀抗过敏、补液等对症支持治疗。治疗后，患者体温下降，

皮疹有所好转，肿大淋巴结较前缩小，要求出院，予带药出院。出院后患者症状逐渐缓解，门诊随访至

今，病情平稳。本次研究获得中国医科大学绍兴医院伦理委员会批准，该患者已签署知情同意书。 
 

 
Figure 1. Waist and back rash 
图 1. 腰背部皮疹 

 

 
Figure 2. The lymph node structure is basically 
present, and the paracortical area is widened and 
shallower 
图 2. 淋巴结结构基本存在，副皮质区增宽变浅 
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Figure 3. S-100 ×200 
图 3. S-100 ×200 

 

 
Figure 4. CD1a ×200 
图 4. CD1a ×200 

2. 讨论 

皮病性淋巴结炎是淋巴结一种独特的反应，以副皮质区指突状树突状细胞(IDC)、朗格汉斯细胞(LC)、
含有黑色素的巨噬细胞和小 T 细胞细胞增生为特征，皮肤病性淋巴结炎被认为是反应在淋巴结上的对皮

肤上抗原的过度反应[1]，通常表现为浅表皮肤淋巴结的肿大，最常见的部位是腋窝，腹股沟区，伴有皮

肤的瘙痒，疼痛。皮病性淋巴结炎患者大多数患有慢性皮肤病，包括天疱疮、牛皮癣、湿疹、神经性皮

炎、衰老萎缩症和中毒性休克综合征[1]，其发展先于皮病性淋巴结病数月或数年。本例患者临床表现与

文献报道相吻合，但未发现合并有慢性皮肤病，查自身免疫示抗 SS-A 抗体和抗 SS-B 抗体阳性，患者是

否合并有干燥综合征，或抗 SS-A 抗体和抗 SS-B 抗体阳性是否是皮病性淋巴结炎的一个检查指标，还未

有研究证实；目前文献报道明确的是，皮病性淋巴结炎组织病理检查及免疫组化 S-100 蛋白及 CD1a 阳

性对其具有诊断意义。明确诊断后，予抗炎、抗过敏、护肝补液等对症支持治疗，一般预后良好，若合

并有滤泡性淋巴瘤等恶性肿瘤，则预后较差。 

3. 鉴别诊断 

皮病性淋巴结炎在临床表现上不具有特异性，容易和很多疾病混淆。需要和以下疾病鉴别：① 窦组

织细胞增生伴巨块淋巴结病(sinus histiocytosis with massive lymphadenopathy, SHML)：绝大多数病例发生

在淋巴结内，主要表现为双侧性，无痛性颈部淋巴结肿大为特征的淋巴结病。局限于皮肤的皮肤型 SHML，
出现呈孤立的，成簇的，或广泛播散的红色或褐色丘疹。组织病理突出形态为淋巴窦明显扩张，窦内充

满组织细胞及少量小淋巴裂细胞、嗜中性粒细胞，组织细胞有明显吞噬现象，偶有轻度异型，核分象罕

见[2]。免疫组化为：S-100 蛋白呈强阳性，CD1a (O10)阴性[3]可与 DPL 鉴别；② 成人 Still 病：以长期

间歇性发热、一过性多形性皮疹、关节炎或关节痛、咽痛为主要临床表现，并伴有周围血白细胞总数及

粒细胞增高和肝功能受损等系统受累的临床综合征[4]，在组织病理活检及免疫组化上无特异表现；③ 坏
死性淋巴结炎：80%以上的病人以颈部淋巴结肿大为首发症状，耳前、腋下、腹股沟多处浅表淋巴结也
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可累及，淋巴结常随发热高低而增大或缩小。20%的病人可见药疹样皮疹。病理组织活检可见淋巴结正

常结构消失，副皮质附近有大片坏死，其内混杂以多数碎片，坏死区周围有大量组织细胞而无粒细胞浸

润，此病早期组织淋巴结改变与 DPL 难以鉴别，免疫组化可与 DPL 鉴别；④ Langhans 增生症：多见于

小儿，病兆可累及器官的局部或多个器官。反复发热是 LCH 的常见症状，可有皮疹，体表不明肿块，骨

骼受损，外耳道渗液等症状。病理组织活检示侵犯淋巴窦和副皮质区，细胞单一多呈圆形，不成熟，且

无明显色素，免疫组化示 CD1a (+)、Langerin (+)、S100 (+) [5]；⑤ 淋巴瘤样丘疹病：一种慢性、复发性、

自愈性、丘疹坏死或丘疹结节性皮肤病；基本损害是丘疹和小结节。病理活检示表皮或真皮内的异形淋

巴细胞增生[6]，其免疫表型和分型有关，不难与 DPL 鉴别。 

4. 病例回顾 

本例患者出现皮疹，淋巴结肿大，关节压痛，发热等症状。回顾既往病例可发现，皮病性淋巴结炎

还可合并其他症状或疾病，例如 AOSD，多关节痛，病毒感染等。以“Dermatopathic Lymphadenitis”为

检索词，检索近 10 年 Pub Med、Medline 数据库等国外收录的相关文献，以“皮病性淋巴结炎”或

“Pautrier-Woringer 综合征”或“脂肪黑色素增生性网状细胞增多症”为检索词，检索近 10 年中国知网、

万方数据库等国内收录的相关文献，共搜集 13 篇病例相关文献。其中女性 14 例，男性 9 例，年龄 5~80
岁，中位年龄 48 ± 19.33 岁，主要表现为淋巴结肿大，皮疹，皮肤瘙痒，发热等症状，病例中 23 例伴全

身或局部淋巴结肿大，16 例伴皮肤红疹或瘙痒，2 例有多关节痛，2 例有红皮病病史[7] [8]，2 例伴慢性

湿疹或滤泡淋巴瘤[9]，1 例有白癜风史[10]，1 例有头皮癣史，1 例有银屑病史[11]，1 例有泛发性神经性

皮炎病史[7]，1 例伴人类乳头状病毒感染[12]，1 例伴噬血综合征、EBV 病毒感染，1 例合并有 still 病[13]，
1 例发生于乳腺癌术后[14]。全部病例经淋巴病例活检确诊。 

5. 结论 

皮病性淋巴结炎属于罕见病例，确诊需淋巴病理活检及免疫组化标志，其症状如浅表皮肤淋巴结肿

大、发热、关节痛、皮疹不具有特异性，本例患者出现抗 SS-A 抗体和抗 SS-B 抗体阳性，此免疫学异常

是否是皮病性淋巴炎的继发性改变，或皮病性淋巴结炎是否是干燥综合症的前期临床表现，尚需随访观

察。皮病性淋巴结炎患者发病年龄 5~80 岁皆可，因此在临床上遇到此类症状的患者，排除药物相关性皮

疹等疾病后，需考虑此病并做好鉴别诊断，且需警惕此病常合并如 still 病，滤泡性淋巴瘤，湿疹或血液

病等疾病，在临床上有疑似病例者可行淋巴结穿刺病理活检及免疫组化，结果为 S-100 蛋白及 CD1a 阳

性即可确诊。治疗上目前尚无标准方案，主要是针对皮肤病和原发疾病处理和治疗。早期明确诊断很有

必要，避免药物滥用。 
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