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原发性淋巴结外淋巴瘤 13 例临床分析
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　　[摘 　要 ] 　目的 　探讨原发性淋巴结外淋巴瘤 ( PENL) 的临床特点及诊断。方法 　总结 1995～2000 年住院

PENL 病例共 13 例。结果 　该组病例发病年龄高峰 6～10 岁 ,原发部位以胃肠道最常见。临床表现缺乏特异性 ,

主要是相应组织器官受累引起的浸润、压迫、阻塞、出血症状和全身症状。病理类型本组均为非霍奇金淋巴瘤

(NHL) 。误诊率极高 ,该组误诊率为76. 9 %。结论 　病理活检结合免疫组化为确诊手段。
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　　恶性淋巴瘤的原发部位多在淋巴结 ,少数也可

发生在结外的淋巴组织及不含淋巴组织的器官和组

织 ,称为原发性淋巴结外淋巴瘤 ,其发病率、细胞来

源、组织学类型、临床特征及预后均与结内淋巴瘤不

同。近年来 PENL 报道及发病率均有增多趋势 ,但

儿童少见报道 ,现就我科自 1995～2000 年住院经病

检确诊的 13 例报告如下。

1 　临床资料

1 . 1 　一般资料

本组 13 例中男性 11 例 ,女性 2 例 ,男女之比为

5. 5∶1 ;年龄最小 1 岁 ,最大 12 岁 ,其中 0～5 岁 3

例 ,6～10 岁 7 例 ,10 岁以上 3 例 ,平均年龄 8 岁。

从发病到确诊时间 :最短 7 d ,最长 4 年 , < 3 个月 9

例。13 例均为 N HL 。原发部位 :胃 1 例、回肠 3 例、

结肠 1 例 ;骨 3 例 ,均为多发 ;皮肤 3 例 ;扁桃体 1

例 ;睾丸 1 例。继发瘤性白血病 2 例。

1 . 2 　临床表现

发热 8 例、贫血 8 例、消瘦 6 例、盗汗 2 例。原

发于胃肠道 5 例均有腹痛 ,4 例便血 ,3 例呕吐 ,1 例

有腹部包块 ;原发于回肠 3 例中 2 例病程中出现肠

梗阻、肠穿孔急腹症表现。原发于骨 3 例均有病变

部位疼痛 ,2 例椎骨受累出现脊髓压迫症状 ,1 例表

现为四肢大关节游走性关节炎。皮肤多发性红斑伴

奇痒 1 例 ;1 例表现为皮肤多发性肿块、硬结 ,反复

发作 ;1 例为左鼻唇沟1. 5 cm ×1. 5 cm 无痛性肿块。

1 . 3 　实验室检查、影像学检查和内窥镜检查

血红蛋白 < 110 g/ L 8 例 ;白细胞 > 10 ×109/ L

6 例 ,其中 1 例为 52 ×109/ L 、幼稚细胞占 75 % ;1 例

血小板 34 ×109/ L 。骨髓检查 7 例 ,2 例诊断为瘤性

白血病。8 例查血沉其中 5 例增快 ,最高为 105

mm/ h。13 例均行胸片检查 ,提示肺门淋巴结肿大

1 例、胸腔积液 1 例。骨病变者做多处骨 X 片检查 ,

提示骨质密度减低、骨形状改变、骨质部分缺损 ,未

见关节、椎间隙改变 ;2 例分别做 CT ,MRI 检查提示

骨病变 ,1 例做 SPECT 全身骨显像示病变处放射性

异常浓聚。胃镜检查 1 例 ,见胃体 3 cm ×3 cm 巨大

溃疡 ,考虑胃溃疡恶变 ,钳取组织病检确诊为淋巴

瘤。肠镜检查 2 例 ,其中 1 例 17 d 内 3 次肠镜检

查 ,第 1 次在直肠与结肠结合部发现一息肉样病变 ,

第 2 次镜检时直肠即出现 3 处溃疡 ,因钳取组织太

表浅、病检为“炎症”,第 3 次镜检深取溃疡组织而

确诊。

1 . 4 　病理分型和临床分期

13 例均经病理检查和免疫组化确诊。病理分

型按 1985 年成都会议方案。T 细胞性 9 例 ,其中多

形细胞性 3 例、小淋巴细胞性 3 例、蕈样肉芽肿 2

例、免疫母细胞性 1 例 ;B 细胞性 4 例 ,均为小淋巴

细胞性。临床分期以 1971 年 Ann Albor 国际会议

分期进行[1 ] , Ⅰ期 3 例、Ⅱ期 1 例、Ⅲ期 3 例、Ⅳ期

6 例。
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1 . 5 　典型病例摘要

例 1 ,男 ,10 岁 ,因反复发热、皮肤红斑 4 年 ,肝

脾肿大 2 年入院。红斑黄豆至指头大小 ,奇痒 ,反复

发作。2 次外院皮肤活检报告为“结节性红斑 ,系统

性肥大细胞增生症”。入院后复查当地病检切片考

虑组织细胞增生症 X。半年后再次住院时取红斑病

变活检找到 MF 细胞而确诊蕈样肉芽肿 ( T 细胞

型) 。免疫组化 : LCA ( + ) 、L26 ( - ) 、UCHL - 1

( + ) 。

例 2 ,男 ,5 岁半 ,因咽部不适、气促 4 d ,咽痛、发

热 2 d 入院。近 1 年反复 4 次扁桃体炎。查双侧扁

桃体 Ⅱ°肿大、见脓性分泌物 ,右侧下极溃疡。钳取

右扁桃体下极送检。病理诊断 : T 多形细胞性淋巴

瘤。免疫组化 :LCA ( + ) 、L26 ( - ) 、UCHL - 1 ( +

+ ) 。

例 3 ,男 ,11 岁 ,因右侧睾丸无痛性肿大 3 月 ,睾

丸切除术后 1 月余 ,皮肤紫癜 1 月 ,咳嗽、气促 6 d

入院。睾丸病理诊断为精原细胞瘤。入院查血常

规 :Hb 53 g/ L , WBC 52 ×109/ L 、幼稚细胞 75 % ,

PL T 34 ×109/ L 。胸片示左侧胸腔积液。骨髓检

查 :原始淋巴细胞 8 %、幼稚淋巴细胞 86 %。复查病

理切片并做免疫组化结合骨髓结果确诊 : T 免疫母

细胞性淋巴瘤伴瘤性白血病。

2 　讨论

　　PENL 绝大多数属 N HL ,文献报告[2 ] 儿童

N HL 发病年龄高峰为 6～10 岁 ,本组与报告一致。

本病几乎可首发于结外各种组织器官 ,以原发于胃

肠道最常见 ,儿童以小肠多见[3 ] 。临床主要为相应

组织、器官受累引起的浸润、压迫、阻塞、出血和全身

症状等非特异性表现。原发于胃肠道者病程短、发

展快[4 ] ,本组 5 例有 4 例病程在 1 个月内。骨淋巴

瘤均有骨痛 ,脊柱受累可出现脊髓压迫症状 ,也可有

病理性骨折[5 ] 。皮肤淋巴瘤典型表现是红斑、结

节 ,可有奇痒 ,病情进展缓慢。本病可出现发热、贫

血、消瘦等全身症状。这些表现因缺乏特异性而易

与相应部位的常见病和其它恶性肿瘤混淆 ,早期诊

断困难 ,误诊率极高 ,本组入院时误诊为其它疾病

10 例 ,误诊率为76. 9 % ,与国内文献报道相似。本

组 4 例胃肠道淋巴瘤临床诊断、内窥镜检查及手术

后诊断分别误诊为胃溃疡恶变、克隆病合并肠穿孔、

肠憩室穿孔、结肠多发性慢性肉芽肿性溃疡。1 例

外伤后腰背痛 ,X 线片有多个椎体楔形改变而误诊

为多发性胸腰椎压缩性骨折 ;另 1 例因有结核接触

史、低热、瘫痪、血沉快而误诊为脊柱结核。骨淋巴

瘤影像学检查常有不规则、边界不清楚的溶骨性破

坏和不同程度的反应性增生但无特异性。内窥镜检

查可钳取病变组织活检而有助于诊断 ,但适应范围

较局限 ,尤其不能用于小肠检查。确诊依赖于病理

组织学检查 ,可对病变进行手术活检、内窥镜下钳

取、脱落细胞检查。但偶尔病理检查也可误诊 ,结合

免疫组化可帮助确诊 ,同时免疫组化还能区别 T 或

B 细胞来源 ,鉴定淋巴细胞的分化阶段 ,对临床选择

最佳治疗和判断预后很有帮助。本组 13 例均经病

理活检结合免疫组化确诊。骨髓检查是判断是否存

在骨髓浸润的重要手段 ,文献报告[6 ]成人 PENL 合

并瘤性白血病少见 ,占1. 6 % ,而本组 13 例中 2 例合

并瘤性白血病占15. 4 % ,这可能是小儿所表现出的

特点。

PENL 预后比结内好 , Ⅰ, Ⅱ期比 Ⅲ, Ⅳ期好 ,早

期诊断、及时治疗是延长生存期的关键[6 ] 。本组病

例诊断时多为 Ⅲ, Ⅳ期 ,确诊后多放弃治疗。
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