
四 川 大 学 学 报 !医 学 版 "

!"#$%&'()(#*!+,-"$#.-#"
!/012#34!1"$13M 135!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!!

血管内大6细胞淋巴瘤15例临床分析

杨晋军
!#"#陈心传!#唐!韫

!#沈!凯
!#谢丽萍!#刘!霆

!#

!#四川大学华西医院 血液内科 !成都$!%%&!"&"#成都市第二人民医院 心血管内二科 !成都$!%%&!"

!!'摘要(!目的!分析血管内大'细胞淋巴瘤的临床特点-治疗及预后)方法!回顾性分析四川大学华西医院

血液科"%%U年"月至"%!W年A月诊治的!A例血管内大'细胞淋巴瘤患者的临床资料#并进行生存分析)结果

纳入患者!A例#男!%例#女A例#发病年龄"&0T-岁#平均W-岁&反复发热是患者最常见的首发症状!A$#WZ"#骨

髓是最易累及的部位!$&#AZ"#临床分期多为8'期!A%#$Z"#常合并噬血细胞综合征!"U#&Z")),.B(/!利妥

昔单抗-环磷酰胺-表阿霉素-长春地辛-强的松"或.B(/方案化疗!!%例"可以显著改善患者的生存时间!与未治

疗的A例患者相比#Li%#%%%"")骨髓受累的患者治疗后易复发)结论!血管内大'细胞淋巴瘤侵袭性强#预后

差)),.B(/方案化疗可以显著改善患者的预后#治疗后获得完全缓解的患者进行自体造血干细胞移植#可能在

长期生存上获益)

'关键词(!血管内大'细胞淋巴瘤!利妥昔单抗!噬血细胞综合征!临床分析
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!!血管内大 ' 细胞淋巴瘤 !J:89KSK7ME<K9<K9H6',M6<<

<N2C@=2K#*fF'.F"是 非 霍 奇 金 淋 巴 瘤 !:=:,B=IHPJ:

<N2C@=2K#3BF"的一种罕见的结外病变亚型#文献报道占

3BF的%0!#!Z
+!,#常因非特异性症状及临床和病理医生

认识不足导致诊断延误)该亚型侵袭性强#临床预后差)我

们收集了"%%U年"月至"%!W年A月在四川大学华西医院

血液科收治的!A例*fF'.F患者进行回顾性分析#并结合

文献复习#以期提高对该病的认识-诊断和治疗水平)

1!对象和方法

1#1!对象

收集并整理四川大学华西医院血液科"%%U年"月至

"%!W年A月诊治的*fF'.F患者的临床资料)纳入标准$

符合 5B("%%T造血与淋巴组织肿瘤关于*fF'.F的诊断

标准)患者均知情同意)

1#/!研究方法

!!对所有符合标准的病例的一般资料-临床表现-辅助检

# 通信作者#L,2KJ<$<JE8J:H!7ME#6IE#M:

查-治疗和预后情况等进行回顾性分析)采用电话形式随

访#第!年每-个月!次#第"年每$个月!次#-年后每年!

次#最长随访!%年)

1#;!统计学方法

采用<=H,9K:P检验进行生存比较#L%%#%W为差异有统

计学意义)

/!结果

/#1!临床资料

!A例患者中#男!%例#女A例)发病年龄"&0T-岁#平

均W-岁)临床表现以反复发热为首发症状!!-例"#其次为

脾脏 肿 大 !!% 例"#噬 血 细 胞 综 合 征 !@62=C@KH=MN8JM

7N:I9=26#B/+"!W例确诊-&例疑似"#神经系统症状!"

例")!!例累及骨髓#其中"例分别于左颈部和右侧腋窝扪

及肿大的淋巴结#累及皮肤-椎管-肾上腺-中枢-鼻腔-脾脏

各!例)4::K9;=9临床分期为8'期!"例#34期&例#

6'期!例)

/#/!病理组织学

病理及免疫组化特点见附图)所有患者均经病理活检
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确诊)肿瘤细胞局限于毛细血管-小血管或血窦内#免疫组

织化学证实肿瘤细胞为'细胞)所有患者.V"%表达强阳

性#.V-:-.V-%-.V!%阴性#部分患者表达.V&W-.VAUK)!

例为生发中心来源!.V!%\
或.V!%b#'.F,$\#>?>,!b"#

其余!$例为非生发中心来源!'.F,$\
或'.F,$b#.V!%b#

>?>,!\"#无 J<#-$#0-"和$#0-$基因重排#L'f病毒

编码的核糖核酸!L'L)"原位杂交均阴性)

/#;!治疗及预后

!!见附表)!A例患者中A例放弃治疗#在"0T月内死

亡 #中位生存时间-#A月)!%例患者接受了以.B(/.),

附图!9\X6:X的F.病理染色!G-6"及免疫组化"O染色!:$F")Z/00
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:6HK8JS6&B$GJ,$AJ:I6Q!&&%Z"

附表!15例9\X6:X患者的临床特点-治疗及预后
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.B(/为 基 础 的 化 疗#$ 例 获 得 完 全 缓 解 !M=2C<686

962J77J=:#.)"#-例部分缓解!CK98JK<962J77J=:#/)"#总有

效率!=S69K<<962J77J=:9K86#())"为U%Z#!例治疗无效)

"例 患 者 .) 后 行 自 体 造 血 干 细 胞 移 植 !KE8=<=H=E7

@62K8=C=J68JM7862M6<<89K:7C<K:8K8J=:#KE8=,B+.1")中位

随访-!#A个月#!%例患者中仍有W例存活#最长无病存活

超过T%个月#获得治愈)与未治疗患者!A例"相比#这!%

例患者采用),.B(/或.B(/方案化疗的患者生存时间延

长!Li%#%%%"")

;!讨论

*fF'.F是一种罕见的结外大'细胞淋巴瘤#占 3BF

的%0!#!Z
+!,#好发于老年人#中位年龄$A岁)本组患者

相对较年轻!平均发病年龄W-岁"#多数患者以发热为首发

症状#伴有肝脾肿大及骨髓受累#常合并 B/+#分期多为

*f'期)

大多数*fF'.F来源于非生发中心!:=:,D.'"#L'L)

原位杂交阴性#与本研究 相 符):=:,D.' 表 型 可 能 与

*fF'.F患者预后不良相关)在弥漫大 ' 细胞淋巴瘤

!IJOOE76<K9H6',M6<<<N2C@=2K#VF'.F"中存在一组双打击

或双表达淋巴瘤#这群淋巴瘤也具有显著不良的预后+",)因

为*fF'.F很罕见#只有少数个案报道了J<#和$#0-"基

因表达情况
+- &,#还没有 > .̂蛋白表达水平以及与双打击

或双表达淋巴瘤关联的报道)本组!A例患者病理检查表达

> .̂蛋白的肿瘤细胞均低于&%Z#未发现 J<#和$#0-"

基因重排
+W,#尚不能确定*fF'.F与双打击或双表达淋巴瘤

的相关性)

*fF'.F发病率低#预后差#目前仍没有统一的治疗方

案)利妥昔单抗!9J8EQJ2K;#)"问世之前#蒽环类药物为基

础的联合化疗是*fF'.F的标准治疗))进入临床后#明显

改善了该种疾病的疗效和预后)欧洲和亚洲国家相继报道

了)联合化疗对*fF'.F患者生存的影响
+$,)),.B(/治

疗后进行KE8=,B+.1#能进一步改善*fF'.F患者的的预

后
+A,)目前还没有随机对照临床研究比较)联合不同化疗

方案对于患者预后的影响)中枢受累的患者治疗方案中应

包含可以透过血脑屏障的药物!例如甲氨蝶呤-阿糖胞苷

等"+T U,)本研究发现#采用.B(/为基础的治疗可以明显

改善患者的预后#联合)和KE8=,B+.1能进一步提高疗效)

在本组研究中#骨髓未受累的患者采用.B(/或 ),.B(/

方案治疗多获得显著疗效!缓解或生存时间达$%月"#而骨

髓受累的患者采用.B(/方案疗效不佳#采用),.B(/方

案获得缓解后仍容易复发#大剂量化疗联合KE8=,B+.1可

能会使患者获得长期生存#甚至治愈)

本组研究为回顾性研究#因疾病罕见而导致样本量较

小#未设立随机对照#长期疗效有待进一步观察#尚需更大型

的临床研究加以验证)
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