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%的病理及临床特征&方法
!

对
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例确诊为
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患者的瘤组织

行病理组织学(免疫组化分析!并对临床症状特点(诊断(治疗(疗效及生存情况进行分析&结果
!

首发症状以淋巴结肿大多见
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有不同程度表达&平均治疗
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个疗程!中位生存时间
!!

个月!存在多浆膜腔积液的患者生存

时间均小于
<

个月&
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例行造血干细胞移植及
!

例予大剂量化疗患者已获得
"

年以上生存&

0

例出现中枢神经系统浸润及
!

例

出现皮肤(口腔黏膜广泛浸润者仅生存
!#4

个月&结论
!

./8Z8

是高度恶性淋巴瘤!预后极差!造血干细胞移植是治疗本病(延

长患者生存期的一种有效的方法&
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细胞$病理状态!体征和症状$免疫组织化学$造血干细胞移植$预后
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淋巴母细胞白血病"淋巴瘤$

./8Z8

&是起源于胸腺淋巴

细胞来源的高度侵袭性非霍奇金淋巴瘤$

]T8

&#最新的
`TV

淋巴瘤分类将
./8Z8

归类于前驱淋巴性肿瘤)

!

*

'本研究对本

院收治的
"?

例
./8Z8

患者瘤组织进行病理组织学(免疫组化

检测#并临床观察(随访#以进一步了解
./8Z8

的病理特点(临

床表现(诊断及治疗方法'

?

!

资料与方法

?#?

!

一般资料
!

收集
"%%4

年
<

月至
"%!%

年
!%

月本科收治

的
"?

例
./8Z8

患者的资料%男
"%

例#女
?

例%年龄
4

"

$<

岁#

中位
!?

岁'

?#@

!

诊断标准
!

经行淋巴结(肝脾或骨髓病检及流式细胞仪

检查以明确病理及免疫分型'分期采用
->>-GF6G

分期#并

采用国际预后指数$

212

&来判断患者的疾病程度'

?#A

!

治疗方法
!

确诊后采用
(TV1

方案$环磷酰胺(阿霉素(

长春新碱(泼尼松&(

)R81

方案$长春新碱(柔红霉素(

8/

门冬

酰胺酶(泼尼松&(

T

CJ

EG/()-R

"

+.d

"

TR-(

方案$环磷酰

胺(长春新碱(阿霉素(地塞米松"大剂量甲氨蝶呤和阿糖胞

苷&(异基因外周血干细胞移植等治疗#并采用甲氨蝶呤(阿糖

胞苷(地塞米松三联方案进行中枢神经系统预防和治疗'

?#B

!

疗效标准
!

参照张之南的
]T8

及急性白血病的疗效标

准)

"
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'治疗后肿瘤全部消失及骨髓中瘤细胞完全消失$影像

学(骨髓检查&并持续
!

个月以上为完全缓解$

(N

&%肿瘤缩小

大于
4%#%U

但未完全消失或骨髓中瘤细胞数大于
4#%U

为部

分缓解$

1N

&%肿瘤缩小小于
4%#%U

及骨髓中瘤细胞数大于

?$$0

重庆医学
"%!!

年
!"

月第
$%

卷第
0$

期

"

基金项目"第三军医大学第一附属医院临床创新基金资助项目$
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为未缓解$
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&'
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结
!!

果

@#?

!
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例
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的临床表现
!

在
"?

例
./8Z8

患者中#

!!

"

"%

岁发病率最高$

44#<U

&#其次是
4

"

!%

岁$

!;U

&'其临床

表现见表
!

表
!

!!
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例
./8Z8

的临床表现

症状及体征
#

发生率$

U

&

发热
@ ";#<

盗汗(体质量减轻小于
!%U !" $$#$

头晕(乏力
!? <0#%

咳嗽
!0 $@#!

胸闷(呼吸困难
@ ";#<

淋巴结肿大
"" @!#4

纵隔包块
!; ?%#$

胸腔积液(心包积液
@ ";#<

肝和"或脾大
!% 0?#%

骨髓浸润
!; ?%#$

中枢神经系统
0 !!#!

皮肤(口腔黏膜广泛浸润
! 0#?

@#@

!

->>-GF6G

分期及
212

分组
!

"?

例
./8Z8

患者中乳酸

脱氢酶$

8RT

&高于正常
"$

例$

@@#;U

&#按
->>-GF6G

分期!

+

期
"

例$

?#$U

&#

*"'

期
"4

例$

;"#<U

&'

212

分组!低危组

"

例#低中危组
4

例#高中危组
!!

例#高危组
;

例'

@#A

!

免疫表型
!

"?

例$

!%%#%U

&肿瘤细胞均表达
.9.

#

""

例

$

@!#4U

&表达
(R0

#

"0

例$

@4#"U

&表达
(R;;

#

!%

例$

0?#%U

&

表达
(R$0

(

(R?

#

3:<?

阳性率
$%U

"

@%U

'

@#B

!

典型病理结果
!

见插
+

图
!

'

@#F

!

治疗结果
!

"?

例患者进行了诱导化疗#首次治疗其中

(N!$

例$

4!#@U

#

!"

例予以
)R81

方案#

"

例予以
(TV1

方

案&%

1N4

例$

!@#4U

&%

]N@

例$

";#<U

&#此
@

例发病时均存

在胸腔积液(心包积液#而且其中
!

例合并皮肤(口腔黏膜广泛

浸润'

]N

中
"

例放弃进一步治疗#均在
"

个月内死亡'其余

患者继续治疗#中位治疗
4

个疗程'

"?

例患者均进行随访#随访时间
!

"

0"

个月#中位生存期

!!

个月#

!

年以上生存率
$?#@U

#

"

年以上生存率
!$#@U

'

+

期与
*"'

的中位生存期分别为
!<

个月$考虑与
+

期患者例

数少有关&(

;

个月'诊断时存在多浆膜腔积液的患者生存时

间均小于
<

个月'

1N

(

]N

患者后续即使予以
T

CJ

EG/()-R

等方案治疗#效果也差'

<

例
(N

患者分别在
"

"

!$

个月复发#

再次诱导化疗未再缓解'

@

例
(N

患者予以
T

CJ

EG/()-R

"

+.d

"

TR-(

方案化疗#

!

例
+

期生存
"

年以上#

$

例
*"'

期

生存
!@

个月以上%其中
$

例行造血干细胞移植#

0

例均存活
"

年以上#

!

例死于移植相关并发症'

!<

例予以中枢神经系统

$

(]*

&预防#

0

例出现
(]*

浸润后死亡#均为未进行预防者%

死于疾病晚期多器官功能衰竭
!%

例%治疗相关并发症以感染

最多$

$@#!U

&#其中
$

例$

!$#@U

&因严重感染死亡'

A

!

讨
!!

论

./8Z8

是 少 见 的 高 度 恶 性 肿 瘤#

8Z8

约 占
]T8

的

"#%U

)

0

*

#其中
@%#%U

为
.

细胞性'既往以肿瘤细胞骨髓侵犯

"4#%U

作为
./8Z8

与
.

细胞急性淋巴细胞白血病$

./-88

&

区分界限'新的
`TV

淋巴瘤分类将
./8Z8

归类于前驱淋巴

性肿瘤'而将成人
./8Z8

归类于成熟
.

"

]3

细胞淋巴瘤'

./8Z8

多发生于青少年及青年#中位发病年龄在
"%

岁左

右#以男性多见'病变广泛#进展迅速#肿瘤细胞浸润淋巴和淋

巴结外组织器官#表现多发淋巴结肿大#

4%#%U

"

@%#%U

表现

为纵隔肿大而引起局部压迫症状$这与肿瘤细胞起源于胸腺有

关&#能侵犯胸膜(心包引起多浆膜腔积液)

$/4

*

'淋巴结外组织

器官中可累及骨髓(肝脾(中枢神经系统和性腺'大部分患者

有明显的
Z

组症状)

<

*

'本组病例中以青少年为主#中位发病

年龄在
!?

岁#以男性多见'

;"#<U

的病例为
*"'

期#首发症

状以颈部等处淋巴结肿大和纵隔包块所致压迫症状多见'

?%#$U

有骨髓侵犯#

?%#$U

出现纵隔包块#

0?#%U

侵犯肝脏和

$或&脾脏#

";#<U

出现多浆膜腔积液#

!!#!U

的患者
(]*

受

累#

0#?U

皮肤(口腔黏膜广泛浸润'有
Z

组症状者发热

";#<U

#盗汗(体质量减轻大于
!%U

占
$$#$U

#病变广泛#表现

多发淋巴结肿大#易出现纵隔包块#多脏器浸润的特点'

该病主要是根据组织病理及免疫表型(细胞遗传学来明确

诊断'病理形态方面瘤细胞中等偏小#核质比高#核圆形(卵圆

形或曲核#多数肿瘤细胞几乎无细胞质#少数瘤细胞体积稍大#

细胞质丰富#核形不规则#核染色质散在分布#可有相对明显的

核仁#核分裂象多见)

?

*

'免疫组织化学示前
.

细胞表达
.9.

(

(R?

(

(R4

等#

.9.

是较为特异和敏感的标志物#但也有
"%U

的肿瘤不表达
.9.

)

@/;

*

'大多数
./8Z8

表达
(R;;

#但
(R;;

并非为特异性指标)

!%

*

'大部分表达
.

细胞特异性标志物

(R$0

(

(R0

'本组病例中
"?

例均表达
.9.

#

(R0

阳性率

@!#4U

#

(R;;

阳性率
@4#"U

#

!%

例$

0?#%U

&表达
(R$0

(

(R?

#

3:<?

阳性率
$%U

"

@%U

'

治疗方面采用
Za+

#

(-8'Z-88

方案#也可予以
T

CJ

EG/

()-R

"

+.d

"

TR-(

方案)

!!

*

#有条件的尽快行造血干细胞移

植)

!"/!0

*

'本组病例中#

!"

例予以
)R81

方案达
(N

#后续予以

T

CJ

EG/()-R

"

+.d

"

TR-(

#其中
$

例行异基因造血干细胞移

植'

!

年以上生存率
$?#@U

#

"

年以上生存率
!$#@U

'治疗

相关并发症感染多见$

$@#!U

&#其中
$

例$

!$#@U

&因严重感染

死亡'

./8Z8

患者易出现
(]*

浸润#随着大剂量甲氨蝶呤(阿

糖胞苷强化#甲氨蝶呤加阿糖胞苷加地塞米松三联方案鞘内注

射#可有效预防
(]*

浸润发生'本组病例中#有
0

例发生
(]*

浸润#但经予以
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浸润'本病
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组症状等)

!$

*

'

本组病例中
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*"'

期$中位生存

期
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个月&的预后好#也可能与
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期患者例数少有关'异基因

造血干细胞移植是延长生存期的有效方法#尤其是有不良预后

因素的高危患者'目前尚无大样本评价化疗和造血干细胞移

植疗效#因为移植患者大都是有选择性的#排除一般情况差(治

疗未达到
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例
+

期的
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"

年#

$

例
*

期的患者经予以大剂

量甲氨蝶呤(阿糖胞苷等强化#已存活
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个月以上'通过对本

组病例的分析#本文认为首次予以
)R81

方案化疗处于完全

缓解期后应尽快考虑行造血干细胞移植#对于无
T8-

相合的

供者#也可考虑行单倍体造血干细胞移植)

!4

*

#但移植相关并发

症严重'无移植条件的患者#分期较早的也可予以大剂量化疗

$大剂量甲氨蝶呤(阿糖胞苷&#仍有机会延长生存期'
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