
窦部、鼻咽淋巴环的占位性病变需要警惕坏死性肉

芽肿性血管炎的可能。及时病理活检是早期诊断、

避免误诊的关键。
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误认为胶质瘤的原发性小脑 Ｔ细胞淋巴瘤１例分析

曾冉１，张学军１，秦智勇２，李彦江１，刘谛１，檀书斌１，彭方强１，王威１，盖延廷１，宋冬雷１

１．上海市浦东新区浦南医院，上海　２００１２０
　　　２．复旦大学附属华山医院神经外科，上海　２０００００

ＤＯＩ：１０．１６６３６／ｊ．ｃｎｋｉ．ｊｉｎｎ．２０１９．０２．０１５

　　原发性中枢神经系统淋巴瘤（ＰｒｉｍａｒｙＣｅｎｔｒａｌ
ＮｅｒｖｏｕｓＳｙｓｔｅｍ Ｌｙｍｐｈｏｍａ，ＰＣＮＳＬ），占颅内肿瘤的
０．３％ ～１．５％，约占非霍奇金淋巴瘤的 １％［１］，约

９５％为弥漫性大 Ｂ细胞淋巴瘤（ＤｉｆｆｕｓｅＬａｒｇｅＢｃｅｌｌ
ｌｙｍｐｈｏｍａ，ＤＬＢＣＬ），Ｔ细胞淋巴瘤极罕见。大部分

位于幕上，小部分位于幕下。我院 ２０１８年 ９月份
收治 １例原发于小脑的 Ｔ细胞淋巴瘤。
１　病例摘要

患者董某某，女性，５３岁，言语不清 ４０余天。
既往有高血压，糖尿病，精神分裂症病史。查体：
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神志清楚，对答切题，言语含糊，闭目难立、轮替试

验等均正常，四肢肌力、肌张力正常，双侧病理征

阴性。血常规、肝肾功能、电解质均正常。胸部 ＣＴ
未见明显异常。

头颅 ＭＲＩ提示：右侧小脑上部短 Ｔ１，长 Ｔ２信
号肿块影，边界不清晰，周边可见水肿带，肿瘤大

小约 ２×２×１．５ｃｍ。肿瘤增强后呈不均匀环形强
化（图 １、２）。入院诊断：右侧小脑肿瘤。

图 １　ＭＲＩ平扫 Ｔ１呈低信号，Ｔ２呈高信号，ＦＬＡＩＲ呈

稍高信号，增强呈不均匀强化。

图 ２　患者的 ＭＲＳ提示：ＮＡＡ明显下降，Ｃｈｏ明显升高

　　手术及病理：采取后正中入路，术中切开小脑
皮层后可见灰白色肿瘤组织，质软，无包膜，边界

不清，镜下肿瘤全切。术后及出院前复查头颅 ＣＴ
如图 ３、４。我院病理科病理结果提示 Ｔ淋巴细胞
增生性病变，倾向 Ｔ细胞淋巴瘤，建议分子病理检
测进一步确诊；免疫组化：圆形细胞 ＣＫ－、ＧＦＡＰ－、
ＣｇＡ－、Ｓｙｎ－、Ｓ－１００－、ＴＴＦ１－、ＬＣＡ＋、ＣＤ３弥漫
＋、ＣＤ５６－、ＣＤ３阳性细胞 Ｋｉ６７约 ６０％，ＣＤ２０
和 ＣＤ７９α灶性 ＋，ＣＤ６８部分吞噬细胞 ＋、ＣＤ１α－
（图 ５）。随后送入华山医院病理科行进一步病理
检查，结果提示：ＴＣＲＢＢ、ＴＣＲＧＡ区段示重排性单

克隆峰阳性，提示该例标本为 Ｔ细胞淋巴瘤可能。
诊断仍未明确，家属将病理切片送入复旦大学附属

肿瘤医院病理科，结果提示：（右小脑）外周 Ｔ细胞
淋巴瘤，小细胞性，具有细胞毒表型。免疫组化及

原位杂交检测结果（ＨＩ１８－２４４２５）：肿瘤细胞
ＣＤ２０－、ＣＤ３＋、ＣＤ４－、ＣＤ５＋、ＣＤ７＋、ＣＤ８＋、
ＣＤ３０－、ＣＤ４３＋、ＣＤ５６－、ＴＩＡ１＋、ＰＤ１＋、ＥＢＥＲ
－、ＴｄＴ－、Ｂｃｌ－２－、Ｋｉ６７＋（约 ６０－７０％）。

图 ３　肿瘤切除术后复查

图 ４　患者出院前复查

　　术后随访：术后 ３个月随访，该患者因存在精
神分裂症，放化疗科医生不建议行放化疗，嘱定期

复查，复查结果如图 ６、７。
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图 ５　①ＣＤ３＋；②ＬＣＡ＋；③ＣＫ－；④ＧＦＡＰ－；⑤
ＣＤ２０－；⑥ｋｉ６７：６０％；⑦⑧⑨ＨＥ染色

图 ６　术后三个月复查

２　讨论
原发性中枢神经系统淋巴瘤是指排除了系统

性淋巴瘤，病变仅局限在中枢神经系统部位（大

脑、小脑、脑干、脊髓等），属于非霍奇金淋巴瘤类，

临床上较为少见，约占非霍奇金淋巴瘤的 １％左
右。ＰＣＮＳＬ在颅内肿瘤中也非常罕见，约占颅内肿
瘤的０．３％ ～１．５％。其中９５％左右为弥漫性大 Ｂ
细胞淋巴瘤，Ｔ细胞起源的及其他类型的 ＰＣＮＳＬ发
生率极低，大部分仅限于个案报道，２个数量比较
多的病例报道见于法国和日本，报道中显示，原发

图 ７　术后三个月复查

性中枢神经系统 Ｔ细胞淋巴瘤 （ＰｒｉｍａｒｙＣｅｎｔｒａｌ
ＮｅｒｖｏｕｓＳｙｓｔｅｍＴｃｅｌｌＬｙｍｐｈｏｍａ，ＰＣＮＳＴＬ）所占的比
例分别是 ３．６％［２］和 ８．５％［３］；西方国家的文献报

道中，３７０例 的 ＰＣＮＳＬ中，Ｔ淋 巴 细 胞 瘤 ８例
（２％）［４］。淋巴瘤可发生在中枢神经系统的任何
部位，但大多发生在幕上，大约 ５０％发生在大脑半
球，后颅窝占 １０％ ～３０％，病变好发于基底神经
节、胼胝体及脑室周围白质等部位。近年来，其发

病率呈逐渐上升趋势，既往多见于获得性免疫缺陷

患者，好发于 ３０岁左右；近年来非免疫缺陷患者
发病率也逐渐增高，好发年龄多在 ４５～６０岁左
右。男女发病比率无明显差异［５］。

ＰＣＮＳＬ典型的临床表现主要是逐渐进展的局
灶性症状，包括颅内压增高、局灶性神经功能缺

损、精神状态改变；有少量文献报道，病变可侵及

眼球，引起视力下降、视物模糊等症状［６、７］。ＰＣ
ＮＳＴＬ的临床表现及预后与 ＰＣＮＳＬ是相类似的。

ＰＣＮＳＬ的磁共振表现为单发或者多发病灶，
Ｔ１ＷＩ表现为脑灰质样的等信号或者稍低信号，
Ｔ２ＷＩ表现为等信号或稍高信号；ＤＷＩ及 ＡＤＣ图上
表现为扩散受限的改变，即 ＤＷＩ稍高信号，ＡＤＣ值
下降；ＭＲＳ表现为 ＮＡＡ峰值变低，并可见脂质峰；
增强扫描表现为明显的均匀强化；瘤周水肿与肿瘤
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的大小不成比例，一般瘤周水肿和占位效应较

轻［８］。本例患者为中年女性，病灶位于幕下，为 Ｔ
细胞淋巴瘤，且头颅 ＭＲＩ呈不均一的环形强化，易
被误认为是胶质瘤。

手术切除病灶对于单发的、巨大的原发性中枢

神经系统淋巴瘤是一种不错的治疗方案，既可以起

到降低颅内压力作用，又可以明确病理诊断。然

而，手术不能够完全切除多发的病灶及呈浸润性生

长的病灶，而且容易增加神经功能损伤的风险，因

此，有部分专家认为手术切除病灶并不能使患者获

益［９］。全脑放射治疗（ＷｈｏｌｅＢｒａｉｎＲａｄｉａｔｉｏｎＴｈｅｒａ
ｐｙ，ＷＢＲＴ）是最早发现对 ＰＣＮＳＬ有效的方法，但是
随后的研究发现，单纯的全脑放射治疗是不够的，

长期预后欠佳；而联合环磷酰胺、阿霉素、长春新

碱和强的松化疗（ＣＨＯＰ方案），不仅不能增加患者
生存率，反而比单纯的全脑放射治疗疗效更差；高

剂量的甲氨蝶呤（ＭＴＸ）目前被认为是综合治疗的
主心骨，当甲氨蝶呤剂量大于 １．５ｍｇ／ｍ２时，它能
够通过血脑屏障而发挥作用［１０］；当单一使用甲氨

蝶呤剂量达到 ８ｍｇ／ｍ２ 时，它的总有效率可达
７４％［１１］，然而长期使用甲氨蝶呤容易增加细胞毒

性；大剂量的 ＭＴＸ结合全脑放疗能够显著改善无
进展生存期，但总体存活率无明显改善［１２］。本例

患者术前诊断易误诊为胶质瘤，手术切除后病理结

果提示淋巴瘤，且倾向于 Ｔ细胞性淋巴瘤；因原发
性颅内淋巴瘤中，大部分为弥漫性大 Ｂ细胞淋巴
瘤，对于放化疗敏感，目前一线治疗方案为基于高

剂量 ＭＴＸ化疗疗法，但是总的预后较差；而对于 Ｔ
细胞淋巴瘤的放化疗疗效更无从可知，且目前原发

性中枢神经系统 Ｔ细胞淋巴瘤的患者较为罕见，很
难形成较多的样本数量，原发性中枢神经系统淋巴

瘤国际协作组织共收集了 ＰＣＮＳＴＬ共 ４５例，研究
发现，ＰＣＮＳＴＬ的患者中位生存期一般在 ２５个月左
右，而生存时间的长短与体力状态及使用甲氨喋呤

呈正相关［１３］。

总之，ＰＣＮＳＴＬ在颅内肿瘤中非常罕见，这类肿
瘤的患者首选的治疗方案为以高剂量 ＭＴＸ为主的
综合治疗，病理性质不明确时，可以取活检明确病

理诊断，如确实占位效应明显，甚至影响生命体征

时，可手术切除减压。
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