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原发性肝脏淋巴瘤（primary hepatic lymphoma，PHL）

是一种源自肝内淋巴组织的少见恶性肿瘤,迄今报道均为

非霍奇金淋巴瘤，国内外文献报道仅 100 余例,约占结外

淋巴瘤的 0.14% ,占肝脏恶性肿瘤的 0.11%[1]。国外报道部

分 PHL 患者可合并自身免疫性疾病、慢性肝炎、原发性

胆汁性肝硬化、乙型肝炎病毒（hepatitis B virus，HBV）

和丙型肝炎病毒（hepatitis C virus，HCV）感染以及获得

性 免 疫 缺 乏 综 合 征 （ acquired immune deficiency 

syndrome，AIDS）等[2]。2011 年 6 月，南京军区总医院

收治 1 例肝脏原发的 T 细胞淋巴瘤患者，现报道如下。 

1  病例资料 

患者，女性，80 岁，进行性消瘦 2 个月余，体检发现

肝脏多发占位病变，于 2011 年 6 月入院，无发热、盗汗，

无皮肤瘙痒，无咽痛，无头痛、头晕，无腹痛、腹泻。外院

CT 检查：肝脏多发类圆形低密度影，胆囊内见结石影一枚。

入院后查血常规示：白细胞 3.7×109/L，淋巴细胞比值 0.35，

血红蛋白 125g/L，血小板 214×109/L；乙型肝炎病毒表面

抗原（hepatitis B surface antigen，HBsAg）阴性、丙型肝炎

病毒表面抗原（hepatitis C surface antigen， HCsAg）阴性、

艾滋病病毒抗体阴性。甲胎蛋白（AFP）、癌胚抗原（CEA）、

癌抗原 19-9（CA19-9）、癌抗原 125（CA125）等肿瘤相关

抗原均未见明显异常。肝功能、肾功能、电解质均未见异常。

PET/CT 示：（1）肝脏右后叶低密度灶伴实性结节，FDG

代谢增高（最大标准摄取值 SUVmax 为 11.3，延迟显像上

升至 12.7），考虑恶性病变（肝癌？）可能性大；（2）肝

脏多发低密度灶，FDG 代谢未见增高，不除外血管瘤可能

（见图 1，2）。后于 2011 年 6 月 15 日在 B 超引导下，取

肝脏右后叶 PET/CT 提示高代谢的实性包块行穿刺活检术，

术后病理示：“肝脏”肝窦组织示淋巴细胞单一性异常增生，

以 T 淋巴细胞的增生为主并累计汇管区。免疫组化示：淋

巴细胞示 CD3+++，CD43+++，CD20 反应性散在+，PAX-5

反应性散在+，CD4-，CD8-，CD10-，Hep-，CD68-，

CD34-，CK19-，HBsAg-，乙型肝炎核心抗原（hepatitis B 

core antigen，HBcAg）-（图 3，4）。 

2  讨  论 

PHL 临床少见，其中 T 细胞淋巴瘤更为少见，其病

因及临床病理特点尚未明确。国外学者报道在 PHL 瘤细

胞内检测到 HCV 基因组，推测 PHL 可能与肝脏慢性局

部炎症、 淋巴细胞受到肝炎病毒损害而发生恶变有关 [3]。

其多发生于中青年男性，中位年龄 35 岁。根据其大体病

理特点可分为单发肿块型、多发结节型和弥漫浸润型,多

数为单发肿块型,弥漫浸润型最少见。 

2.1  发病机制 

PHL 的发病机制尚不清楚。许多研究报道了在 HCV

感染的患者 PHL 发病率增加。Bronowicki 等[4]的一项多

中心回顾性研究，结果 HCV 感染率为 21%, 所有 HCV

感染病例均是在诊断 PHL 之前。大多数伴有 HCV 感染的

PHL 病例其组织学为高度恶性 B 细胞淋巴瘤。其可能的

致病机制为：HCV 是一种亲淋巴细胞病毒，可以刺激 B

淋巴细胞慢性多克隆增殖，并最终形成单克隆 B 淋巴细

胞扩增。另外，人们已注意到，PHL 可发生在免疫缺陷

患者，例如 AIDS、移植后接受环孢菌素 A 治疗的患者和

系统性红斑狼疮。在上述情况下，PHL 发生的可能激发

因素是 T 淋巴细胞免疫监视功能丧失和 B 淋巴细胞不受

限制增殖。 

2.2  临床表现 

PHL 患者早期可没有任何症状，部分患者为体检发

现。随着病情的发展，几乎所有患者都有 B 症状，即发

热、消瘦和夜间盗汗。患者有显著的肝肿大，但浅表淋巴

结一般不肿大。另外，腹痛、乏力经常是患者就诊的主要

原因。极少数患者因病情突然恶化而发生噬血细胞综合

征，这可能与肿瘤细胞产生细胞因子有关。晚期可出现黄

疸、腹水、局部淋巴结肿大、贫血、恶病质等表现。 

2.3  诊断与鉴别诊断 

PHL 诊断标准不一，根据结外淋巴瘤的诊断标准[5,6]，

诊断为 PHL 需满足以下 4 个条件: （1）症状或体征主要

为肝脏受累的表现,包括右上腹痛、右上腹肿块或黄疸； 
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图1  患者肝脏的CT表现 
Figure 1  Patient¢s liver in CT image 

 

 
 

图2  患者肝脏的PET/CT表现 
Figure 2  Patient¢s liver in PET/CT image 

 

 
 

图3  穿刺肝脏组织CD3的表达 
Figure 3  The expression of CD3 in viscerotomy  (SP×200) 

 

 
 

图4  穿刺肝脏组织CD20的表达 
Figure 4  The expression of CD20 in viscerotomy  (SP×200) 

 

（2）无可触及的淋巴结肿大或远处淋巴结转移的放射学

依据；（3）外周血涂片无白血病表现；（4）骨髓正常。

临床上诊断原发性肝脏 T 细胞淋巴瘤较为困难，最终确

诊有赖于肝脏穿刺活检或手术切除肿块后病理及免疫组

化证实。 

大多数患者外周血检查异常，包括全血细胞减少，

尤其是贫血和血小板减少，其中，血小板减少通常非常明

显，多在（20～80）×109/L  。患者白细胞计数多正常，

少部分患者白细胞计数增高，在外周血中可查到中等大小

的淋巴细胞。部分患者有肝功能异常，丙氨酸转氨酶和碱

性磷酸酶轻度升高。不少患者乳酸脱氢酶明显增高，而有

文献认为，乳酸脱氢酶是诊断 PHL 并判断其预后的敏感

指标[7]。由于 PHL 的发病机制可能与 HBsAg、HCsAg 局

部慢性刺激有关，因此，部分患者 HBsAg、HCsAg 阳性。

本例患者外周血仅白细胞略有减少，淋巴细胞比值正常，

无肝功能异常，乳酸脱氢酶正常，HBsAg 阴性，HCsAg

阴性。 

国内外关于 PHL 的影像学表现的报道不多，且无特

异性表现，与肝癌、肝血管瘤、肝脏转移瘤较难鉴别，且

误诊率较高。一般认为，结节型 PHL 在 CT 上可表现为

巨大肿块，其内有不同程度的低密度影，边缘模糊。增强

后病灶可有轻度强化，边缘强化明显，有时可呈“双靶征”，

表现为病灶中央低密度坏死区，周围有一圈高密度强化

环，其外围又有一圈血管贫乏的低密度环。该例患者

PET/CT 示：（1）肝脏右后叶低密度灶伴实性结节，FDG

代谢增高（SUVmax 为 11.3，延迟显像上升至 12.7），

考虑恶性病变（肝癌？）可能性大。其结果与最终病理

不相符。  

尽管临床特点、实验室检查及影像学检查有助于

PHL 的诊断，确诊依靠病理学检查，组织来源可以通过

经皮肝穿、腹腔镜或剖腹手术活检。已报道的亚型包括周

围 T 细胞淋巴瘤、间变 T 细胞淋巴瘤和肝脾 T 细胞淋巴

瘤。T 淋巴细胞受体存在两种异性二聚体，即αβ和γδ。

根据 T 淋巴细胞受体表达不同[8]，正常 T 细胞受体分成 2

类，αβT 细胞和γδT 细胞，大多数外周成熟 T 细胞为

αβT 细胞，αβT 细胞多为 CD4-，CD8-或 CD4-，CD8+

的单阳性细胞。γδT 细胞主要为 CD4 和 CD8 双阴性，

分布在脾红髓、肝脏、骨髓和淋巴结的血窦和窦周隙中，

TCRγδ阳性。起源于γδT 细胞的淋巴瘤在 REAL 及

WHO 分类中属于周围 T 细胞的一个亚型，命名为“肝脾

γδT 细胞淋巴瘤”。病理上主要侵犯脾、红髓、肝脏和

骨髓血窦; 免疫学上表现为 CD2+，CD3+，CD4-，CD8-， 

TCRγδ（+）。Alonsozana 等[9]认为异常染色体 i（7q）

为肝脾γδT 细胞淋巴瘤独特的临床和病理学特点。该例

患者病理诊断“肝脏”肝窦组织示淋巴细胞单一性异常增

生，以 T 淋巴细胞的增生为主并累计汇管区。免疫组化

示：为 CD3+++，CD43+++，CD20 反应性散在+，PAX-5
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反应性散在+，CD4-，CD8-。符合原发性肝脏 T 细胞淋

巴瘤，虽未做 TCRαβ、TCRγδ，但 CD4、CD8 双阴

性，考虑为原发性肝脾γδT 细胞淋巴瘤。 

2.4  治疗 

PHL 治疗方法包括外科手术、化疗、放疗或上述治

疗方法的不同联合。虽然在病灶体积小且局限的病例，单

独手术切除预后就很好，但尚不能确定手术治疗 PHL 的

确切疗效，PHL 是一种对化疗敏感的疾病，可以单用多

药联合化疗治疗。但研究表明，肝脾γδT 细胞淋巴瘤侵

袭性强，进展快，治疗初期对化疗可能有反应，但很少获

得完全缓解，复发快，预后差。本例患者本拟行 R-CHOP

方案化疗，但患者及其家属因患者高龄及化疗的副反应，

故拒绝。院外行中医及提高免疫治疗，随访近 10 个月，

患者病情平稳。 
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