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原发性中枢神经系统淋巴瘤（primary central nervous 
system lymphoma, PCNSL）为非霍奇金淋巴瘤侵入脑、脑
膜、脊髓、脑和脊髓的神经根及眼（玻璃体, 脉络膜, 视
网膜）和视神经; 中枢神经系统以外部位, 包括淋巴结, 
没有淋巴瘤的证据。PCNSL 非常少见, 占颅内原发肿瘤
的 3.1%, 占全部非霍奇金淋巴瘤的 2%～3%[1,2], 而自发
缓解的 PCNSL更加少见[3,4], 国内尚未见报道。我们报道
一例临床和影像学自发缓解的 PCNSL, 结合文献复习 , 
丰富对 PCNSL的认识。 

1  临床资料 

患者女性, 64岁, 2008年 11月无明显诱因出现阵发性 

头胀痛, 不伴发热, 神经系统查体未见明显异常。头颅磁共
振成像（magnetic resonance imaging, MRI）示: 左侧颞叶近
皮层见小片状异常信号影, T1WI呈等信号, T2WI及 FLAIR
高信号, DWI 等信号; 双侧侧脑室旁白质及双侧大脑半球
皮层下白质区脱髓鞘改变。增强 MRI示: 左侧颞叶异常信
号影呈小片状不规则强化（图 1）。考虑炎性可能性大, 未
予特殊治疗, 患者头痛逐渐消失。2008年 11月患者因“脉
络膜炎”静脉滴注更昔洛韦治疗。2009 年 2 月复查头颅
MRI, 发现左侧颞叶近皮层的小片状异常信号影消失, 双
侧侧脑室旁及大脑皮层下的多发异常信号影较前减少、缩

小（图 2）。患者自 2009年 1月以来出现焦虑、睡眠障碍, 先
后口服多种抗抑郁药物及镇静催眠药物, 效果不佳。2009 年  

 

 
 

图 1  患者 2008 年 11 月头颅 MRI 
A, B: FLAIR相显示左侧颞叶近皮层、双侧额颞叶皮层下及侧脑室旁多发高信号影; C, D: 增强扫描左侧颞叶近皮层病灶不规则强化 

 

 
 

图 2  患者 2009 年 2 月头颅 MRI 
FLAIR相显示双侧颞叶、额叶皮层下及左侧侧脑室旁异常高信号, 
病灶较前缩小; 图 1A和 1C中所示的左颞叶片状病灶消失 

7月初患者出现头痛, 为钝痛, 伴恶心、呕吐; 走路不稳, 向
右侧倾斜; 记忆力明显下降, 时间、地点、人物定向力差, 不
能认识家人。复查头颅 MRI: 双侧颞叶、右侧丘脑及邻近
右侧侧脑室三角区旁、胼胝体压部及双侧侧脑室均可见异

常信号, T1WI呈等信号, T2WI稍高信号, FLAIR高信号, 病
变周围可见不规则水肿区。增强扫描病灶呈明显较均匀的

强化; 中线结构略向左移（图 3）。 
患者既往史: 6 年前发现双眼脉络膜炎, 无高血压和

慢性头痛病史。入院检查: 体温 36.8°C, 血压 125/90 mmHg
（1 mmHg = 0.133 kPa）。双侧下颌可触及多个淋巴结, 质
软, 轻压痛, 无黏连。心、肺及腹部检查未见明显异常。神经
系统检查, 神志清楚, 精神萎靡, 言语清楚; 时间、地点定向  
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力差, 计算力差; 近记忆力明显减退; 脑神经检查未见异常;
四肢肌张力正常, 肌力V级, 腱反射亢进; 深、浅感觉正常; 
双手指鼻及双侧跟膝胫试验尚准; 脑膜刺激征阴性（−）; 
双侧 Babinski 征（+）。入院后的化验检查: 血常规及血白
细胞形态学正常; 血 HIV和梅毒抗体测定均（−）。腰椎穿

刺: 压力 170 mmH2O, 脑脊液清亮, 红细胞 3/mm3, 白细胞
9/mm3; 蛋白 2202 mg/L, 糖和氯化物正常。脑脊液细胞学
检查: WBC 1000/0.5 ml, 淋巴细胞 0.8, 单核细胞 0.1, 中性
粒细胞 0.1; 未见肿瘤细胞。脑脊液抗体检查, 包括弓形体
IgG抗体、风疹病毒 IgG抗体、巨细胞病毒 IgG抗体、单
纯疱疹病毒混合型 IgG抗体均为阴性。胸部 CT未见明显
异常。腹盆腔增强 CT见肝多发性囊肿, 盆腔少量积液。
静脉滴注更昔洛韦、头孢曲松钠（商品名: 罗氏芬）及对
症支持治疗。病情进行性加重。2009 年 8 月行左颞开颅

颅内肿物活检术。组织病理报告提示: 肿瘤细胞弥漫浸润
性生长; 肿瘤细胞大, 核仁明显, 有的有 1～3个核仁, 细
胞核分裂相易见; 肿瘤细胞呈现明显的围绕血管生长的
特点（袖套现象）; 肿瘤组织有明显的坏死和出血灶（图
4）。免疫组织化学标记提示: 肿瘤组织白细胞共同抗原弥
漫阳性; 仅见少数散在的 CD3阳性反应 T细胞; CD20及
CD79a弥漫阳性; Bcl-6及 CD10阴性; Mum-1呈强阳性; 
Ki67 阳性率达 70%。病理诊断: 非生发中心来源的弥漫
大 B 细胞淋巴瘤, 高度侵袭性。为除外全身性的淋巴瘤, 
行骨髓穿刺和全身 PET/CT。骨髓相正常。PET/CT: 右侧
丘脑、胼胝体压部高密度结节, 代谢活性增高; 体部未见
异常代谢活性增高病灶。诊断: 中枢神经系统原发性弥漫
大 B 细胞淋巴瘤。开始以甲氨蝶呤为主的化疗结合全脑
放疗治疗。 

 

 
 

图 3  患者 2009 年 7 月头颅 MRI 
A, B: FLAIR相示双侧颞叶、右侧丘脑、双侧胼胝体压部及双侧侧脑室内高信号影; C, D: 病灶明显强化 

 

 
 

图 4  患者颅内肿物组织病理和免疫组织化学结果(DAB 染色 ×400) 
A: 肿瘤细胞比较弥漫一致, 肿瘤细胞大、核深染、核仁明显, 有的有 1～3个核仁, 细胞分裂相易见, 中央为增生的毛细血管 (HE染色×400); 

B: 肿瘤细胞弥漫 CD79a阳性表达, 细胞浆和细胞膜着色, 提示 B细胞淋巴瘤; C: Mum-1强阳性表达, 支持肿瘤为活化的 B细胞来源  

 
 

2  讨  论 

PCNSL非常少见, 免疫缺陷患者 PCNSL相对多见, 见
于各个年龄段, 是此类患者颅内常见肿瘤之一; 免疫功能正
常者 PCNSL少见, 而且发病年龄晚, 多大于 50岁。98%以
上的 PCNSL是恶性 B细胞型的非霍奇金淋巴瘤[2,5]。其他

低度恶性淋巴瘤、淋巴浆细胞瘤、脑内原发的 T 细胞淋
巴瘤和霍奇金淋巴瘤少见[1]。该例 64 岁, 临床自发缓解
后复发的 PCNSL患者, 以头痛起病, 头颅 MRI显示左侧
颞叶近皮层区小片状异常信号, 有强化。未行特殊治疗, 
患者头痛逐渐消失, 2 个月后复查头颅 MRI, 左侧颞叶既

往强化病灶基本消失 ,  双侧侧脑室旁多发异常信号 
影明显减少、缩小。当时考虑病毒性脑炎可能, 经更昔洛
韦抗病毒治疗 , 临床和影像学明显改善 , 未行增强头颅
MRI检查。5个月后患者再次出现持续性头痛, 并有认知
功能下降。头颅 MRI 发现左侧颞叶大片病灶, 病变扩展
到右侧大脑半球及双侧侧脑室 , 病灶明显强化 , 病灶周
围轻度水肿。脑组织活检结合骨髓活检及全身 PET/CT, 
诊断为 PCNSL, 弥漫大 B细胞淋巴瘤。  

淋巴瘤对激素、放疗和化疗敏感, 治疗后可以部分
或完全消失。该患者在 5～6 个月的缓解期间, 未使用过
激素 , 未行放疗或化疗。PCNSL 自发缓解非常罕见 , 
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Al-Yamany 等[3]报道 2 例自发缓解的 PCNSL 患者, 发病
年龄分别为 30和 47岁, 缓解期分别为 4年和 2年。近年, 
Partap等[4]又报道 1例 45岁的反复缓解复发的 PCNSL患
者, 患者先后经历两次、两个不同部位病灶的自发缓解。
PCNSL 自发缓解的发生机制尚不清楚。目前已报道的几
例自发缓解的患者均无艾滋病或其他免疫缺陷疾病, 多
为年轻患者, ＞50 岁的患者（包括本例患者）既往体健, 
自发缓解可能与患者有较好的免疫功能有关。自发缓解的

现象相对多见于系统性淋巴瘤。Ono等[6]报道自发缓解的

系统性淋巴瘤患者血自然杀伤细胞与淋巴细胞的比例在

缓解期升高 , 复发期降低 , 提出自发缓解可能与免疫反
应使自然杀伤细胞与淋巴细胞的比例增加有关, 尚待进
一步观察。 

研究报道 PCNSL 的脑脊液细胞学阳性率仅为 5%～

50%[7]。本例患者虽然肿瘤已侵入脑室系统, 脑脊液细胞
学检查仍没有发现肿瘤细胞, 仅见少量淋巴细胞为主的
白细胞轻度增加。脑脊液流式细胞仪检查和免疫球蛋白重

链基因第三互补决定区（IgH CDR-Ⅲ）重排检测, 能提高
淋巴瘤的检出率[7]。 

眼淋巴瘤可先于脑淋巴瘤发生。本例患者发病前有

脉络膜炎病史 5年, 间断抗病毒药物治疗, 疗效不明显。
是否患有眼淋巴瘤 , 需要做眼部的病理学检查 , 如玻璃
体或房水抽吸活检、玻璃体活检等。患者已明确诊断

PCNSL, 暂未做上述检查。 
PCNSL 预后差 , 平均生存期仅 3 年左右。了解

PCNSL 可能自发缓解的特点, 可以早期诊断、减少误诊, 
早期开始以甲氨喋呤为主的化疗并结合放疗, 提高 5 年
生存率。 
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