
肿瘤学杂志
!"#$

年第
!%

卷第
&

期

原发性皮肤间变大细胞淋巴瘤治疗进展
代湘云 综述!吴 涛!白 海 审校

!兰州军区兰州总医院全军血液病中心"甘肃 兰州
$%""'"

#

摘 要! 原发性皮肤间变大细胞淋巴瘤是间变大细胞性淋巴瘤的一种罕见类型" 多见于
'"

岁以上成年男性"临床上多以四肢单发或多发的实性结节$斑块和!或%肿块为首发表现"严
重时可破溃形成溃疡"部分病损可自行消退&对于不能自愈而病灶局限者多选择手术切除或
局部放疗&累及全身皮肤或皮肤以外者"多采用单药或联合化疗方案"其
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年缓解率约
)"*

以上"预后较好' 全文就原发性皮肤间变大细胞淋巴瘤治疗进展进行综述(
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年首先提出的一种新的原发

在皮肤的淋巴瘤类型" 它不同于原发在淋巴结内的

间变性大细胞淋巴瘤"发病机制尚不清楚"是一种临

床 上 极 少 见 的 侵 袭 性 非 霍 奇 金 淋 巴 瘤 ,
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( 病例收集困难"国内

对其报道更是甚少"主要以个案报道为主 *
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临床过程多为惰性"预后较好( 多篇文献报道

该病经积极治疗后
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年.
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年生存率可高达
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( 因
+H".MHM

引起的皮损以孤立性结节多见"

一些局部病灶可自行消退"随访观察即可&如果发现

在短期内未消退且有进展者" 可手术切除或局部放

疗&若出现全身广泛皮肤病变"则多选择化疗或补骨

脂素!

J<7?CKA=

%加长波紫外线
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光化学疗法
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如出现皮肤以外病灶者可考虑联合化疗" 具体化疗

方案根据病情不同而不同"但化疗后易复发( 因
+H"

.MHM

发病率低"未形成统一.规范化的治疗"现就

其治疗方面的研究进展做一综述(
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根据
!""'

年世界卫生组织!

Q7?K6 RACKDN e?"

$((



肿瘤学杂志
!"#$

年第
!%

卷第
&

期

'()*+,- (. /01+232 4+5(-(678!"9$8:(-;!%8<(;&

6,+1=,>1(+

!

?@4

" 和欧洲癌症研究与治疗组织
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B4DE/G

的统一分类 !

H/!IJ/J

属于原发皮肤的

/K%L

M淋巴细胞增殖性疾病中的一种亚型! 约占所

有皮肤淋巴瘤的
9NO%N

!中位发病年龄为
P"

岁!通

常病变仅局限在皮肤!常发生于四肢!表现为单发的

皮肤或皮下紫红色结节!多发结节少见#

!

$

%早在
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年
Q>21+

等 #

$

$研究中就报道约
!RN

的患者出现部分

或完全性自发性肿瘤消退&同年
S2TT2+T

等 #

&

$报道

了
$U

例
H/!IJ/J

的治疗经验! 其中因疾病自发缓

解而未治疗者占
9RN

% 近几年也有多篇临床研究结

果显示约
9"NO!&N

的
H/!IJ/J

患者可自愈#

U

!

9"

$

% 由

此可见对于确诊
H/!IJ/J

的初发或早期患者!若短

期内病损表面无进一步恶变者! 可选择严密观察其

自行愈合状况!否则行手术切除和'或"局部放疗%

!"#

手术切除和!或"局部放疗

S2TT2+T

等 #

&

$报道了
$U

例
H/!IJ/J

患者的治

疗总结!其中(孤立病灶的
H/!IJ/J

患者
V!

例!局

限于
9

个解剖区域
A

不超过
9R5F"9R5FW

的有
!"

例!

初始手术切除者为
!!N

!应用放疗者为
V$N

&总的

/D

率为
UUN

!

HD

率为
9N

% 随访结束时患者生存状

态(总的无病生存者
R-

例
APRNW

!带瘤生存者
9%

例

A9PNW

!死亡
V

例
ARNW

!这与
J1)

等 #

99

$报道的
9P

例

H/!IJ/J

的治疗结果以及
X)

等 #

9!

$ 报道的结果相

似% 可见!单纯手术切除)放疗或活检后局部放疗的

治疗方法可取得较好的治疗效果!为一线治疗手段*

吕铮等#

9%

$报道
P

例局限病灶的患者在手术切除后又

进行了化疗! 这些患者的
/D

率与国外报道相符!

9

例复发!由于病例数较少!尚不能明确化疗能够降低

复发率*鉴于大量研究均提示
H/!IJ/J

拥有
U"N

以

上的
RO9"

年生存率! 故对于局限性病变患者的治

疗应推荐手术或放疗等局部治疗方法* 但对于如何

针对具体病情首选手术或放疗方案! 目前为止还没

有专门的研究* 但尊重患者及家属的意愿是一个重

要的影响因素!除此之外!患者的年龄+性别)种族!

病损部位)大小)范围)原发皮损类型)对治疗的反应

及实施治疗的难易程度等因素也不容忽视,
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单纯
Y

联合化疗或
HZ:I

对于出现全身皮肤广泛病损或皮肤以外侵犯或

病情进展迅速及以上治疗无效者! 则应考虑选择以

阿霉素和长春新碱为主的化疗方案, 成人
H/!IJ/J

可选择的治疗方案有
/@4H

)

[I/4H!S

)

\![I/@4H

或
HZ:I

治疗等!以
/@4H

方案为主#

9V

!
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, 也有学者

认为如低剂量甲氨蝶呤)干扰素)足叶乙甙)免疫调

节剂咪喹莫特和沙立度胺)贝沙罗汀)脂质体阿霉

素等单药治疗广泛病变的
H/!IJ/J

患者! 效果并

不比联合化疗差!但是目前标准的化疗方案仍无定

论#

9P

!

9$

$

,国外文献报道广泛
H/!IJ/J

采用多药化疗!

完全缓解率达
U!N

! 但复发率达
P!N

, 采用
/@4H

方案化疗后完全缓解率为
&RN

!复发率
$9N

#

9&
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, 但

孔蕴毅等#

9U

$的研究显示(

H/!IJ/J

联合化疗组和局

部治疗组的复发率差异无统计学意义! 提示化疗可

能与疾病复发无关, 对于化疗抗拒的
H/!IJ/J

患

者!可尝试用维生素
I

酸治疗, 鉴于化疗后复发的

情况各研究数据不尽相同! 后期仍需临床研究数据

进一步证实,

!

复发及难治
H/!IJ/J

的治疗

根据以上研究可以看出! 无论局部病灶手术切

除) 放疗或全身皮肤及以外广泛病损者化疗!

H/!

IJ/J

的缓解率均较高! 但仍有一部分患者在治疗

缓解后再次复发,

]1++27

等 #
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$研究表明!局部病变

经手术切除或活检后局部放射治疗可取得较好的治

疗效果!但复发率约
%"NOV"N

!且病灶较广泛或已

有皮肤外表现者! 化疗后更易复发, 但缓解后
H/!

IJ/J

的患者复发部位多在原位! 对补救治疗方案

仍然敏感!可获得较高的缓解率,一般选择与原治疗

无交叉耐药的二线方案治疗或姑息治疗!如(单纯地

尼白介素)吉西他滨)阿仑单抗治疗或采用
^KH

方

案等#

9P

$

, 而对于复发难治或首次治疗缓解率低的患

者 !可行高剂量化疗 '
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"!如 (
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)

BQ@IH

)

`/B

)

F1+1SBI[

和
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等方案, 若

对化疗敏感且生存率高! 缓解后并不推荐行自体造

血干细胞移植 '

,)>(-(6()3 3>2F 52-- >*,+3C-,+>,>1(+

!

IQ/E

", 而对化疗不敏感者! 可在获得缓解后行

IQ/E

或异基因造血干细胞移植, 有研究发现对于

复发难治患者
@KE!IQ/E

的效果优于常规化疗!治

疗后仍可有
%LNOPLN

的缓解率 #

!9

$

!如果经
@KE

及

IQ/E

治疗后仍不能获得缓解! 则给予支持治疗或

姑息放疗,
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其他治疗
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为发病率较低的恶性淋巴瘤!但在儿

童期有一个发病高峰!占儿童大细胞淋巴瘤的
#+,

-%",

" 在治疗上!有研究报道认为大多数患儿在确

诊
'(!)*(*

时已有全身广泛皮肤受损或皮肤外其

他病变#

!!

$

"根据患儿具体年龄%病情选择不同
./0

方

案!疗效较好!但复发率仍较高!行再次化疗或化疗

后联合骨髓或干细胞移植可增加缓解率! 但缺乏具

体的统计结果" 除此之外!对于
'(!)*(*

患者的治

疗!新的治疗策略如&单克隆抗体%基因治疗%相关免

疫毒素及维甲酸等治疗也是不错的选择#

!%

$

"

1

结语与展望

综上所述!

'(!)*(*

作为一种发病率低的低度

恶性非霍奇金淋巴瘤!病损部位主要在皮肤!且以局

限性多见!少数可发生全身皮肤或皮肤以外病变"临

床上对于皮损能自行消退的患者可不予以任何特殊

处理' 对于不能自愈的孤立性病变一般采用肿块切

除和
2

或
3

放疗'累及全身皮肤或以外者!根据患者具

体情况! 可酌情采用化疗单药或联合化疗方案!其

+-4"

年缓解率约
5",

以上! 预后较好" 但因
'(!

)*(*

发病率低!个案报道多见!缺乏大宗数据的综

合分析研究!故仍存在很多问题尚未明确!尤其是治

疗上需要较大规模的前瞻性临床研究加以证实!更

进一步的
'(!)*(*

治疗仍需探索"
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作者!通讯作者校对文稿须知

作者
=

通讯作者自校拟发排校样稿!是期刊出版工作中不可缺少的重要环节!也是确保期

刊质量的重要手段" 特此重申!请作者
=

通讯作者务必按以下要求进行校对#

9;

首先全面校对全文!对编辑提出的校样稿中需特别注意校对及需补充的内容!必须予

以改正或解释"

!;

所有需修改和补充的内容!均请用红笔将正确的字符书写清楚$避免使用不规范的汉

字%&必须改动的字符!直接在校样稿的空白处写出!所增删字数最好相符"

%;

文题'作者'单位名称'邮政编码'通讯作者等信息!务必确认无误(

>;

对正文文字$包括外文字母及大小写%'标点符号'数据'图表'计量单位'参考文献等应

认真细致逐一校对&请用规范的通用药品名称$不用商品名%和医学名词!认真核查并使用标

准计量单位及药物剂量)

?;

参考文献缺项的部分!应按本刊规定的著录格式进行补充" 请作者务必认真核实所引

用文献是否正确!并核查正文中角码是否与文后所列参考文献序号对应"
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校对完毕请作者
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通讯作者签名!并在规定的日期内将校样稿寄回编辑部" 如有要求补

充的资料!也需一并寄回"
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由于出版周期的限制!如作者
=

通讯作者不能在规定时间校对寄回!请及时联系本刊编

辑部说明原因!否则可能造成该文稿延期出版!或者取消刊发"
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