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细胞淋巴瘤" 鼻型的临床发病率较低"以

葡萄膜炎为首发表现的更加少见"本病进展迅速"临

床表现不特异" 当出现多系统损害时易与肉芽肿性

多血管炎相混淆&组织病理'免疫组化分析有助于尽

早确诊& 现就我科收治的一例以双眼葡萄膜炎为首

发表现的
;GHI

细胞淋巴瘤报道如下&

#

临床资料

患者"男性"

A#

岁"双眼反复红痛'视力下降
!

月余" 逐渐出现胸背部片状大小不等散在圆形或椭

圆形不规则形态红色及暗红色斑或斑块" 继而左眼

睑不能闭合"左侧鼻唇沟变浅&多次就诊"诊断(双眼

葡萄膜炎'左侧面瘫)"抗炎'抗病毒治疗无效& 疾病

进一步加重"先后出现蛋白尿"右眼不能内收"左眼

不能外展"双眼球上下视受限"四肢麻木疼痛"吞咽

困难"饮水呛咳"鼻通气不畅"鼻咽部少量脓性分泌

物&患者多系统损害"双眼葡萄膜炎考虑为全身疾病

眼部表现"不排除肉芽肿性多血管炎可能"遂入我科

进一步诊治&病来无发热"体重下降
#%Z5

&眼科专科

检查!右眼视力眼前手动"左眼
<:<A

%双结膜充血"右

侧角膜透明"左侧角膜上皮弥漫剥脱"双侧角膜后尘

状
G[

"前房深"

I\;]]]

"双侧虹膜纹理不清"周边膨

隆"双侧瞳孔对光反射迟钝"晶体轻度混浊"玻璃体

混浊 " 眼底模糊 & 眼压 ! 右眼
B:B>>^5

" 左眼

#<:#>>^5

& 一般体格检查!声音嘶哑"双眼轻度外

突"右眼不能内收"上下视受限"左眼球固定"双眼瞳

孔等大"对光反射迟钝"左侧眼睑不能闭合"左侧鼻

唇沟变浅"示齿右歪"伸舌居中&鼻面轻微肿胀"上颌

窦压痛& 双上肢肌力
%_A

级"双下肢肌力
A

级"双侧

鱼际肌'骨间肌'腓肠肌萎缩"腱反射上肢*

]]

$"下

肢未引出& 双手小指'手掌尺侧面左侧膝关节以下"

右侧踝关节以下痛温触'震动觉减退"双侧病理征未

引出& 四肢关节未见肿胀& 胸背部可见小片状暗红

斑&未扪及浅表肿大淋巴结&实验室检查!血常规'肝

肾功能正常 & 血沉 !

!<>>H/

"

.U[

!

#%:@>5HM

"

RM!@

!

B:<?N5H>,

&抗核抗体谱阴性&补体'免疫球蛋白正常&

血管炎相关抗体*第
#

次$!

4!T;.T

弱阳性%血管炎

相关抗体 ! *第
!

次 $!

N!T;.T

'

4!T;.T

'

[U?

'

`[3

均阴性&

=V

病毒
a;T

阳性& 脑脊液检查!总蛋白!

<:$B5HM

"三大染色阴性&尿常规!潜血
]

"蛋白
]

&

!%

小

时尿蛋白定量!

!:<%5

& 遂取肾活检"病理结果提示肾

小球轻微病变"未见血管炎表现&外院皮肤病理结果

示 (真皮全层内血管及附属器周围灶性混合性炎性

细胞浸润"免疫组化
.a@$

散在
]

"

M.T]

"抗酸染色

阴性)&眼眶增强
`UR

!左侧眼环后外侧局限性增厚"

考虑炎症"双侧乳突'上颌窦及筛窦慢性炎症& 头颅

及全脊髓
`UR

未见异常& 胸腹部增强
.I

!右肺中叶

支气管扩张伴感染"右下肺少许感染灶"双侧胸膜增

厚%左侧输尿管上段狭窄"左侧肾盂肾盏扩张& 咽喉

镜!咽部黏膜充血"咽后壁及舌根部淋巴滤泡增生"

左侧声带固定&鼻咽镜见鼻腔少量分泌物"鼻咽部黏

膜充血肿胀"未见明显新生物&皮肤及肾脏病理未见

典型肉芽肿性多血管炎改变"为明确诊断"故取鼻咽

部黏膜活检"病理结果提示(结外鼻型
;GHI

细胞淋

巴瘤)*

b05()1 #_@

$& 进一步行
[=I!.I

评价全身情

况!右侧鼻咽部及双侧上颌窦'左侧筛窦黏膜明显增

厚密度不均"见团块状放射性摄取增高%眼球眶周结

构显影清晰" 眼球及眼眶内均未见放射性摄取异常

增高灶%心包'肺部'腹腔内多处转移& 最终确诊!

;GHI

细胞淋巴瘤"鼻型*

!V

期$%双眼葡萄膜炎%多

组颅神经麻痹*

"

'

!

'

#

'

$

'

%

$%肿瘤相关微小病
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变肾病!副癌性周围神经血管炎" 患者转至血液科#

给予
&'()!*

方案化疗两次$确诊后
+

个月去世%

!

讨 论

结外
,-./

细胞淋巴瘤$鼻型
01234567859 653:459

;<9914./!=199 9>?@A7?5

$

65B59 3>@1

$

C,-*D

是非霍奇金

淋巴瘤
0676!'78E;<6

&

B 9>?@A7?5

$

,'*F

的一种少见

亚型'

#

(

$约占
,'*

病例总数的
GHIJKH

% 发病通常

和
CL

病毒感染有关$多数原发于鼻腔)副鼻窦和韦

氏环$少数病例原发于皮肤)消化道)脾脏)腮腺等'

!

$

+

(

%

C,-*

患者无特异性临床症状$早期常表现为鼻塞)

鼻出血)脓性分泌物增多$当肿瘤侵袭面部)咽部)眼

眶等部位可导致鼻面部肿胀$咽痛$声音嘶哑$眼球

运动障碍以及视力下降等'

!I%

(

% 疾病确诊主要依靠多

次)多部位的病理检查和免疫组化分析%组织学典型

特征为多形性淋巴样细胞浸润$可侵袭血管壁$导致

缺血坏死! 免疫表型分析中存在
,-./

细胞标志物

M

通常为
&N!O

)

&N+%O

)

&NGPO

) 胞浆
&N+O

) 表面

&N+Q

)

@14R74<6

$)

E456S>?1 LD

并存在
CLT

编码的

U,VMCLCUD

是诊断的关键'

%

(

%

以双眼葡萄膜炎为首发症状的
C,-*

非常少

见$ 有少量报道确诊
C,-*

的患者在疾病过程中可

以出现慢性或难治性葡萄膜炎$ 累及眼及附属器的

C,-*

多进展迅速'

G

$

P

(

%本例患者
!

个月内出现皮肤)

肾脏)颅神经)外周神经系统损害$病程中曾检测到

抗中性粒细胞抗体*

563<!61:347@A<9 =>37@95B?<= 563<!

W78>

$

V,&V

+阳性$血沉增快及
&U)

升高$这就很容

易误诊为肉芽肿性多血管炎 *

E456:97?537B<B X<3A

@79>56E<<3<B

$

Y)V

+%

Y)V

是与
V,&V

相关的全身性)

血管坏死性肉芽肿疾病$ 上下呼吸道炎症及肾血管

炎是典型临床三联征$ 有
$ZI#PH

的
Y)V

患者以

眼部症状为首发表现$出现结膜炎)角膜溃疡)巩膜

炎)葡萄膜炎)视神经病变)眼球突出等 '

[

(

!关节)皮

肤)神经系统损害也很常见%病理特点是坏死性小血

管炎)血管壁炎性细胞浸润)血管周围组织坏死性肉

芽肿%因
C,-*

具有嗜血管性$可以出现类似系统性

血管炎的临床症状$ 本例患者皮肤及肾脏病理结果

并不符合
Y)V

的病理特点$再次复查血管炎相关抗

体均为阴性%

Y)V

和
C,-*

均可有鼻部和鼻窦的改

变$但鼻窦)眼眶部
&/

和
\U]

很难将
Y)V

与
C,!

-*

做出有效鉴别'

$

(

% 患者逐渐出现鼻塞症状$头颅

#!+#
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可见鼻窦黏膜明显

增厚 !

?05()1 @

"#因此行

鼻黏膜的活检# 最终依

靠鼻咽黏膜病理明确了

诊断$

虽然该例患者葡萄

膜炎症状突出# 且先于

全身症状出现# 但是发

病时眼眶
<=>

已经可见

鼻窦黏膜增厚#从
ABCD

.C

可以确定肿瘤原于鼻

咽部$ 有报道认为确诊

为
B;EF

的患者在病程

中出现难治性葡萄膜炎

或眶周炎性假瘤# 则是

肿瘤细胞侵袭眼及眼眶

的表现%

G

#

8!

&

#眼科检查发现玻璃体内有斑片影#虹膜

周围有结节#房水检查可发现大量异型淋巴细胞 %

H

&

$

本例患者眼科专科检查及眼眶
<=>

均未见明显结

节及占位性病变#

ABCI.C

也并未见眼球及眼眶内

放射性摄取异常增高灶$对其葡萄膜炎有两种假设'

!

#

" 可能是因为眼内病变比较小且与示踪剂生理性

提取较高的大脑邻近有关#

ABCI.C

难以显示眼部

肿瘤性病变%

#J

&

$ !

!

"眼部葡萄膜炎与
BK

病毒感染有

关# 有报道一例葡萄膜炎患者的玻璃体液中检测出

高载量
BK

病毒
L;M

而缺乏淋巴细胞#随访
%

年后

经活检确诊神经系统
;E!C

细胞淋巴瘤#鼻型%

88

&

$ 抽

房水进行免疫组化检查可能有助于诊断# 但本例患

者未做相关检查$

以眼科首诊
B;EF

在临床中少见# 如遇难治性

葡萄膜炎的可疑病例#应注意鉴别$该病常伴发鼻部

和鼻窦的改变#应注意鼻部问诊及查体#及早行鼻窦

影像学检查和血管炎相关抗体检测及鼻黏膜的活

检#以便早期诊断#改善预后$
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