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主题词!肠道单形性亲上皮性
6

细胞淋巴瘤$肠道非霍奇金
淋巴瘤$诊断
中图分类号!
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肠病相关
6

细胞淋巴瘤
M:=A:>4?*A@D!*9943+*A:E

6 3:,, ,D)?@4)*

!

(76CN

是起源于肠道上皮内
6

淋巴

细胞的淋巴瘤!约占非霍奇金淋巴瘤的
%"

% 根据形

态学和免疫表型的不同!

(76C

分为经典型 "

!

型&

和单相型'

"

型&!

!

型细胞多形性显著!

"

型细胞中

等大小!形态较单一%

!"%#

版
OPQ

分类将
"

型
(76C

命名为肠道单形性亲上皮性
6

细胞淋巴瘤"

)4=4)4>!

?@+3 :?+A@:,+4A>4?+3 +=A:9A+=*, 6!3:,, ,D?@4)*

!

<(B6C

&%

!

型
(76C

与腹腔疾病密切相关!常合并乳糜泻!主

要发生在西方人群中%

<(B6C

与乳糜泻无明确的

关联!在世界范围内以亚洲人群居多%

<(B6C

发病

率较低!症状不典型!临床诊断困难!近期死亡率

极高 (

%5!

)

% 现报道
%

例以急性心肌炎为表现的年轻

<(B6C

病例!希望能提高对该疾病的认识%

%

临床资料

患者!男性!

!'

岁!因*发热
!"

余天+收入粤北

人民医院内科, 患者于
!"

余天前出现发热!体温最

高达
&$#

!发热前有畏寒!伴有干咳-咽痛!无腹痛-

腹泻!无恶心-呕吐, 在当地基层医院治疗无明显好

转!并逐渐出现双下肢水肿!伴有胸闷-心悸!查心电

图异常! 遂到粤北人民医院治疗, 入院体格检查.

6&-2'#

!

R%!/

次
K

分!

H!%

次
K

分!

IR

.

$"K'-))PS

% 神

志清!浅表淋巴结未触及% 甲状腺无肿大!颈静脉无

怒张% 呼吸平顺!双侧呼吸运动对称% 双下肺闻及湿

性啰音! 未闻及干啰音及胸膜摩擦音% 叩诊心界不

大% 心率
%!/

次
K

分!心律齐!各瓣膜听诊区未闻及杂

音% 腹部柔软!全腹无压痛!无反跳痛!无肌紧张!未

触及包块!肝-脾肋下未触及% 移动性浊音阴性!肝

区-双肾区无叩痛% 双下肢轻度凹陷性水肿%

入院后检查及治疗.心电图."

%

&窦性心动过速$

"

!

&肢导联-左胸导联低电压$"

&

&异常
T

波!

U6

段抬

高!

6

波改变$"

/

&可疑急性下壁!广泛前壁心肌梗死%

胸片.双侧支气管肺炎!可疑肺水肿$心影增大!双侧

胸腔少量积液% 心脏彩超.二尖瓣轻度关闭不全$心

包积液% 核素心肌静息断层显像.左心室前壁-前侧

壁心肌局灶性供血不足% 肝胆胰脾
I

超未见明显异

常 % 泌尿系统
I

超未见明显异常 % 肌钙蛋白
6

%"$/2"?SK),

% 心肌酶.谷丙转氨酶
$.2#"VKC

!谷草转

氨酶
-&2""VKC

! 肌酸激酶
!.&2--VKC

! 乳酸脱氢酶

$..2'"VKC

!肌酸激酶同工酶
!#2#"VKC

!羟丁酸脱氢

酶
.-%2""VKC

% 血常规.白细胞总数
&2-.$%"

$

KC

!淋巴

细胞百分比
%!2#"W

!粒细胞百分比
-/2""W

!血小板

总数
-%$%"

$

KC

%肝功能.谷丙转氨酶
%%/2""VKC

!谷草

转氨酶
--2/"VKC

!白蛋白
&&2-"SKC

!白蛋白
K

球蛋白

%2!!

! 总 胆 红 素
!#2'"#)4,KC

! 间 接 胆 红 素

!%2&"#)4,KC

% 尿钠肽
M

脑钠肽
X'#/.?SK),

% 降钙素原

"2%$$=SK),

%

Y!

二聚体
/2"-)SKC

%

8!

反应蛋白
'2.#)SKE,

%

粪常规.颜色黄色!潜血阴性%结合病史及检验结果!

考虑患者存在急性心肌炎!予抗感染-抗炎-改善心

肌代谢-预防心衰等治疗%

短
篇
报
道
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入院第
:

天!患者诉有剑突下隐痛感!查体提示

上腹部有压痛!但无明显反跳痛" 当天检查胸部
-;

平扫
<

薄层
=

#$

>

%考虑双肺尖后段&双肺下叶炎症'$

!

%

双侧胸腔少量积液!致双肺下叶受压'$

:

%心包中等

量
?

大量积液'$

@

%扫及腹腔气影!拟为腹腔游离气

体(腹部平片
<

卧位
=<AB=

#双膈下游离气体!考虑消化

道穿孔肠胀气$

C/4'(0 >

%)转胃肠外科行急诊剖腹探

查手术!术中可见腹腔内大

量粪渣及脓液!小肠表面广

泛附着脓苔!距屈氏韧带约

>D"3E

小 肠 见 一 大 小 约

>8!3E!>8D3E

穿孔! 小肠肠

壁较薄! 触及肠壁不均匀!

腹腔内肠管明显扩张水肿!

行小肠部分切除吻合术"穿

孔 处 小 肠 术 后 病 理 提 示

<C/4'(0 !=

#非霍奇金氏淋巴

瘤!

;

细胞源性! 结合临床

病史&镜下特点及免疫组织

化学!符合肠道单形性亲上

皮性
;

细胞淋巴瘤"免疫组

化 #穿孔素
<F=

!粒酶
G<F=

!

-AH <F =

!

-AD# <F =

!

-A: <F =

!

-A@DB2<F=

!网状纤维染色

<F =

!

I/"#J <FJ"K =

!

LM2 <? =

!

-A#H<? =

!

-A>>J <? =

!

-AJ$!

<? =

!

-53+/)A> <? =

!

-A!" <? =

!

-A!><?=

!

G3+"!<?=

"

MN;?-;

>HC CAO

全身检查诊断意

见*

C/4'(0 :

%#*

>

%双侧上颈

部+纵隔及腹膜后多发淋巴

结!双肺多发结节!广泛骨

质密度增高! 糖代谢增高!

可符合淋巴瘤*

"

期%'*

!

%双

侧胸腔积液!左肺下叶节段

性实变不张'*

:

% 心包大量积

液! 右心室肌层糖代谢增

高!提示心功能不全'*

@

%肺

门区肺野蝶状模糊影!考虑

肺水肿'*

D

%脾大*考虑脾亢!

暂不排肿瘤侵犯%'*

#

%腹膜

水肿"

该病例诊断
LNP;Q

较明确!建议患者行化疗治

疗!但由于患者术后出现多重感染&感染性休克&持

续高热!一般情况较差!家属放弃化疗!要求出院"

>

月后患者出现神志不清&全身抽搐!再次返院治疗"

检查血常规#白细胞总数
>8$>!>"

$

RQ

!血红蛋白浓度

>"#4RQ

!血小板总数
:!>"

$

RQ

" 降钙素原
"8@$")4RE+

"

!"#$%& ' ($)*"+)& ,&*-.*-.&. */%0$#/0$* */& 1023!)3,+/0,- 4" .*-567

8"5$%& 9 -

!

:-*/0)05";<) .6=*"0>. ./0?6@ ,6@"$,!."A6@ -*3+";-) )3,+/0;3*6.

"

1

!

BCDE

"

=

!

BCFGE

#

"9HH

$

8"5$%6 I <

!
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"
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!
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尿钠肽
%

脑钠肽
&'(!)*+",-./0

! 凝血检测示凝血酶原

时间
'1+)2

" 国际标准化比值
'+))

" 纤维蛋白原

"+(!-.3

"活化部分凝血酶时间
("+(2

"血浆凝血酶时

间
!)+42

!

56

二聚体
'"+)#/-.3

"纤维蛋白降解产物

!)+'"!-./0

"血浆凝血因子
"!($+("7

"血浆抗凝血

酶
# *)+'"7

! 患者出现感染性休克#弥散性血管内

凝血及脑出血等并发症"入院后抢救无效死亡!

!

讨 论

胃肠道非霍奇金巴瘤大部分起源于
8

淋巴细

胞"

9

淋巴细胞仅占所有病例的
'(7

左右"主要有肠

病相关性
9

细胞淋巴瘤#肠道单形性亲上皮性
9

细

胞淋巴瘤$

/:;:/:<,=>? @,>A=@0>:A<:,>? >;A@2A>;B0 9!?@00

0C,=:/B

"

DEF93

%! 惰性增殖性
9

细胞淋巴瘤和
GH

细胞淋巴组织增生性疾病等&

'

"

*

'

!

DEF93

是一种衍生

于肠道上皮内淋巴细胞的罕见恶性肿瘤" 由形态相

对单一的
9

淋巴细胞组成" 在亚洲人群中占所有外

周
9

细胞瘤的
'+)7

&

)6(

'

! 该病发病年龄较广
%!*"4$

岁
&

"中位发病年龄
#'

岁"以男性居多"男女比例约

!#'

! 该病病因不清楚"可能与食物及某些药物对肠

道的抗原刺激有关!

DEF93

原发病变部位主要在小

肠$空肠
1*$

和回肠
!1$

%"极少部分发生在结肠和

胃! 临床表现不典型"小部分患者有腹痛#腹泻#恶

心#呕吐等慢性消化道症状"大约一半患者以急性肠

穿孔或肠梗阻就诊"发热#盗汗#消瘦见于
)"7

左右

的患者!晚期肿瘤细胞常扩散到腹部淋巴结#肠系膜

等腹部器官"少数患者可扩散至骨髓#肺#肝#脾等腹

外组织&

#

'

! 本病例患者年纪轻"既往病史无特殊"主

要以持续高热为临床表现! 入院检查心电图# 心肌

酶#心肌核素显像均支持存在心肌损伤"同时合并双

肺炎#心包及胸腔积液"脑钠肽前体明显升高"诊断

符合急性心肌炎#心功能不全临床表现!患者出现自

发性小肠穿孔" 病理切片及免疫组化结果终于揭示

了真正的病因(肠道单形性亲上皮性
9

细胞淋巴

瘤"此时已伴有全身多处转移"实属罕见!

DEF93

诊断必须依靠病理及免疫表型"所以取

到病变组织是非常重要的!肿瘤病灶可单一或多发"

通常伴有溃疡" 在肿瘤中心可见大量淋巴细胞浸润

肠壁"肿瘤细胞一般中等大小"形态较单一"核仁不

明显"边缘有苍白或透明的细胞质!瘤细胞周边及远

处黏膜区域都可见淋巴上皮病变现象" 可见绒毛萎

缩"隐窝上皮破坏"未见隐窝上皮增生&

1

'

! 在大多数

DEF93

中" 淋巴瘤细胞的
I5!

#

I5*

#

I51

#

I54

和

I5(#

呈阳性"而
I5)

#

I5(

和
I5*"

呈阴性"小部分

患者可发生免疫表型变异而出现
I54

和
I5(#

呈阴

性! 此外还可表达
9FJ!'

#

K<8

#

DJ9H

#

LMH

#

9IN$

#

9IN%

等"

H>!#1

增殖指数较高
#"7

$

!"7%$(7

%

&

46$

'

!

研究发现
DEF93

病因可能与基因变异有关"大多患

者可检测到
9IN

基因的克隆重排"常见的基因变异

有
$O*'+*

#

4O!)

#

LE95!

#

'O

#

(O

#

1O

#

4O

#

PJH.L9J9

#

NJL

#

KGJF!

等"

DNF93

基因变异大多与
EJ93

是重

叠的"但表达频率往往不一样&

'"

'

!本例患者肠道穿孔

处组织病理特点和免疫表型符合
DEF93

表现"可惜

条件限制未能完善相关病变基因检测!

DEF93

早期诊断是困难的" 内镜检查及取样对

诊断有一定的帮助&

''

'

!内镜下表现包括黏膜水肿#颗

粒样改变#弥漫性增厚#糜烂及环周溃疡"但往往难

以与其他胃肠道恶性肿瘤相鉴别" 同时肿瘤多起源

于黏膜下淋巴组织"早期黏膜破坏尚不明显"难以取

到病变组织"因此临床上对于可疑患者"应警惕内镜

表现轻微的侵袭型病变"建议进行多点多部位活检!

腹部
I9

和
DNF

图像能够清楚地显示肠壁结构"并

能观察肠壁相邻的肠系膜#血管#淋巴结及腹部其他

器官情况"为诊断提供大量信息"但早期病变诊断不

敏感! 近年来发展的影像技术如
I9

小肠造影#能谱

I9

检查#

DNF

功能成像#小肠腔内超声等对肠道肿瘤

部位#数目#范围#病变肠腔形态#肠壁增厚情况#浸

润深度及周边转移等征象显示更加清晰" 具有更大

的诊断优势&

'!6'*

'

!

'4Q!Q5K RE9.I9

由于一站式显像

的特点"可灵敏且特异地排除肠外器官淋巴瘤病灶"

鉴别肿瘤来源" 发现肿瘤转移情况" 能用于小肠
9

细胞非霍奇金淋巴瘤的早期诊断# 治疗后残留病灶

及监测肿瘤复发&

')

'

)但
'4Q!Q5K

并非肿瘤特异性显

像剂"肉芽组织#炎症组织等均可摄取"所以具有一

定假阳性率"必须结合其他检查手段!本例患者术后

病理提示
DEF93

" 此时
'4Q!Q5K RE9.I9

对于疾病

的扩散情况及分期具有重要的指导作用!

对于
DEF93

治疗目前尚无共识的方案"治疗原

则主要是手术和化疗&

'(

'

! 大多
DEF93

患者以肠穿孔

或梗阻起病"需要手术治疗"但单纯的手术切除无法

提高生存率"需结合术后化疗或放疗!目前常用的化

4)1
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疗方案仍以
-:2;

!环磷酰胺"多柔比星"长春新碱"

泼尼松#$但仍难以提高生存期$一般治疗后中位生

存时间
<

个月左右$死亡主要原因为淋巴瘤复发"肠

穿孔"全身衰竭% 有研究发现体外干细胞移植"生物

免疫治疗或者能延长生存期$ 但仍需要进一步的研

究&

=#

'

% 本例患者发病病程短$较快出现全身肿瘤转

移$并且合并严重感染"多器官衰竭$可能与肿瘤引

起抵抗力下降及肠穿孔后腹膜炎等有关% 患者放弃

化疗$从发病到死亡仅仅
!

个月时间%

总之$

>?@AB

发病率低$恶性度高$生存期短$

临床表现不典型$缺乏特异性检查$极容易引起误诊

漏诊%虽然该病大多于中老年发病$也有少数年轻患

者可见% 临床上对于发热原因不明确$发热周期长$

难以退烧的患者$ 应仔细询问是否存在慢性消化道

症状$必要时需完善全消化道钡餐"腹部
-A

"胶囊内

镜"

=<C!CDE ;?AF-A

" 病理检查及基因检测等全面

检查$以早期诊断及治疗%
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