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　　摘要：目的　探讨原发性乳腺淋巴瘤（ＰＢＬ）的临床病理特点。方法　回顾性分析 ３６例 ＰＢＬ患者
的临床资料。结果　３６例 ＰＢＬ患者中，Ⅰａ期 １６例，Ⅱａ期 １４例，Ⅱｂ期 ２例，Ⅳｂ期 ４例，患者均行

手术治疗加化疗，其中 ２０例加行放疗。３３例（９１．７％）随访 ３～１９３个月，随访期间死亡 １２例，其中

死于脑转移 ２例，骨髓转移 ５例，肝、肺广泛转移 ５例。存活 ２１例中，最长者 １９２个月，总生存时间

３～１９２个月，中位生存时间 ４３．５个月。全组 ３年和 ５年生存率分别为 ７０．１％和 ４９．０％。结论　ＰＢＬ

中以 Ｂ细胞型 ＮＨＬ常见，诊断主要依据术后的常规病理和免疫组化检查，一般采用手术、化疗及放疗

等综合治疗。 ［中国普通外科杂志，２００８，１７（５）：４３３－４３５］
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　　原发性乳腺淋巴瘤（ｐｒｉｍａｒｙｂｒｅａｓｔｌｙｍｐｈｏｍａ，
ＰＢＬ）是原发于淋巴结外组织的免疫系统的恶性
肿瘤，临床上很少见［１］，仅 占乳腺恶性肿瘤 的

０．０４％ ～０．５３％，占所有结外淋巴瘤的 ２．２％［２］，

多为非霍奇金淋巴瘤（ｎｏｎＨｏｄｇｋｉｎ′ｓｌｙｍｐｈｏｍａ，

ＮＨＬ）。其临床表现与乳腺癌极为相似，但预后较

差，治疗与乳腺癌亦有所不同。本文回顾性分析

湘雅二医院 １９８１年 ４月—２００７年 ５月间 ３６例

ＰＢＬ患者的临床资料，报告如下。

１　临床资料

１．１　一般资料

３６例 ＰＢＬ患者均为术后临床病理确诊，符合
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ｗｉｓｅｍａｎ和 ｌｉａｏ１９７２年提出的 ＰＢＬ诊断标准［３］：

（１）经病理证实为恶性淋巴瘤；（２）以往无其他部
位相似组织类型的淋巴瘤病史；（３）乳腺为首发
或最主要的受侵部位，同时或随后有同侧的腋下

淋巴结受侵，但当累及的淋巴结大而乳腺肿块较

小或肿块位于腋尾时，则应考虑淋巴结起源的恶

性淋巴瘤；（４）无同时存在广泛播散的淋巴组织
增生性疾病；（５）胸片、腹部 Ｂ超检查及骨髓穿刺
结果均正常。其中女性 ３５例，男性 １例；年龄
２９～６６岁，中 位 年 龄 ４２岁。左 乳 １０例，右 乳
２５例，双乳 １例；其中有 １例左乳首发 ２年后对侧
复发，１例左乳首发 ４年后对侧复发，原发病状均
曾行改良根治术并化疗复发后均再次行改良根治

术并化疗。全部患者以乳腺肿块为首发表现，肿

块直径 １．５～７ｃｍ，中位数 ４．２ｃｍ，均质硬，无压
痛，边界清楚或不清，活动度较差，表面皮肤无橘

皮样改变。其中 ８例患者同侧腋窝淋巴结受累。
１．２　病理类型

３６例 ＰＢＬ患者中，２８例免疫组化结果报告显
示 ２６例来源 Ｂ淋巴细胞，２例来源外周 Ｔ淋巴细
胞。依照恶性淋巴瘤 ＡｎｎＡｒｂｏｒ分期方案，３６例
患者中Ⅰａ期 １６例，Ⅱａ期 １４例，Ⅱｂ期 ２例，Ⅳ
ｂ期 ４例。
１．３　治疗方法

３６例 ＰＢＬ患者均行手术治疗，其中 １例行乳
腺癌根治术 ＋化疗，１０例行乳腺癌改良根治术 ＋
化疗，１２例行乳腺癌改良根治术 ＋放疗 ＋化疗，
５例行乳腺肿块切除术 ＋化疗，８例行乳腺肿块切
除术 ＋放疗 ＋化疗。化疗采用 ＣＨＯＰ和（或）ＢＡ
ＣＯＰ方案，每例 １～６个疗程。放疗采用 ６０Ｃｏ或
６ＭＶＸ线，靶区为患侧乳房 ＋内乳区 ＋同侧腋窝
＋同侧胸壁 ＋锁骨上淋巴结，剂量为 ４０～５０Ｇｙ。

２　随访结果

本组患者随访至２００７年５月，３例失访，随访
率 ９１．７％，随访时间为 ３～１９２个月，中位时间为
６３个月。存活 ２１例，１２例死亡，其中 ２例死于脑
转移，分别于术后 １０，５１个月死亡；骨髓转移
５例，分别于术后 ３，１０，２３，４３，４５个月死亡；另
５例有肝、肺广泛转移死亡，分别于术后 １２，２４，
４２，７０，８８个 月 死 亡。存 活 ２１例 生 存 时 间 为
３～１９２个月，中位生存时间为 ４３．５个月。全组总
３年生 存率为 ７０．１％ （２４／３０）５年 生 存 率 为
４９．０％（１２／１６）。

３　讨　论

原发性乳腺恶性淋巴瘤是原发于淋巴结外组

织的免疫系统的恶性肿瘤，临床上通常表现为乳

房内无痛性肿块，多数为单侧肿块，女性为主，男

性少见。本组 ３６例患者中仅 １例为男性患者。
文献报道以右侧乳腺多见，且多见于乳腺外上象

限［４］，少数为双侧乳腺受侵（５％ ～２５％）。本组
发生于左侧乳腺 １０例，右侧乳腺 ２５例，仅 １例初
诊时表现为双侧肿块（５．６％）。本病病程较短，
发展速度较快，一般不侵犯乳头，无乳头溢液及乳

头凹陷，皮肤橘皮样改变亦不多见。由于临床表

现缺乏特异性，容易引起误诊，也很难与乳腺癌相

鉴别，但 ＰＢＬ诊断时肿块多比乳腺癌大，且肿块生
长较乳腺癌更快。国内报告 ＰＢＬ肿块平均大小为
３．５～４．８ｃｍ［５－６］，本组 ３６例患者肿块平均大小
４．２ｃｍ。发病中位年龄国外有报道为 ５５岁［７］，国

内多数报道为 ３２～３９岁［５］，本组病例为 ３６岁，与
国内报道相符合，低于国外发病年龄，与乳腺癌发

病年龄相似。

对 ＰＢＬ的诊断应严格遵循：（１）有足够的病
理标本；（２）淋巴瘤浸润与乳腺组织密切相关；
（３）在乳腺原发部位肿瘤发生前至少 ３个月无其
他部位 ＮＨＬ的存在；（４）乳腺 ＮＨＬ是临床唯一或
最初的原发病变。由于 ＰＢＬ缺乏特异性临床表
现，术前影像学检查无特征性改变，而冷冻切片只

能提供良恶性，不能确诊是否为恶性淋巴瘤，故价

值有限［８］。由于 ＰＢＬ术前诊断比较困难，多采用
手术切除活检，明确诊断应作病理及免疫组化检

查。本组 １８例患者中有 ７例是通过病理和免疫
组化检查后确诊。张勇智等［９］认为临床上遇到下

列情况可考虑本病：（１）中老年女性患者的乳房
有包块，术前或术后伴有发热或乳房炎性表现，且

抗生素治疗无效的患者。（２）Ｘ线钼靶摄像显示
乳房弥漫性密度增大，皮肤硬化，显示淋巴瘤的特

征，对诊断有一定帮助，但并不是可靠的诊断依

据。（３）患者有乳腺包块，同时伴有中枢神经系
统（ＣＮＳ）症状表现，包括肢体麻木伴疼痛、排尿困
难、复视、头痛及意识障碍等。总体来说，ＰＢＬ的
诊断标准仍以肿瘤的切片病理及免疫组化。

ＰＢＬ的病理类型多为 Ｂ细胞型非霍奇金淋巴
瘤（ｎｏｎＨｏｄｇｋｉｎ′ｓｌｙｍｐｈｏｍａ，ＮＨＬ），其中以弥漫性
大 Ｂ细胞淋巴瘤（ｄｉｆｆｕｓｅｌａｒｇｅＢｃｅｌｌｌｙｍｐｈｏｍａ，ＤＬ
ＢＣＬ）和黏膜相关淋巴组织型 （ｍｕｃｏｓａａｓｓｏｃｉａｔｅｄ
ｌｙｍｐｈｏｉｄｔｉｓｓｕｅ，ＭＡＬＴ）淋巴瘤两种类型最为常见，

４３４
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仅少数为 Ｔ细胞性，张健强等［１０］报告局部皮肤呈

青紫色常为 Ｔ淋巴细胞瘤的特征性表现。本组病
例有 ２８例进行免疫组化，其中 ２６例来源 Ｂ淋巴
细胞，占 ９２．９％，２例来源外周 Ｔ淋巴细胞，占
７．１％，与文献报告相似。

目前认为 ＰＢＬ的治疗与其他部位的淋巴瘤相
似，包括手术切除肿块，术后联合化疗及放疗。手

术治疗中对于是否应行根治术仍有争议。普遍认

为由于诊断技术的限制，大部分的患者早期不能

确诊而被当成乳腺癌接受根治性手术，使患者身

心受到极大伤害，甚至可能延误化疗和放疗的时

间，因此如果术前病检已确诊为 ＰＢＬ的患者无需
进行根治手术，局部肿块切除加化疗和（或）放疗

即可获得满意的效果。本组 ３６例患者中，仅 １例
行根治术 ３９个月后死于骨转移；３５例行改良根
治术或局部肿块切除术，中位生存期为 ４５个月。
扩大根治术与之相比并无任何优势。但如果发现

肿块较大或者腋下出现淋巴结侵犯的患者，还是

选择根治术或改良根治术为好。

ＰＢＬ最大的威胁在于远处转移，化疗在 ＰＢＬ
的治疗中占重要位置。目前化疗方案大多数都以

含蒽环类药物的 ＣＨＯＰ（Ｃ：环磷酰胺，Ｈ：蒽环类
药，Ｏ：长春新碱，Ｐ：泼尼松）为主，一般化疗周期
为 ４～６周，张英豪等［１１］认为，化疗应最少坚持

４个疗程，同时或化疗后行放疗 １个疗程。本组
３６例 患 者 均 进 行 ＣＨＯＰ和 （或）ＢＡＣＯＰ方 案。
Ｒｉｂｒａｇ等［１２］认为恶性程度较高的 ＰＢＬ容易出现远
处播散转移，尤其 ＣＮＳ容易受累，治疗时应考虑
ＣＮＳ预防，本组中有 ２例死于 ＣＮＳ转移，５例死于
骨髓转移，另 ５例有肝、肺广泛转移死亡。有学
者［１３］认为，低度恶性的 ＰＢＬ易在原位复发，而长
时间不发生播散，则局部治疗已足够，不需化疗。

放疗可于化疗中或 ６周化疗结束后进行，放疗区
域通常包括受累乳房胸壁，同侧腋窝和锁骨上区。

由于 ＰＢＬ临床少见，仅有极少数学者进行了
预后因素分析。Ｗｏｎｇ等［１４］提出分期是唯一的预

后因素，Ｉ期患者 ５年生存率为 ８３％，Ⅱ期仅为
２０％（Ｐ＝０．００２１）；Ｈａ等［１５］报道 Ｉ期患者 ５年生
存率为 ８３％，Ⅱ期为 ０（Ｐ＝０．０００１），并提出国
际预后指数（ＩＰＩ）对 ＤＬＢＣＬ的预后有意义，１分和
１分 以 上 患 者 的 ５年 生 存 率 分 别 为 １００％ 和
４５％。

总的来说，ＰＢＬ患者临床上比较少见，预后较

差，对于 ＰＢＬ患者应手术切除结合化疗、放疗，进
行合理的综合治疗。
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