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【摘 要】 报道 1例原发性双侧肾上腺弥漫大 B细胞淋巴瘤患者的临床资料，并进行文献复习。
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【Abstract】 This article reports a clinical case of primary bilateral adrenal diffuse large B-cell lymphoma and provides

a comprehensive literature review.
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患者，女，66 岁，因“反复纳差、乏力、发热 4 个月余”于
2024年 8月 16日入院。患者 4个月前出现腹胀、间断腹痛、干
咳不适，体质量减轻 3 kg，无明显头晕头痛，无恶心呕吐、厌油、
腹泻，无胸闷气促、盗汗，既往否认特殊病史。入院查体: 体温
37．1℃，脉搏 95次 /min，呼吸 18 次 /min，血压 96 /62 mmHg。浅
表淋巴结未扪及肿大，心肺未发现异常，腹软，无压痛及反跳
痛，肝脾肋下未扪及。实验室检查:白细胞 7．39×109 /L，中性粒
细胞 5．33×109 /L，淋巴细胞 1．06×109 /L，红细胞 3．12×1012 /L，血
红蛋白 75 g /L，血小板 56×109 /L。红细胞沉降率 120 mm/h，血
钠 132． 8 mmol /L，乳酸脱氢酶 543 U /L，α-羟基丁酸脱氢酶
444．5 U /L。性激素六项、类风湿因子、感染标志物九项未见明显
异常。皮质醇节律( 8: 00、16: 00、0: 00) 5．59、11．30、3．82 μg /dl，
促肾上腺皮质激素节律 ( 8: 00、16: 00、0: 00 ) 54． 90、14． 10、
14．50 ng /L。骨髓穿刺示:粒 /红 /巨核系增生伴血小板减少骨髓
象。骨髓免疫分型 T 细胞占总淋巴细胞 59． 8%，CD4 /CD8 =

0．84，NK 细胞占总淋巴细胞 9．7%; 成熟 B 细胞占总淋巴细胞
21．0%，为多克隆 B细胞。骨髓活检提示骨髓增生活跃，红系未
见明显代偿，T 细胞略增多。浅表淋巴结彩色超声示: 双侧颈
部、腋窝、肘窝、腹膜后、腹股沟区未见明显异常肿大淋巴结。

腹部彩色超声示:肝内钙化灶，右肾上腺区实性包块( 10．13 cm×
4．44 cm) ，双肾小结石。垂体增强 MＲ示:垂体右份可疑异常强
化结节灶( 6．5 mm×7．4 mm) ，考虑垂体瘤可能，蝶窦局限性积液
可能。肾上腺 CT平扫示( 见图 1A) :两侧肾上腺明显增粗呈姜

块样改变，CT 值 34 HU，最大截面分别为 65 mm × 44 mm、
64 mm×42 mm，肾上腺周围见少许条片状低密度影。肾上腺 CT
增强示( 见图 1B) :两侧肾上腺明显增粗，呈渐进性强化，CT 值
分别 51 HU、62 HU、74 HU，强化尚均匀，考虑双侧肾上腺增生。
为明确患者发热原因及肾上腺增生性质，行彩色超声引导下右
侧肾上腺穿刺活检术，术后病理诊断( 见图 2) : ( 右侧肾上腺肿
块) 弥漫大 B 细胞淋巴瘤，非特指，生发中心来源，伴 MYC/
Bcl-2双表达。免疫组化结果示: PCK ( －) ，CgA ( －) ，VIM ( +) ，
Ki67( +70%) ，HMB45 ( －) ，NSE ( －) ，SYN ( －) ，S-100 ( －) ，LCA
( +) ，CD20( +) ，CD21( －) ，CD3( －) ，CD43( －) ，CD5( －) ，CD79a
( +) ，Bcl-2 ( + ＞ 70%) ，Bcl-6 ( + 30%) ，Pax-5 ( + ) ，Mum-1 ( + ) ，
P53( 野生型) ，MYC ( +＞40%) ，CD56 ( －) ，CD10 ( +＞30%) 。原
位杂交结果示: EBEＲ( －) 。遂给予患者 Ｒ-CHOP 方案( 利妥昔单
抗联合环磷酰胺、表柔比星、长春新碱及泼尼松) 进行规范化疗。
患者于第 2周期化疗完成后复查，肾上腺彩色超声示:双侧肾上
腺分别可见 3．4 cm×1．7 cm、4．4 cm×2．0 cm低回声区，边界清，内
部未见明显血流信号。目前密切随访中，患者生活质量可。

讨 论 原发性肾上腺淋巴瘤是淋巴瘤中极为罕见的类
型，病变原发于肾上腺实质。流行病学调查表明，该疾病在淋
巴瘤中的占比不足 3%，其在原发性非霍奇金淋巴瘤中占比约
为 1%，在结外原发病灶中则占到 3%［1-3］。其发病具有明显的
性别差异( 男 ∶女 = 2 ∶1) ，中老年男性为高发人群，双侧肾上腺
同时受累多见，因肾上腺没有淋巴组织，故原发性肾上腺淋巴瘤
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注: A．肾上腺 CT平扫; B．肾上腺 CT增强扫描。

图 1 患者肾上腺 CT表现

注: A．HE染色，×40; B．HE染色，×100。

图 2 彩色超声引导下右侧肾上腺穿刺活检病理表现

病因尚不清楚［4］。单侧肾上腺淋巴瘤的病因可能涉及造血组
织病变，而双侧病变的发病机制更可能与免疫功能缺陷、病毒
感染有关。病理学统计显示，超过 70%的病例为弥漫性大 B细
胞淋巴瘤，这是最主要的组织学亚型，其免疫表型多归类为生
发中心或非生发中心来源，少数属于 T细胞亚型［5］。

原发性肾上腺淋巴瘤临床表现缺乏特异性，常以 B 症状
( 发热、盗汗和体质量减轻的全身症状) 多见，少数患者以全身
乏力、恶心、呕吐、腹胀、腰背部不适为主，极少部分体检发现双
侧肾上腺肿块伴或不伴淋巴结肿大［6］。研究显示，88%原发性
肾上腺淋巴瘤患者会出现乳酸脱氢酶升高，双侧病变升高的比
例明显高于单侧，并且其升高程度与肿瘤负荷、预后不佳呈正
相关。少数患者还会合并肾上腺皮质功能减退症状，如电解质
代谢紊乱、低血压、贫血、血小板减少等，且双侧受累导致皮质
功能不全发生率显著高于单侧，其病理机制主要归因于肿瘤细
胞的直接浸润［4-5］。

原发性肾上腺淋巴瘤确诊必须依靠组织病理学检查，其诊
断标准包括: ( 1) 无其他部位淋巴瘤病史; ( 2) 即使存在淋巴结
或其他器官受累，肾上腺仍应是主要病灶部位。因临床表现缺
乏特异性，还需借助辅助检查来进行诊断，如 B 型超声、CT、
MＲ、PET-CT、骨髓穿刺、免疫组化染色等，确诊需依靠病理学检
查，如 B型超声 /CT 引导的肾上腺穿刺活检［7-8］。但对于合并
肾上腺皮质功能不全者应进行糖皮质激素替代治疗后再行穿
刺活检，否则易引发肾上腺危象，危及患者生命。原发性肾上
腺淋巴瘤需与继发性肾上腺淋巴瘤、肾上腺转移癌、肾上腺腺
瘤、肾上腺囊肿、嗜铬细胞瘤等鉴别［4，9］。

本例患者有不明原因发热、体质量减轻症状，肾上腺增强
CT示双侧肾上腺增生，穿刺活检结果提示弥漫性大 B 细胞淋
巴瘤;并排除其他部位淋巴结肿大; 骨髓穿刺结果提示粒 /红 /
巨核系增生伴血小板减少骨髓象，无肿瘤细胞浸润; 外周淋巴

结均未见异常肿大，符合诊断标准。
目前针对原发性肾上腺淋巴瘤的治疗尚无明确指南参考，

临床多采用综合治疗策略，如手术切除、化疗、放疗、干细胞移
植、预防性鞘内注射等，其中 Ｒ-CHOP 化疗方案可作为原发性
肾上腺淋巴瘤的一线治疗方案［10］。原发性肾上腺淋巴瘤预后
普遍较差，大多数患者在发现肿瘤或明确诊断后 1 年内死亡，
中位生存时间仅为 20 个月［7］。研究显示，该疾病预后受多种
因素影响，包括患者年龄、肿瘤大小、血清乳酸脱氢酶水平、肿
瘤负荷、肾上腺皮质功能减退、基因 Bcl-2、Bcl-6、p53 突变、
Ki-67 指数等。此外，治疗过程中还可能并发严重感染、出血、
肺栓塞、嗜血综合征、电解质及酸碱代谢紊乱等危及生命的并
发症［11］。总之，原发性肾上腺淋巴瘤极为罕见，症状不典型且
发展迅速，预后不良，常造成漏诊或误诊，因此，临床医务人员
需加强对该病的认识与学习，以便更有效地指导临床实践。
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