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摘 要:目的 探讨血管免疫母细胞性T细胞淋巴瘤(AILT)临床病理特点,免疫组化、病理诊断与鉴别诊断要点。方

法 收集5例AILT,分析其临床病理特点、免疫组化特点,诊断方法其与鉴别诊断非特殊性外周T细胞瘤等做。结果

 4例患者为男性,1例为女性,年龄48~83岁,平均59岁,4例患者全身多组淋巴结肿大并发热消瘦,3例有皮疹伴瘙

痒,1例腹胀、纳差及食物过敏史。淋巴结最大径1.0~4.0cm,切面灰红、灰白,质中。镜下见淋巴结结构部分或全部破

坏,肿瘤细胞弥漫性的浸润,小至中等大胞浆透明细胞,及散在免疫母细胞样的大细胞,高内皮细胞静脉和滤泡树突细胞

增生明显,伴炎性反应性背景。免疫组化:肿瘤细胞表达CD3弥漫表达、部分病例表达CXCL13、Bcl-6、CD10,混合表

达CD4和CD8,CD4阳性细胞数量通常多于CD8,滤泡树突细胞CD21、CD23强表达,常围绕在高内皮的小静脉周围。

免疫母样的大细胞表达CD20、CD79a。结论 临床以全身多组淋巴结肿大并发热、皮疹全身症状,形态以小至中等大肿

瘤细胞浸润性生长和高内皮细胞静脉和滤泡树突状细胞增生,CD3、CD21、CD23、CXCL13、CD10、Bcl-6对诊断和鉴别

诊断有很大意义。
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  血管免疫母细胞性T细胞淋巴瘤(AILT)是一种

外周T细胞性淋巴瘤,其特征为系统性疾病,多形性

浸润累及淋巴结,伴明显高内皮血管和滤泡树突细胞

的增生,表现为进展期疾病、全身症状和多克隆的高球

蛋白血症,伴有瘙痒的皮疹常见,其他常见症状还有水

肿、关节炎和腹水,早期报道与药物过敏反应有关。收

集贺州市人民医院曾治的5例患者资料,从临床症状,

组织学特点及免疫组化方面入手,结合文献探讨该病,

以提高对它的认识和理解。

1 资料与方法

1.1 一般资料 收集广西贺州市人民医院病理科

2011~2014年5例患者临床资料,例1:女性,62岁,发
热、咳嗽、咳痰,全身淋巴结肿大2个月,查体:双侧腋

窝、双侧腹股沟见大小不一肿大淋巴结,直径为1.2~
3.5cm,脾肿大,该患者未能随诊。例2:男性,55岁,

以颈部、腹股沟、腋窝淋巴结肿大,伴发热、消瘦、纳差、

腹胀2个月,有食物过敏史,查体:颈部、腹股沟、腋窝

淋巴结肿大,直径为1.5~3.0cm,脾脏肿大,该患者

未能随诊。例3:男性,83岁,全身淋巴结肿大,伴发

热、消瘦、皮疹半月,查体:颈部、双侧腋窝及腹股沟淋

巴结肿大,直径为1.1~3.8cm,双侧胸腔积液和脾脏

肿大,患者化疗后身体受不了,年龄较大,放弃治疗,几
个月后死去。例4:男性,49岁,发现全身浅表淋巴结

肿大6个月,伴发热,消瘦、全身瘙痒皮疹,查体:双侧

颌下、颈部、腋窝、腹股沟淋巴结肿大,直径为1.2~

4.0cm,脾脏肿大,患者进行化疗治疗,半年后尚在。

例5:男性,48岁,发现颈部肿物5个月伴发热、疼痛、

消瘦明显,查体:全身瘙痒皮疹,颈部、腹主动脉旁淋巴

结肿大,直径为1.0~3.5cm,脾脏无肿大,患者接受

化疗,一年后尚在,但病情严重,反复发热。

1.2 方法 标本经4%中性甲醛固定,常规脱水,石
蜡包埋,4μm厚切片。免疫组化采用EnVision二步

法。使用一抗 CD3、CD4、CD8、CD21、CD23、CD20、

CD79a、CD10、CXCL-13、Bcl-6、CD34、Ki-67,

CD15、CD30、EMA和S-100,均为上海基因科技有限

公司产品,操作步骤按说明书进行。

2 结果

2.1 临床症状 ①淋巴结肿大:颈部淋巴结肿大5
例,合并腋窝、腹股淋巴结肿大4例,合并腹主动脉旁

淋巴结肿大1例。无疼痛,淋巴结质稍硬,部分融合。

②发热:患者均发热,伴消瘦明显4例、瘙痒皮疹3例。

③脾脏肿大4例,1例脾脏不大。④(其它症状)个别

病例合并腹胀、纳差、胸腔积液和食物过敏史。

2.2 病理资料 ①巨检:送检淋巴结大小1.0cm×
1.2cm×1.5cm~3.1cm×3.4cm×4.0cm,有包

膜,切面灰红、灰白,质稍硬,部分结节融合粘连,切面

无明显坏死。②镜下:均表现为淋巴结结构完全或部

分消失,或见少许残留淋巴滤泡,3例有肿瘤组织淋巴

结包膜外脂肪组织内浸润(见图1A),2例有肿瘤组织

淋巴结包膜浸润,弥漫分布小到中等大小淋巴样细胞
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浸润,胞质淡染,包膜清楚,核轻度不规则,有小核仁,
可见散在分布免疫母细胞样大细胞,有1~2个核仁,
伴有高内皮静脉增生,内皮细胞肿胀,呈分枝状(见图

1B),滤泡树突状细胞增生显著,呈网状分布,伴有炎性

反应的背景,包括小淋巴细胞,嗜酸性粒细胞、浆细胞

和组织细胞,无坏死。③免疫组化:5例肿瘤细胞弥漫

表达CD3、不同程度表达CXCL-13、Bcl-6、CD10,混
合性表达CD4、CD8,CD4阳性细胞数量常多于CD8,

CD20、CD79a灶状性散在阳性(见图1D),同时表达免

疫母样大细胞(见图1E),CD21、CD23均显示滤泡树

突状细胞网增生,围绕在高内皮的小静脉周围(见图

1F),CD34均提示高内皮静脉增生,Ki-67阳性指数

较高,为50%~70%,CD30(-)、CD15(-)、S-100
(-)、EMA(-)。

    图1A          图1B

    图1C          图1D

    图1E          图1F

图1 病理切片

图1A 小到中等大小的胞浆透亮的肿瘤细胞浸润淋巴结包膜

外脂肪组织;图1B 高内皮静脉增生,内皮细胞肿胀,呈分枝

状;图1C 肿瘤细胞弥漫强阳性表达CD3;图1D CD79a灶状

性散在阳性表达;图1E CD20散在少量B免疫母样大细胞阳

性表达;图1F CD21显示滤泡树突状细胞网增生,围绕在高内

皮的小静脉周围

3 讨论

3.1 临床特点 AILT是外周T细胞淋巴瘤比较常

见的特殊类型之一,约占15%~20%,或占所有非霍

奇金淋巴瘤的1%~2%,前者多发生在中老年人,男
女发病比率3~6∶1。患者通常表现为全身淋巴结肿

大和肝肿大,部分病例骨髓被累及,发病多处于进展

期,合并发热、腹胀、纳差、体重下降等全身症状,还有

皮疹、瘙痒、关节炎。实验室结果包括环免疫复合物,

伴有溶血性贫血冷凝集素、风湿因子和抗平滑肌抗体

(+)。该病临床过程为侵袭性,患者通常合并有感染、

体重下降等全身症状,难以采用较强的化疗方案,经随

访患者预后较差,感染是大部分病人的死亡原因,临床

病程呈急性或亚急性,少数病例可出现暂时自发性缓

解,但最终复发,一些病人开始对皮质激素治疗有反

应,但其中大部分病例复发,中位生存期13~17个月,

仍未能确定什么是最好的治疗手段,应用强的松联合

化疗包括骨髓移植将带来较好结果[1]。

3.2 病理诊断要点 AILT疾病早期表现为淋巴结

结构完整伴增生滤泡,诊断难度大,该病例常被诊断为

淋巴结非典型增生。随着肿瘤的进展,淋巴结结构不

同程度地被破坏,但常见被膜下窦,伴增生的生发中

心,增生的生发中心边界不清,伴有滤泡间着色体巨噬

细胞增多,这种增生生发中心不同于 AILT中常见燃

尽生发中心,后者是滤泡树突状细胞增生,聚集形在一

个同心圆样排列的不规则形淡染病灶,晚期肿瘤细胞

数量逐渐增加,弥漫分布,淋巴结结构完全被破坏。发

病多处于进展期,列举5例均处于中晚期,表现为淋巴

结结构完全或部分消失,或见少许残留淋巴滤泡,部分

合并肿瘤组织淋巴结包膜外脂肪组织内浸润,弥漫分

布小到中等大小淋巴样细胞浸润,胞质淡染,包膜清

楚,核轻度不规则,有小核仁,可见散在分布免疫母细

胞样大细胞,有1~2个核仁,伴有高内皮静脉增生,内
皮细胞肿胀,呈分枝状,滤泡树突状细胞增生显著,呈
网状分布,常绕在高内皮静脉周围,伴有炎性反应的背

景,包括小淋巴细胞,嗜酸性粒细胞、浆细胞和组织细

胞[2-3]。肿瘤细胞弥漫表达CD3、不同程度表达CX-
CL-13、Bcl-6、CD10,混合性表达CD4、CD8,CD4阳

性细胞数量常多于CD8阳性细胞,CD20、CD79a呈灶

状性散在阳性表达,同时表达免疫母样大细胞,CD21、

CD23均显示滤泡树突状细胞网增生,围绕在高内皮的

小静脉周围,CD34均提示高内皮静脉增生,Ki-67阳

性指数较高,为50%~70%,CD30(-)、CD15(-)、S

-100(-)、EMA(-)[4-5]。
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3.3 鉴别诊断 在典型病例中,结合临床表现及免疫

组织化学,对本病不难做出诊断,但由于AILT组织结

构复杂,要与以下疾病鉴别[6]:①非特殊性外周 T细

胞淋巴瘤(PTCL-U)。部分PTCL-U可见大片胞

浆透亮的小到中等大的细胞,间质伴炎症和血管增生

时,两病的鉴别会有一定难度,但AILT有独特临床特

点,全身淋巴结肿大,伴发热、体重减轻和皮疹全身症

状明显,CD21显示滤泡树突状细胞网增生,并围绕在

高内皮的小静脉周围,免疫组化CXCL-13、Bcl-6、

CD10对诊断和鉴别诊断有很大意义。②朗格汉斯细

胞组织细胞增生症(LCH)。AILT在20世纪70年代

早期被认为是淋巴肉芽肿症X,具有明显高内皮静脉

增生及伴有炎性反应的背景,包括小淋巴细胞、嗜酸性

粒细胞、浆细胞和组织细胞,而LCH表现为朗格汉斯

细胞浸润的肉芽肿,伴炎症性背景,有淋巴细胞、嗜酸

性粒细胞、中性粒细胞,泡沫状巨噬细胞,形态上有一

定相似。但LCH免疫组化CD1a、S-100表达朗格汉

期细胞及CD3、CD20显示 T、B细胞混合性生长,而

AILT在CD3、CD20显示T细胞优势性生长并且结构

的破坏,CD21提示滤泡树突状细胞网可作出鉴别诊

断。③霍奇金淋巴瘤。AILT可见散布分布RS样免

疫母细胞样大细胞,伴有炎性反应的背景,包括小淋巴

细胞、嗜酸性粒细胞、浆细胞和组织细胞,与霍奇金淋

巴瘤 极 相 似,但 AILT 的 RS 样 细 胞 表 达 CD20、

CD79a,不表达CD30和CD15,并且AILT中CD21显

示滤泡树突状细胞网增生,并围绕在高内皮的小静脉

周围,及CXCL-13、Bcl-6、CD10对诊断和鉴别诊断

有很大意义。④富于T细胞/组织细胞的淋巴瘤。该

病绝大多数细胞为非肿瘤性T细胞,伴类似于LδH细

胞、中心母细胞、RS细胞,小B细胞罕见,但该病无高

内皮静脉增生及滤泡树突状细胞的增生,免疫组化不

表达CXCL-13、Bcl-6、CD10很有鉴别意义。⑤病

毒感染性淋巴结病。风疹或EBV感染的淋巴结病变

其形态特征与AILT很相似,也可有B免疫母细胞增

生,但无胞浆透亮的小到中等大的肿瘤细胞增生,无高

内皮静脉增生及滤泡树突状细胞的增生,免疫组化,B、

T细胞混合性增生,而AILT,是淋巴结结构的破坏和

T肿瘤细胞优势性生长,并且 CXCL-13、Bcl-6、

CD10很有鉴别意义。

3.4 病因及发病机制 患者发病原因不清,但是细胞

因子可能起一定作用,γ球蛋白过多血症可能与瘤细

胞产生的IL-4水平有关,表现为免疫缺陷,并肿瘤形

成后继发性出现免疫异常等症状,大约75%病例可见

EBV(+)的细胞,EBV(+)的细胞大部分B细胞,部
分也见于T细胞中,研究表明多数AILT是起源于外

周T细胞淋巴瘤,并且血管免疫母细胞性淋巴结病是

AILT的前期表现。
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