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　　[摘要]　目的:探讨原发性肾上腺淋巴瘤(PAL)临床特征及预后分析。方法:回顾性分析郑州大学第一附属

医院2010年5月—2018年9月收治的28例PAL患者的相关资料,采用 Kaplan-Meier曲线进行生存分析,并总

结影响预后的临床因素。结果:男15例,女13例,男女比例1.15︰1.00;年龄23~77岁,中位年龄60岁;肿瘤

最大层面17~175mm,中位肿瘤最大层面61mm;出现肾上腺皮质功能减低17例,出现 B症状16例。总随访

时间2~75个月,中位随访时间33个月;1年总生存率为53.6%,3年总生存率为46.4%;单因素分析治疗方法

(P=0.019)、肾上腺皮质功能减低(P=0.018)、疗效是否完全缓解(CR)(P<0.001)、是否进行化疗(P=
0.007)、B症状(P=0.031),是影响PAL患者生存时间的因素。结论:PAL是一种非常罕见的实体恶性肿瘤,进
展快,Cox多因素分析结果显示化疗(OR=0.101,P=0.008)、疗效 CR(OR=0.198,P=0.020)是影响 PAL患

者生存时间的独立因素。
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Abstract　Objective:Toinvestigatetheclinicalfeaturesandprognosisofprimaryadrenallymphoma(PAL).
Methods:Weretrospectivelyanalyzedtherelevantdataof28PALpatientsadmittedtoFirstAffiliatedHospitalof
ZhengzhouUniversityfrom May2010toSeptember2018.TheKaplan-Meiermethodwasusedforsurvivalanaly-
sis,andtheclinicalfactorsaffectingtheprognosiswereanalyzed.Results:Therewere15malesand13females.
Themale-to-femaleratiowas1.15∶1.00,aged23-77yearsold,withamedianageof60years.Thelargest
tumorsizewas17-175mm,andthemediantumorlargestsizewas61mm.Theadrenalcortexfunctionde-
creasedinsomecases.Of17cases,16caseshadBsymptoms.Thetotalfollow-uptimewas2-75months,and
themedianfollow-uptimewas33months.The1-yearoverallsurvivalratewas53.6%,andthe3-yearoverall
survivalratewas46.4%.Univariateanalysisshowedtreatmentmethod(P=0.019),adrenalcortexfunctionre-
duction(P=0.018),completeresponse(CR)ornot(P<0.001),receivingchemotherapyornot(P=0.007),

andBsymptoms(P=0.031)werefactorsthataffectthesurvivaltimeofpatientswithPAL.Conclusion:PALis
averyraresolid malignanttumorwithrapidprogress.Cox multivariateanalysisshowedthatchemotherapy
(OR=0.101,P=0.008)andtherapeuticeffectofCR (OR=0.198,P=0.020)aretheinfluenceindependent
factorsforsurvivaltimeofPALpatients.
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　　原发性肾上腺淋巴瘤(primaryadrenallym-
phoma,PAL)是一种非常罕见的实体恶性肿瘤,由
于其临床及影像学表现不明显,诊断不明确,很容

易造成误诊漏诊[1]。将PAL定义为一种经组织学

证实的淋巴瘤,它累及一侧或双侧肾上腺,在临床

表现上具有以下2个特征:①在其他部位无淋巴瘤

病史;②如果累及淋巴结或其他器官,肾上腺病变

明显占优势[2]。本文通过探讨相关因素与预后之

间的关系,为临床诊治提供一定参考。
1　资料与方法

1.1　临床资料

回顾性分析2010年5月—2018年9月我院收

治的28例PAL患者的临床资料,所有数据均经病

理科病理组织活检及免疫组织化学染色证实诊断。
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28例患者中,男15例,女13例,男女比例1.15︰

1.00;年龄23~77岁,中位年龄60岁。相关因素

分析见表1。根据国际工作组淋巴瘤共识反应评

估标准将治疗后的疗效分为完全缓解(CR)和非完

全缓解(non-CR)[3]。肾上腺皮质功能减低(adre-
nalinsufficiency,AI)定义为皮质醇浓度降低或促

肾上 腺 皮 质 激 素 (adrenocorticotropichormone,
ACTH)浓度升高[4]。

表1　PAL患者临床特征及预后单因素分析

项目 例数 百分率/% χ2 P 值 95%CI
性别 0.080 0.778 (0.260~5.886)

　男 15 53.6
　女 13 46.4
年龄 1.673 0.196 (0.051~1.904)

　≤60岁 10 35.7
　>60岁 18 64.3
确诊方式 2.489 0.115 (0.703~19.120)

　穿刺 11 39.3
　手术 17 60.7
是否有高血压 0.033 0.856 (0.220~1.199)

　否 19 67.9
　是 9 32.1
病灶 0.562 0.453 (0.104~2.765)

　单侧 11 39.3
　双侧 17 60.7
是否生发中心来源a) 2.424 0.119 (0.038~1.514)

　否 14 63.6
　是 8 36.4
乳酸脱氢酶 4.489 0.175 (0.503~25.120)

　否 14 50.0
　是 14 50.0
是否出现 AI 6.152 0.018 (1.419~47.016)

　否 11 39.3
　是 17 60.7
病理类型 4.836 0.305 -
　间变性大细胞淋巴瘤 1 3.6
　弥漫大B细胞淋巴瘤 22 78.6
　小B细胞淋巴瘤 1 3.6
　间变性大细胞淋巴瘤(ALK阴性) 1 3.6
　NK/T细胞淋巴瘤 3 10.7
疗效是否CR 13.481 <0.001 (0.004~0.430)

　non-CR 13 46.4
　CR 15 53.6
是否进行化疗 7.368 0.007 (0.004~0.264)

　否 9 32.1
　是 19 67.9
治疗方式 7.955 0.019 -
　只进行手术治疗 9 32.1
　只进行化疗 11 39.3
　进行化疗和手术 8 28.6
肾上腺占位大小 0.56 0.454 (0.080~3.127)

　<6cm 8 28.6
　≥6cm 20 71.4
B症状 4.680 0.031 (1.107~33.238)

　否 12 42.9
　是 16 57.1

　　注:a)根据病理结果将22例弥漫大B细胞淋巴瘤分为是否生发中心来源。
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1.2　研究方法

分析性别、年龄、确诊方式、是否有高血压、病灶

单双侧、是否生发中心来源、乳酸脱氢酶是否升高、
肾上腺皮质功能是否减低、治疗方法、病理类型、疗
效是否CR、是否进行化疗、肾上腺占位大小、是否有

B症状等对PAL患者生存时间及预后的影响。

1.3　统计学方法

应用SPSS26.0统计学软件进行数据分析。
计数资料以例和百分率表示,组间比较采用χ2 或

Fisher精确检验,以P<0.05为差异有统计学意

义。研究终点为总生存期(OS),生存分析数据采

用 Kaplan-Meier法进行计算,并采用χ2 检验对生

存率进行比较,P<0.05筛选进入多因素 Cox模

型进行分析,以P<0.05为影响因素。

2　结果

2.1　生存分析

从 Kaplan-Meier生存分析可见,1、3年生存率

分别为53.6%、46.4%;从 OS可见未进行化疗的

中位生存期为9个月,仅进行化疗的中位生存期为

44.4个月,见图1。进行手术+化疗治疗的中位生

存期为45个月,与仅进行化疗治疗的生存期比较

差异无统计学意义(P>0.05);仅进行化疗和进行

手术+化疗治疗与单纯手术治疗之间比较差异有

统计学意义(P<0.05),见图2。治疗后疗效达CR
的中位生存期为45个月,疗效non-CR 中位生存

期为9.6个月,差异有统计学意义(P<0.05),见
图3。

图1　是否化疗相关生存曲线;　图2　不同治疗方式相关生存曲线;　图3　疗效是否CR相关生存曲线

2.2　影响PAL预后的单因素分析

本研究在α=0.05水平先采用χ2 或Fisher精

确检验对确定的单因素进行分析,选出 5 项对

PAL患者生存时间影响显著的因素:治疗方式(P
=0.019)、AI(P =0.018)、疗 效 是 否 CR(P <
0.001)、是否进行化疗(P=0.007)、B症状(P=
0.031)。性别、年龄、确诊方式、是否有高血压、病
灶、是否手术、是否生发中心来源、病理类型和肾上

腺占位大小,对PAL患者 OS无影响(P>0.05)。

2.3　影响PAL预后的多因素分析

将筛选出的5个因素纳入 Cox回归模型并进

行检验评估,见表2。疗效 CR、化疗2项因素是影

响PAL患者预后的独立因素(P<0.05);治疗方

式、AI、B症状3项因素对PAL患者的生存率无影

响(P>0.05)。

表2　PAL患者预后影响因素Cox模型分析

预后 OR P 值 95%CI
是否CR 0.198 0.020 0.051~0.773
是否进行化疗 0.101 0.008 0.019~0.549

3　讨论

PAL发病机制尚不明确,肾上腺无淋巴组织,

PAL可能起源于其造血组织,免疫功能受损是

PAL相关的发病因素。有研究发现,黏附因子以及

趋化因子受体可能在PAL发生过程中诱导相关通

路,从而导致患者发病[5]。PAL好发于年龄超过60
岁的患者[1],发病有男性倾向[2]。该研究显示性别

和年龄不是影响预后的相关因素(P>0.05)。

PAL累及肾上腺双侧病变多于单侧病变,最
常见的临床表现是B症状及腹痛[6]。多数患者因

为B症状及腰腹部疼痛就诊,并且出现呕吐、皮肤

色素沉着、低血压、神志淡漠等 AI的症状,从而完

善影像学检查发现肾上腺区病变。PAL与嗜铬细

胞瘤、肾上腺皮质癌(primaryadrenalcorticalcar-
cinomaPACC)等鉴别较困难。但PACC通常单发

为主,少有多发,而嗜铬细胞瘤双侧发病率也仅为

10%,PACC 和 嗜 铬 细 胞 瘤 均 较 少 出 现 腰 痛 症

状[7],这为PAL诊断提供有价值的信息。美国学

者 Wang等[1]认为B症状、AI、LDH 升高是影响预

后的因素,笔者分析显示最常出现的症状是 B症

状,其次是腰腹部疼痛,60.7%的患者出现了 AI。

·454· 临床泌尿外科杂志　 第37卷



单因素分析显示AI和临床表现为B症状是影响预

后的因素,虽然有50%的患者出现了 LDH 升高,
但该研究认为LDH 升高并不是预后相关的因素。

PAL通常表现为大的软组织肿块,取代肾上

腺的最大直径通常超过6cm[8-9]。CT平扫可见轻

度低密度影,增强后轻度至中度强化,常可观察到

不均匀的表现,并伴有邻近浸润[2]。研究中,有样

本CT显示有坏死或囊肿,在最初的评估中被误诊

为嗜铬细胞瘤或神经节细胞瘤,Rashidi等[2]和

Falchook等[10]也指出了这一问题。腺瘤的密度等

于或略低于正常肾上腺组织,在富脂腺瘤中密度通

常<10HU,在低脂腺瘤中密度通常在10~30HU,
结果显示 PAL 的平扫 CT 密度为31.8(25.8~
44.4)HU[1]。大肿块(>6cm)和侵犯下腔静脉是

PACC的常见表现,在PAL中,很少出现侵犯下腔

静脉[11]。MRI对PAL与嗜铬细胞瘤或神经节细

胞瘤的鉴别诊断更有帮助[12],PAL增强扫描可见

轻至中度强化,肾上腺转移瘤增强后可见等信号、
环状或不均匀强化,PACC呈不均匀高信号。3例

患者 MRI均表现为轻至中度强化。Wang等[12]研

究认为 MRI有助于PAL、PACC和肾上腺转移瘤

的鉴别。有报道称PET-CT是一种有价值的非侵

入性成像技术,可用于诊断、分期和评估PAL的治

疗[8]。虽然影像学发现能帮助临床上加强对PAL
的诊断,但只有通过组织活检才能确定诊断,手术

和穿刺均可以明确诊断,但由于高血压危象的风

险,临床只有在排除儿茶酚胺过量状态后,才进行

穿刺活检[2]。
本研究中,22例弥漫大 B 细胞淋巴瘤(DL-

BCL),3例 NK/T 细胞淋巴瘤(鼻型,ENKTL),

2例间变性大细胞淋巴瘤,1例小 B细胞淋巴瘤。
在PAL-DLBCL患者中,有8例进一步分类为生发

中心来源(GCB)亚型。有项研究表明,具有 GCB
亚型的 PAL-DLBCL患者预后可能更好[13],笔者

研究认为,是否 GCB不是 PAL-DLBCL预后相关

的因素,可能是因为该研究样本相对较少,纳入的

因素之间有影响造成。

PAL尚未建立最佳治疗方案,现在临床上治

疗方式包括化疗、手术、放疗及自体造血干细胞移

植(ASCT)等。化疗是 PAL 有效的一线治疗方

案[14],PAL-DLBCL首选 R-CHOP(利妥昔单抗、
长春新碱、多柔比星、博来霉素、环磷酰胺和泼尼

松)治疗,而PAL-ENKTL首选 DDGP(吉西他滨、
顺铂、培门冬酶、地塞米松)治疗[15]。有研究发

现[16],对于早期 PAL患者,接受手术治疗在一定

程度上能延长生存时间,虽然结果无统计学意义,
但这为今后的研究提供了方向,需要多中心、大样

本进一步的研究。祝宇等[17]认为对于 PAL肿块

较大无邻近组织器官侵犯者,只要患者一般情况好

能够耐受手术,应及早进行减瘤手术,术后再联合

化疗,有可能达到理想的效果。手术联合化疗对提

高PAL生存率无效,但手术治疗在明确病理结果

及缓解与局部肿块效应相关的疼痛方面能发挥一

定的作用[18]。本研究发现,单纯手术治疗中位生

存时间为9(3~11)个月,手术+化疗和化疗的中

位生存时间分别为45(8~53)个月和44.4(7~75)
个月,手术联合化疗对比单纯化疗对 PAL患者生

存时间没有明显改善(图2)。16例行手术治疗,其
中12例术后腰痛、B症状得到了不同程度的改善,手
术治疗并不能提高生存率,但在一定程度上可以改

善症状,提高生活质量。Laurent等[19]认为利妥昔单

抗联合化疗,2年存活率接近62.00%。该研究中,
接受和未接受化疗患者的3年总存活率分别为

50.00%和44.44%,Cox结果显示化疗是影响生存

时间的独立因素(OR=0.101,P=0.008)。

PAL患者的中枢神经系统(CNS)复发风险很

高,且复发后生存时间极短[20],此项研究中仅有2
例患者出现治疗后CNS复发,分别在治疗后11个

月和7个月去世。持续静脉滴注高剂量甲氨蝶呤

(1~3g/m2)超过24h可降低中枢神经系统复发

的可能[21]。Mermershtain等[20]认为在治疗后疗

效CR的患者CNS复发风险较低且具有较好的生

存时间,在化疗后巩固ASCT治疗能获得更长的生

存时间[14]。有研究指出,疗效CR是预后的相关因

素[17],研究显示治疗后疗效 CR15例(图3),疗效

CR中位生存时间为45(4~69)个月,non-CR中位

生存时间为9.6(4~24)个月,Cox多因素分析,疗
效CR是影响生存时间的独立因素(OR=0.198,P
=0.020),因此在治疗过程中,使用合适的治疗方

法并尽可能提高治疗的缓解率有希望增加患者的

长期生存。
综上所述,PAL恶性程度高,进展快,当出现B

症状、腰痛、LDH 升高,AI和影像学显示双侧肾上

腺病变时应高度怀疑PAL,首选CT引导下穿刺明

确病理,手术在一定程度上可以改善症状,对病理

诊断、早期治疗有一定帮助,联合化疗仍然是首选

的治疗方式。早发现、早治疗是改善预后的重要

条件。
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