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心包血管内大B细胞淋巴瘤一例
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　　病例资料　患者,男,７２岁,以“反复胸闷、气喘４
月余,加重９天”于２０２４年１１月２９日入院,４个月前

出现胸闷、气喘,活动后加重,偶有夜间憋醒,伴有发

热,常于晨时出现,可自行退热,伴咳嗽、咳痰,为阵发

性单咳,咳少量白痰,伴恶心,伴尿频,９天前开始出现

呼吸困难,夜间难以入眠,伴咳嗽、咳痰、气喘,外院心

脏彩超提示心包积液,行心包穿刺术,送检心包积液常

规:血红色,浑浊,无凝块,李凡他试验阴性,白细胞总

数２７８６８ ×１０６/L,红细胞总数２００６０００×１０６/L,生
化:总蛋白５１．６g/L,乳酸脱氢酶４０９７．８U/L,葡萄糖

６．６８mmol/L,胆固醇２．５０mmol/L,氯９５．４mmol/L.
血清结核特异性免疫反应阳性.予心包穿刺引流、

HREZ方案抗结核、抗感染等治疗后,患者仍有气促,
遂就诊于本院,自发病以来患者精神、睡眠、食欲差,大
便正常,小便频率增加,夜尿３~４次,体重下降１０kg.
既往史:２０２４年７月双侧跟骨骨折、胸椎骨折,行双侧

跟骨手术治疗;既往有高血压、乙肝、高尿酸病史.个

人史:吸烟史数十年,已戒烟２年,偶饮酒.
体格 检 查:体 温 ３７．８℃,脉 搏 ９６ 次/分,呼 吸

２０次/分,血压１７６/９５mmHg;桶状胸,左下肺叩诊浊

音,右肺叩诊清音,双肺呼吸音粗,左肺呼吸音减弱,双
肺未闻及干湿性啰音.

实验室检查:白细胞计数９．５１×１０９/L,红细胞计

数３．９６×１０１２/L,血红蛋白浓度１１２g/L,血小板计数

４５３×１０９/L,白 蛋 白 ３３．６g/L,超 敏 C 反 应 蛋 白

１２３．３０mg/L,白介素６８３．２９０pg/mL,血沉８９mm/h;
肿瘤五项(血清)未见异常;胸水常规:血样,浑浊,絮状

物,李凡他试验(＋),细胞总数３５０００×１０６/L,白细

胞计数５０００×１０６/L,有核细胞分类 N％ ２０．００,有核

细胞分类L％８０．００;胸水生化:葡萄糖０．０１mmol/L,
乳酸脱氢酶６１８６U/L,总蛋白４８．７g/L,腺苷脱氨酶

１４２．２U/L.
心脏超声:心包增厚,局部粘连,以右室前壁显著,

回声不均匀,心包脏层回声明显增强,未见明显钙化,
心包腔见不规则分布的液性暗区,内透声欠佳;主动脉

瓣、三尖瓣轻度反流;左室舒张功能减退(图１a).心

电图:房性早搏.CT 平扫＋增强:心包增厚,未见明

显钙化,心包较厚处约０．４cm,平扫 CT值约２７HU,
增强后呈轻度强化,动脉期 CT 值约２７HU,静脉期

CT值约４７HU,延迟期CT值约４２HU,心包内见少

许积液影,较宽处约０．８cm;左肺少许慢性炎症并左侧

胸腔少量积液;双侧肺气肿改变(图１b、１c).
手术及病理所见:行心包剥脱术＋胸膜粘连烙断

术＋胸腔闭式引流术,术中见心包增厚明显,与心肌粘

连严重,以右室前壁显著,心脏舒张受限;打开右侧纵

隔胸膜见右侧胸腔内胸膜粘连严重,切除增厚的心包

及右侧纵隔胸膜.
病理大体观:(心包组织)暗红薄壁样组织数块,

大小７．２cm×５．５cm×２cm,壁厚０．１~１．２cm,囊壁尚

光滑.镜下:囊壁样结构的疏松纤维组织内见弥漫、散
在、巢状分布的异型细胞,细胞大小不一,胞浆少,核异

型明显、多型性,间质伴较多混杂炎症细胞散在分布,
瘤细胞位于血管腔内,部分瘤细胞血管外浸润,伴束状

纤维素样坏死(图１d~f).
免疫组化:Vimentin(－)、CK(pan)(－)、CD２０

(＋)、CD３(－)、CD７９a(＋)、CD３１(血管内皮 ＋)、

CD１０(＋)、BclＧ２(－)、BclＧ６(弥漫＋)、MUM１(弥漫

＋)、CyclinD１(部分血管内皮＋)、CD３０(－)、cＧMYC
(４０％＋)、D２Ｇ４０(局部＋)、PaxＧ５(＋)、Lambda(＋)、

Kappa(＋)、CD３８(部分 ＋)、CD１３８(－)、KiＧ６７(＞
９５％＋);特殊染色 VG(＋)、PAS(－)、美蓝(－)、卡
红(－).分子病理:EBER(－).外送病理免疫组化

提示BclＧ２、cＧMYC双表达.病理诊断:心包血管内大

B细胞淋巴瘤.
本例患者送检心包积液常规提示结核性心包炎,

心包组织病理提示血管内大B细胞淋巴瘤,心脏彩超

提示心功能不全,血常规提示低蛋白血症,行心包积液

穿刺术、心包剥脱术后,胸闷、气喘症状缓解.患者因

术后体能状态差暂未进行化疗,目前２HREZ/１０HRE
方案抗结核治疗,随访至２０２５年４月２７日,患者仍有

９８０１放射学实践２０２６年９月第４１卷第９期　RadiolPractice,Sep２０２６,Vol４１,No．９



图１　心包血管内大B细胞淋巴瘤患者,男,７２岁.a)超声心动图示心包增厚、局部回声增强并局部积液(箭);b)CT平扫示心

包增厚(箭),CT值约２７HU;c)CT增强静脉期示心包增厚呈轻度强化(箭),CT值约４７HU;d)镜下示瘤细胞分布于囊壁样结

构的疏松纤维组织内,呈弥漫、散在、巢状分布(×１００,HE);e)镜下示瘤细胞位于血管腔内,部分瘤细胞血管外浸润(×２００,

HE);f)镜下示淋巴细胞大小不一,胞浆少,核异型明显、多型性(×４００,HE).

咳嗽、胸痛.
讨论 　 血管内大 B 细 胞 淋 巴 瘤 (intravascular

largeBcelllymphoma,IVLBCL)是非霍奇金淋巴瘤

的一种罕见亚型,发病率约０．５/１００万.与其他结外

淋巴瘤不同,IVLBCL的特点为大量肿瘤细胞聚集在

小或中等大小血管管腔,尤其以毛细血管和毛细血管

后微静脉多见,易侵犯神经系统、皮肤、骨髓和肺等器

官,而淋巴结较少受累[１].根据临床表现可分为经典

型、皮肤型和嗜血综合征型,其中经典型多见于西方国

家,主要表现为受累器官症状,以神经系统或皮肤为

主;皮肤型主要表现为皮下结节、红斑、毛细血管扩张

等,预后较好;嗜血综合征型多见于亚洲国家,常出现

肿瘤播散,主要表现为多器官功能受累,出现肝、脾肿

大和贫血等症状,预后较差[２].IVLBCL临床表现复

杂多变,缺乏特异性,多数患者发病初期即可出现发

热、盗汗及消瘦等症状,不同器官受累时则可能出现不

同的器官特异性症状.实验室检查以贫血和/或血小

板减少最常见,通常伴有乳酸脱氢酶升高和/或低蛋白

血症[３].本例患者血常规血红蛋白浓度１１２g/L,白
蛋 白 ３３．６ g/L,心 包 积 液 生 化:乳 酸 脱 氢 酶

４０９７．８U/L,胸水生化:乳酸脱氢酶６１８６U/L,提示轻

度贫血、乳酸脱氢酶升高.IVLBCL在临床上较罕见,
临床症状及影像学检查无特异性,易被误诊、漏诊,明
确诊断需依靠病理学检查.

CD２０、CD７９a、PaxＧ５为基本 B细胞标记,CD１０、

BclＧ６、MUM１用于区分生发中心亚型(GBC)与外周

活化B细胞亚型(ABC),BclＧ２、MYC、KiＧ６７可视为预

后相关标记,MYC≥４０％提示高侵袭性,若伴BclＧ２共

表达需警惕＂双表达淋巴瘤＂,KiＧ６７为增殖指数,高指

数提示侵袭性强.依据２０２２年 WHO 造血淋巴组织

肿瘤第５版分类,“双打击”淋巴瘤的定义为伴有 MYC
和BCL２重排,“三打击”淋巴瘤的定义为伴有 MYC、

BCL２和BCL６重排,“双表达”淋巴瘤为不伴相应的

基因重排,却有 MYC 和 BCL２蛋白高表达.“双打

击”、“三打击”及“双表达”均提示不良预后.IVLBCL
患者 KiＧ６７一般较高,cＧMYC＜５０％.

本例肿瘤细胞CD２０、CD７９a、PaxＧ５、CD１０、BclＧ６、

MUM１、cＧMYC阳性,T细胞标记 CD３、上皮标记 CK
(pan)阴性,支持为 B细胞来源的淋巴瘤,CD３１阳性

证实肿瘤细胞位于血管内,KiＧ６７(＞９５％＋)提示肿瘤

细胞增殖指数高,侵袭性强,预后差.外送病理免疫组

化提示BclＧ２、cＧMYC双表达,提示预后不良.EBER
(－)提示原位杂交未见EBV阳性细胞.

经典型IVLBCL中枢神经系统受累常见,也可见

脾、肺、肝、肾上腺、淋巴结等器官受累,在影像上表现

为受累器官病变,如肾上腺受累时在影像上表现为肾

上腺增粗或肾上腺肿块,累及肝脏时表现为乏血供肿

瘤,CT表现为较均匀低密度灶,增强后轻度强化[４].
但累及心包罕见,当肿瘤累及心包时,可根据此影像学

特征初步推测为心包病变.本病例通过手术及病理证

０９０１ 放射学实践２０２６年９月第４１卷第９期　RadiolPractice,Sep２０２６,Vol４１,No．９



实为心包病变,最终诊断为心包血管内大B细胞淋巴

瘤.心包增厚的致病因素涵盖感染性疾病、自身免疫

性疾病、肿瘤、创伤及物理因素等,其中以结核性心包

炎最为常见,其典型影像学特征为广泛性心包增厚、粘
连及钙化.本病例影像学表现为心包增厚,未伴钙化,
增强后呈轻度强化,且胸部CT未发现肺结核征象,据
此可与结核性心包炎进行鉴别.

患者以胸闷、气喘起病,超声提示心包积液,心包

积液的病因分为感染和非感染两类.感染:细菌和病

毒感染常见,而真菌感染和寄生虫感染罕见,其中结核

性心包炎是导致心包积液的常见原因.非感染:包括

肿瘤、自身免疫性疾病、心功能不全、代谢性疾病、外伤

等.本例患者心包积液反复,保守治疗无效,多次心包

积液穿刺后效果欠佳,积液性质为血性,CT显示心包

增厚,增强后呈轻度强化,心脏超声检查可见心包脏层

回声增强,基于上述证据,高度怀疑恶性心包积液.恶

性心包积液的产生机制之一是位于心包的恶性肿瘤细

胞可通过阻塞心包局部血管和淋巴管、产生炎症介质

等因素,引起心包腔内液体的分泌和重吸收功能障

碍[５].病理镜下可见肿瘤细胞部分位于血管腔内,部
分为血管外浸润,Seegobin等[６]报道５５例IVLBCL
患者中部分病例可见血管外浸润,９例淋巴结受累和

１５例脾脏受累的患者中仅３例活检,其中２例同时存

在血管内病变与血管外浸润.心包积液可能是肿瘤细

胞突破血管壁生长引起血管外浸润的一种表现.

IVLBCL需与以下几种疾病相鉴别:① 血管内

NK/T细胞淋巴瘤:病理特点为肿瘤细胞呈血管中心

性浸润,侵犯血管壁全层,伴血管壁纤维素样坏死,表
达CD２、CD５６、胞质CD３ε(cCD３＋),表面CD３(sCD３)
通常阴性,病理形态类似于IVLBCL,但B细胞标志物

阴性[７],常与EB病毒感染相关,此特征可作为与IVＧ
LBCL的鉴别要点.②弥漫大 B细胞淋巴瘤(diffuse
largeBＧcelllymphom,DLBCL)累及血管及淋巴管:

DLBCL有时会侵犯周围血管,甚至在血管及淋巴管腔

内形成瘤栓,需要与IVLBCL相鉴别,临床病史及影

像学检查非常重要[８],DLBCL在影像学上表现为明确

肿块或结节,结内为多发肿大淋巴结,结外为脏器病

变、局部占位.原发性心脏淋巴瘤可发生于心脏任何

部位,最常见于右心房,病理类型以弥漫大 B淋巴瘤

常见,４０％患者表现有房室传导阻滞,心脏彩超表现为

右心房内不规则团块影[９],而IVLBCL的特征是在血

管腔内生长,少见实体瘤.③原发渗出性淋巴瘤(priＧ
maryexudativelymphoma,PEL):好发于体腔,如胸

腔、心包腔和腹腔,临床表现为浆膜腔大量渗出液而无

瘤块生长,患者胸部CT图像上无明显肿块,主要表现

为胸腔及心包积液[１０],免疫表型显示肿瘤细胞 CD４５

阳性,活 化 细 胞 和 浆 细 胞 相 关 标 记 CD３０、CD３８、

CD１３８常可阳性,B细胞标记 CD１９、CD２０、CD７９a通

常阴性[１１].PEL与感染人类疱疹病毒８型(HHVＧ８)
相关,检 测 HHVＧ８ 有 助 于 鉴 别 PEL 与 其 他 淋 巴

瘤[１２].④转移癌:成簇的癌细胞位于淋巴管、血管内,
肿瘤细胞一般具有黏附性,免疫组织学ckpan(＋),T/

B细胞(－).鉴别转移癌与IVLBCL,临床病史与影

像学检查能提供线索,最终鉴别需依靠病理活检和免

疫组化.
本例患者以胸闷、气喘起病,超声及CT检查提示

心包增厚、局部粘连伴心包积液,实验室检查提示

LDH 升高、贫血,在诊治过程中,通过收集病史,以及

对影像学检查、心包积液常规、胸水常规、生化、心包组

织病理、免疫组化的整合分析,最终诊断为IVLBCL,
患者经过心包剥脱术治疗后,胸闷、气喘症状缓解,目
前随访时间尚短,对于患者病情转归和预后的情况需

继续随访观察.

参考文献:
[１]　LymphoidDiseaseGroup,ChineseSocietyofHematology,Chinese

MedicalAssociation;LymphomaExpertCommitteeofChineseSocieＧ

tyofClinicalOncology(CSCO)．ChineseexpertconsensusonthediagＧ

nosisandmanagementofintravascularlargeBcelllymphoma(２０２３)

[J]．ZhonghuaXueYeXueZaZhi,２０２３,４４(３):１７７Ｇ１８１．
[２]　AhmedH,JamesA,EnghelbergM．Successfuluseofintravitreal

bevacizumabandmethotrexateinacaseofneovascularizationof

theirisandpseudohypopyonsecondarytorecurrentdiffuselarge

BＧcelllymphoma[J]．Cureus,２０２２,１４(２):e２２５７８．
[３]　陈佳梅,罗波,罗茜茜,等．我国血管内大B细胞淋巴瘤的临床亚型、

诊治及预后分析[J]．中国癌症防治杂志,２０２１,１３(３):２８８Ｇ２９４．
[４]　金虹,廖伟华,杨帅,等．血管内大 B细胞淋巴瘤的临床特点及影

像学表现[J]．中南大学学报(医学版),２０２３,４８(１２):１９２０Ｇ１９２８．
[５]　高硕,孙爽,宋俊贤．恶性心包积液发病机制与诊疗的最新进展

[J]．中国研究型医院,２０２５,１２(１):６２Ｇ６７．
[６]　SeegobinK,LiZ,AlhajMoustafaM,etal．Clinicalcharacteristics,

prognosticindicators,andsurvivaloutcomesinintravascularlymＧ

phoma:mayoclinicexperience(２００３Ｇ２０１８)[J]．AmJHematol,

２０２２,９７(９):１１５０Ｇ１１５８．
[７]　郭燕,王秀峰,杨满,等．多中心血管内大B细胞淋巴瘤１２例临床

分析[J]．实用肿瘤杂志,２０２５,４０(５):４５２Ｇ４５８．
[８]　刘双,李道胜,班媛媛,等．血管内大 B细胞淋巴瘤临床病理学特

征分析[J]．中华临床医师杂志(电子版),２０２０,１４(６):４１３Ｇ４１８．
[９]　文智,刘慧,薛杨,等．右心房原发非霍奇金淋巴瘤一例[J]．放射学

实践,２０２０,３５(１０):１３５３Ｇ１３５４．
[１０]　王禹博,张昌政．HIV阴性原发性渗出性淋巴瘤一例[J]．放射学

实践,２０２０,３５(５):６９４Ｇ６９５．
[１１]　石丛艳,杨守京,方正清,等．胸腔原发性渗出性淋巴瘤１例临床病

理学及基因重排分析[J]．现代肿瘤医学,２０１６,２４(２０):３２７６Ｇ３２８０．
[１２]　BorieR,CadranelJ,GuihotA,etal．Pulmonarymanifestationsof

humanherpesvirusＧ８during HIVinfection[J]．EurRespirJ,

２０１３,４２(４):１１０５Ｇ１１１８．
(收稿日期:２０２５Ｇ０９Ｇ０１　修回日期:２０２５Ｇ１２Ｇ１０)

１９０１放射学实践２０２６年９月第４１卷第９期　RadiolPractice,Sep２０２６,Vol４１,No．９


