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病例讨论



病例摘要

• 女，60
• 右眼无痛性突出，伴眼肿，流泪半年

• 无实验室检查
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您的诊断？



手术病理：粘膜边缘性B细胞淋巴瘤

• 黏膜相关淋巴组织(mucosa-associated lymphoidtissue， MALT) 
淋巴瘤

• 是 一种原发于结外的小 B 细 胞淋巴瘤 ，多呈低度恶性的惰
性发病过程， 常发生于与黏膜和腺上皮有关的结外器官，
胃肠道多见（38%），其次为眼眶（20%）。 MALT 是眶内原
发淋巴瘤的最主要病理类型（35%~80%） 。

• MALT 淋巴瘤首先由 Isaccson 和 Wright 于1983 年报道，2008 
年 WHO造血与淋巴组织瘤分类中将其视为边缘带 B 细胞淋
巴瘤中具有独特临床病理特征的一类疾病。该病大多限于局
部，进展缓慢，具有独特的组织学特性、免疫表型及基因型。



• 正常眼眶内缺少淋巴组织， 仅在结膜基质内和泪腺腺
泡与导管之间存在少量的淋巴组织，因此，这些结构
被认为是眶内淋巴瘤潜在的原发部位。

•  也有学者认为来源于眶内淋巴组织的胚胎残留， 或与
眼的慢性炎症刺激使得眶内获得血液来源的淋巴组织
有关。 

• 最新的分子和细胞遗传学表明 ，淋巴瘤的发病机制还
与某些病原体感染相关。 

• 据统计，仅约 15%的眶内原发淋巴瘤可发展为全身性淋
巴瘤，因此，大部分病例只表现出眼部症状。



眼眶淋巴瘤病理分类

• 采用修正的欧美淋巴瘤分类，将眼眶淋巴瘤分为 5 类：

• ①眼眶 MALT 淋巴瘤或节外边缘带淋巴瘤；

• ②淋巴浆细胞样淋巴瘤；

• ③滤泡性淋巴瘤；

• ④弥漫性大 B 细胞淋巴瘤；

• ⑤其他组织类型淋巴瘤。

• 眼眶原发淋巴瘤大多为 B 细胞非霍奇金淋巴瘤。一般认为在淋巴
瘤中，小细胞侵袭性较弱，大细胞侵袭性较强，因此其恶性程度
由低至高依次为MALT 淋巴瘤、淋巴浆细胞样淋巴瘤、滤泡性淋巴
瘤、弥漫性大 B 细胞淋巴瘤、其他组织类型淋巴瘤。其中以 MALT 
淋巴瘤最多见。



临床表现

• 淋巴瘤好发于中老年人，男？女？慢性病程；

• 临床表现无特征性，多表现为眼眶内无痛性肿块，有时可伴有眼
球突出或运动障碍等。

粉红色肉样扁平隆起





 影像学特征性表现 ：
• 单 侧多发 ，双侧少见（7% ～ 24%） ；双侧淋巴瘤对预测发生全

身性淋巴瘤有一定的意义；

• 眶隔前间隙和/ 或肌锥外间隙受累;眼眶是最多被累及的部位，其
次是结膜、泪腺和眼睑；

• 形态不规则肿块并包绕眼球;浸润性、铸型蔓延性生长，眼环通常
完整，无压迹或凹陷；眼球内部及视神经极少受侵；

• C T 呈均匀等密度或T1WI 和T2WI 呈均匀等信号;
• 轻度均匀强化;近似于眼外肌；TIC 曲线多为平台型；

• 多无骨质破坏或骨质增生。



图1 　左侧眼眶淋巴瘤。 呈等信号(与眼外肌信号相比),信号均匀, 包绕眼球；采用脂
肪抑制增强后 示病变均匀强化(箭)。　图2 　双侧眼眶淋巴瘤。双侧多发不规则肿块(
箭和箭头), 呈等信号(与眼外肌信号相比), 信号均匀, 边界不清楚, 包绕眼球；采用脂肪
抑制增强后示病变均匀强化(箭和箭头)。













淋巴瘤



鉴别诊断：

• 近年来，利用 MR 扩散加权成 像 （DWI）研 究 发 现 ，眶内淋巴
瘤的 ADC 值明显低于正常眼眶组织及其他肿瘤（如炎性假瘤或转
移瘤）。还有学者利用 ADC 值将淋巴瘤的诊断标准进行了量化处
理， 大幅度的提高了眶内淋巴瘤诊断的敏感度、特异度和准确率
。（以表观扩散系数值 775×10-6mm2/s 为临界值，敏感度为 96%，
特异度为 93%，准确度为 94.4%）



淋巴增生性病变
• 眼病理学家将发生于眼附属器的淋巴增生性病变分为反应性淋巴

细胞增生、非典型淋巴细胞增生及淋巴瘤

• 反应性淋巴细胞增生:可见弥漫性成熟小圆淋巴细胞增生, 多见淋
巴滤泡形成, 滤泡之间散在小淋巴细胞、组织细胞及浆细胞;滤泡
内可见典型的生发中心和套区结构, 生发中心内细胞多见核分裂象
, 但套区及滤泡间区细胞少或无核分裂象。

• 非典型淋巴细胞增生:淋巴细胞呈弥漫增生, 可见残存的淋巴滤泡,
成熟的淋巴细胞和一定数量不成熟的淋巴细胞, 且在生发中心外有
核分裂象存在。

• 恶性淋巴瘤：细胞多为较单一、不成熟或有明显异型性的淋巴细
胞, 病理性核分裂象较多。



淋巴增生性病变

• 它们的临床表现相似，通常被认为是同种疾病发生、发展的不同
阶段。

• 病理学将难以明确为恶性淋巴瘤或反应性增生的病变归类为非典
型淋巴细胞增生。



 IGG4-ROD
• 眼眶淋巴瘤占所有眼眶淋巴增生性病变的67% ～90 %。

• 眼眶恶性淋巴瘤绝大多数为B 细胞淋巴瘤, T 细胞淋巴瘤极少见。

• T细胞淋巴瘤多发生于儿童和青少年，病情进展迅速，累及广泛，
可同时浸润结外组织，如骨髓、肝脾、神经系统和性腺等， 神经
系统的累及多表现为脑膜侵犯或颅神经受累，而眶壁骨质破坏往
往提示预后水平较差。

• 世界卫生组织制定的周围T 细胞肿瘤分类草案将眼眶恶性淋巴瘤
分为NK/ T 细胞淋巴瘤、蕈样霉菌病、血管免疫母细胞性T 细胞淋
巴瘤、间变性大细胞淋巴瘤4类。



炎性假瘤

• 炎性细胞浸润和纤维化反应

• 急性者发病急，疼痛明显，可伴有眼球突出、眼睑和结膜充血肿
胀等症，无性别、种族倾向性，任何年龄均可发病，40岁左右多

• 浸润型：为Ⅲ型和Ⅳ型超敏反应;

• 硬化型：为组织细胞内、外基质异常增多和过度沉积，导致眼眶
组织纤维化;

• 混合型：较为复杂，是与淋巴细胞浸润型及硬化型眼眶炎性假瘤
不同的免疫反应。

• Kamisawa 等报道炎性假瘤的病因与IgG4相关系统性疾病有关。



炎性假瘤

• 病灶位置较深， 境界模糊的软组织肿块或弥漫性病变，多伴眼外
肌肌腹肌腱增粗和眼环增厚，TIC 呈渐进型。

①  肿块型 
②  弥漫炎症型   眼环增厚 
③ 慢性泪腺炎型基本保持泪腺形态 
④  肌炎型一条或多条累及肌腱

• 实际上,在病理上和影像上眼眶反应性淋巴细胞增生, 与以淋巴细
胞增生为主的炎性假瘤很难鉴别。

•  因此, 对于以淋巴细胞增生为主的炎性假瘤建议影像学诊断意见
写为“眼眶淋巴增生性病变可能性大” , 



图6　右侧眼眶和海绵窦特发性炎症。肌锥内间隙和肌锥外间隙弥漫的肿块以及右侧
海绵窦不规则软组织影，内直肌(粗箭)和外直肌(箭头)增粗并与肿块分界不清，脂肪
抑制增强后示右侧眼眶和海绵窦(箭)肿块强化。图7　左侧炎性假瘤。肌锥内、外间
隙不规则肿块，信号均匀, 边界不清楚, 包绕眼球;采用脂肪抑制增强后病变轻度强化





其他眼眶肿瘤

• 淋巴管瘤:常表现为累及眶隔前间隙和/ 或肌锥外间隙并包绕眼球
的不规则肿块, 也可为局限性或弥漫性肿块。但淋巴管瘤T2WI 呈
高信号, 信号欠均匀, 如有亚急性出血,T1WI 可见片状高信号影，典
型的T2WI 常可见液平;增强后不均匀强化, 部分病例仅周边强化而
中央无强化。



图3 右侧眼眶淋巴管瘤继发出血。眼眶前内上象限不规则肿块,可见液-液平，采用脂
肪抑制增强后示肿块前部轻度强化(箭), 后部无明显强化(箭头)。图4左侧眼眶弥漫性
淋巴管瘤继发出血。眼眶弥漫不规则肿块, 信号混杂，内可见液液平，采用脂肪抑制
增强后肿块轻度不均匀强化(箭), 视神经被包绕(箭头)未强化, 内直肌与肿块分界不清
。



淋巴管瘤



神经鞘瘤和神经纤维瘤

• 神经鞘瘤:可表现为圆形或椭圆形肿块, 也可表现为不规则扁长形
或哑铃型。眼眶淋巴增生性病变主要与不规则扁长形或哑铃型神
经鞘瘤鉴别。神经鞘瘤一般不包绕眼球而是使眼球受压变平, 位于
眼眶前部的神经鞘瘤较少, 神经鞘瘤T2WI信号不均匀, 可见片状高
信号影, 增强后不均匀强化 。

• 神经纤维瘤：眼眶神经纤维瘤常为神经纤维瘤病的一种表现, 孤立
的眼眶神经纤维瘤罕见。神经纤维瘤病常有典型的皮肤咖啡斑表
现、眼眶壁骨质缺损等特征性表现 。



图5　左侧眼眶神经鞘瘤。肌锥外间隙(箭)纺锤形肿块,脂肪抑制增强后
肿块内条片状强化(箭头)





• 横纹肌肉瘤:常见于儿童或青少年, 临床表现为迅速发生且进展快
的眼球突出, 主要根据年龄和临床表现鉴别。

• 泪腺恶性上皮性肿瘤, 肿块密度或信号不均匀, 增强后不均匀强化;
常有骨质破坏。

• 脑膜瘤:常有邻近骨质增生的表现 。
• 转移瘤:有原发恶性肿瘤;肿块密度或信号不均匀, 增强后不均匀强

化;常有骨质破坏



横纹肌肉瘤



泪腺恶性上皮性肿瘤



视神经鞘脑膜瘤



脑膜、视神经鞘膜转移



免疫组化

• MALT 表达所有的 B 细胞抗原，常见的免疫表型是 CD20( +) 、
CD10( －) 、CD5( －) 、CD23( －) 、Cyclin D1( －) ，并且存在免疫球
蛋白或 Bcl － 2 基因重排。

• CD43 是 T 淋巴细胞相关抗原，定位于细胞膜。CD5 是 T 淋巴细胞
相关抗原，定位于细胞膜，一般情况下在 MALT 中检测为阴性。

• 提示 CD5( +) 可作为判断眼附属器 MALT 预后的一个候选指标。
CD5( +) 可能是眼附属器 MALT 预后不良的信号。

• Ki67 是增殖分数，与肿瘤细胞的增殖活性有关。{ 随机选择 5 个高
倍视野，每个高倍视野计数 100 个肿瘤细胞。阳性细胞＜5%为( －
) ，5% ～ 20%为( +) ，21% ～50%为( ++) ，51% ～ 70%为( +++) ，＞
70%为( ++++) 。}



治疗和预后

• 目前有研究认为活检或手术切除后不需要进一步治疗。Tan-imoto 等［
1］曾经对低度恶性 OAML 患者进行长期随访，结果显示，5 年、10 年
和 15 年的总生存率与术后立即接受其他治疗的结果相似。

• MALT 淋巴瘤放疗局部防治率可达到 86% ～ 100% ，局部复发率在 0% 
～ 15% 之间。

• 研究表明低度恶性淋巴瘤没有化疗的适应症。

• α-干扰素病变区注射是一种相对简单快速的治疗方式，已应用于结膜
淋巴瘤的治疗。

• 放射免疫治疗是将单克隆抗体与放射性核素相结合，定向导入体内，
不仅能够直接杀死表达抗原的淋巴瘤细胞，还能够通过放射杀伤效应
杀死周围细胞。目前大多数核素标记的抗体针对的靶抗原都是CD20。



谢谢您的聆听


