
心脏原发性弥漫性大B细胞淋巴瘤临床病理学观察  

    原发性心脏淋巴瘤(PCL)是一种极为罕见的原发于心脏的恶性肿瘤[1]。其起病比较缓慢，但自然病程

短，临床症状虽大多与心脏功能相关，却缺乏特异性，加之缺乏外围淋巴结累及，病理诊断非常困难。本文报

道一例PCL，并探讨其临床病理特征。 

    

1  材料与方法 

    患者女 70岁。因浮肿、气促20余天于2005年2月25日入院。胸部增强CT示上腔静脉及右心房巨大占位，

最大截面约8.0 cm×9.7 cm(图1)。手术见肿瘤从右心房向上下腔静脉、部分左心房壁相连，切开右心房见菜

花样肿瘤组织占据约4/5心房腔，肿瘤组织质地较脆，容易剥脱，切除送检。送检组织HE染色，光镜观察。

Envision法免疫组化包括LCA、CD3、CD45RO、CD20、CD10、CD79a、CD30、CK、EMA、HMB45、CD38、ALK。 

    图1  增强CT示右心房内不规则软组织肿块影 
    Fig.1  Enhanced computed tomography showing irregular mass in the right atrium

    

2  结果 

    2.1  巨检 

    送检灰白色不规则块状碎组织一堆，大小共计6 cm × 6 cm ×4 cm，组织质地较脆。 

    2.2  镜检 

    送检组织为弥漫性增生的异型淋巴细胞，浸润性生长至心肌(图2)。瘤细胞胞体大，胞浆丰富，有瘤巨细
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胞散在。细胞核呈泡状，核膜厚，可见清晰的核仁，核分裂多见(图3)。部分细胞呈浆样分化。 

    图2  肿瘤浸润生长侵入心肌内  
    Fig.2  Diffuse proliferation of large atypical lymphocytes infiltrating in the cardiac 

muscle(HE staining, original magnification: ×200) 

    图3  瘤细胞胞体大，胞浆丰富，胞核呈泡状，核膜厚，可见清晰的核仁 
    Fig.3  Large atypical lymphocytes with abundant cytoplasm, vesicular nuclei, thick 
nuclear membrane and conspicuous nucleoli (HE staining, original magnification: ×400) 

    2.3  免疫组化 

    瘤细胞LCA(+)，CD3(－)，CD45RO(－)，CD20(++)(图4，可见瘤细胞膜呈强阳性表达)，CD10(－)，

CD79a(+)，CD30(－)，CK(－)，HMB45(－)，EMA(－)，HMB45(－)，CD38(－)，ALK(－)。 

    图4  瘤细胞CD20(++) 
    Fig.4  Neoplastic cells positive for CD20 (Envision immunohistochemical staining, 

original magnification: ×400) 



    病理诊断：(右心房)弥漫性大B淋巴细胞性淋巴瘤。 

    

3  讨论 

    原发性心脏淋巴瘤发病率极低，1995年至今国内外仅见报道54例[2][3][4][5]。 

    本病主要发生在老年人，文献报道平均年龄为62.1-67岁。男性多见(M∶F=34∶ 20)。PCL可以累及所有

心腔、心肌及心包，好发部位依次是：右心房、心包、右心室、左心房、左心室及其他，这也是本病易出现上

下腔静脉阻塞症状的原因。肿瘤多为单发，大小约3-12 cm(平均约7 cm)。原发性心脏淋巴瘤早期可无症状，

直至肿块影响心脏血流输出或形成栓塞。患者临床症状多无特异性，可表现为呼吸困难、胸痛、浮肿、心率失

常、心包积液、心悸、上腔静脉综合征及充血性心力衰竭等，偶见猝死、偏瘫。本例患者为女性，70岁，肿

物位于右心房，首发症状为浮肿、呼吸困难。临床诊断：右心房巨大肿瘤，上腔静脉阻塞综合征。 

    心脏肿瘤在人群中的发病率相对较低，尸检报道的心脏原发肿瘤发生率仅为0.01%-0.03%[6]， 其中良

性肿瘤超过3/4，良性肿瘤中最多见的是粘液瘤[7]。而在心脏恶性肿瘤中继发与原发之比可达(20-30)∶1

[8]。在尸检病例中，非霍奇金淋巴瘤累及心脏或心包较常见，其发病率大约在8.7%-20%[9]。原发性心脏恶

性淋巴瘤则非常少见，其发病率仅占原发性心脏肿瘤的1.3%，结外淋巴瘤的0.5%[1], [10]。 

    由于PCL的发病率较低，自然病程极短，又缺乏特异性临床表现，生前诊断相当困难，大部分已报道的

PCL病例都是通过尸检做出诊断[11]。而诊断的延误往往又导致此病预后较差，因此早期正确诊断尤为重要。

目前对于PCL的诊断有两种意见，McAllister等[10]认为PCL仅指局限于心脏或(和)心包的非霍奇金淋巴瘤，

这种诊断标准较为严格，要求排除心脏外淋巴瘤，而这往往只能依靠详细的尸检；另一些学者则报道PCL患者

可出现纵隔淋巴结肿大、胸膜渗出、肺栓塞等转移征象[11]，他们认为除心脏外，即使出现个别小的其它部

位淋巴瘤浸润亦考虑为PCL，因为心脏部位肿瘤最大，浸润最广泛[1]。再者，当PCL达到一定大小，发生转移

也是趋势之一。虽然我们这一例并没有达到McAllister关于PCL的诊断标准，如未做尸检排除其它器官的情

况，且CT示纵隔淋巴结约2.8 cm ，但影像学及术中所见均证实肿瘤位于心脏内，并且未发现身体其它部位肿

瘤性病灶，这些都支持本例PCL的诊断。 

    文献报道心脏转移瘤多有其好发部位，最多见于心脏的外膜(36.7%)和肌层(35.6%)，其次是心包

(16.7%)，心内膜(1.6%)极少[12]。而本例术中所见肿瘤却位于右心房壁内，并与上下腔静脉、部分左心房

壁相连，但心外膜及心包均未受累。这亦支持本例为原发心脏恶性肿瘤。 

    PCL最易累及右心房，这与心脏粘液瘤最好发于左侧房室腔有明显区别，亦有别于可以发生于心脏任何部

位的原发性心脏肉瘤[7]，[8]。由于心脏肿瘤均缺乏特异性临床表现，又缺乏有效、无创伤的检查手段，因

此根据有限的临床资料做好鉴别诊断尤为重要。 

    我们复习1995年至今文献报道的54例PCL中，仅3例为T细胞系淋巴瘤，48例为B细胞系淋巴瘤，3例未分

型。其中27例是弥漫性大B细胞淋巴瘤(DLBL)。其中除两例Burkitt淋巴瘤发生于10岁以下儿童，其余患者均

为老年人。因此，PCL大部分为B细胞系淋巴瘤，最常见的类型为DLBL。 

    DLBL是恶性淋巴瘤最常见的类型，占非霍奇金淋巴瘤的31%[13]。可以是原发，也可以是是由其它低侵袭

性淋巴瘤转化而来。WHO最新分类将DLBL归为高度恶性淋巴瘤，这也是PCL预后较差的原因之一。典型DLBL表

达免疫标记为：至少表达一种全B细胞抗原，包括CD19、CD20、CD22和CD79a。分子生物学改变包括P53突

变、IgH、Bcl-2、Bcl-6基因重排，NF-κB/REL易位。 

    由于结外淋巴瘤可以发生于人体任何一个器官，PCL的组织发生尚不明了。已知感染或免疫功能紊乱可导

致淋巴样组织的出现，接着可继发从淋巴样组织到淋巴瘤的转变。近来可见关于脓胸相关淋巴瘤的报道，这是

一种胸膜大B细胞淋巴瘤，含有EB病毒DNA，并可表达EB病毒潜伏蛋白基因产物[14]。但目前尚未见与慢性炎

症或EB病毒感染有关的PCL报道[15]。 

    结外淋巴瘤曾在免疫不健全人群中报道过，这部分人群包括艾滋病人、同种异体器官移植受者以及先天

性免疫缺陷疾病患者。Guarner等[16]认为，相对于淋巴结而言，某些结外部位缺乏免疫活性细胞，导致这些



部位对免疫监视系统缺陷更为敏感，因此免疫低下的人群更易发生结外淋巴瘤。虽然本例病人并未证实存在免

疫缺陷，但老年病人通常都处于亚临床免疫低下阶段。但即便在艾滋病等免疫缺陷病人中，心脏也不是结外淋

巴瘤的好发部位。心脏淋巴瘤发病率低的原因仍然不明确。 

    该病的治疗因为病例数目少，临床经验少，所以比较困难，目前主要有化疗、放疗及手术等手段。全身

化疗系该病目前最为有效的方法，手术治疗可以缓解心脏阻塞症状。经治疗后，部分原发性心脏淋巴瘤患者可

获得完全缓解。由于PCL大多为DLBL，加之心脏本身的特殊结构及功能，总体来说预后较差，自有记录以来，

经治疗者最长生存期为72个月，部分患者发病后病情迅速恶化死亡，尸检后才得以确诊[2]。 

    总之，PCL是一种极为罕见的肿瘤。早期正确诊断，结合及时化疗，可部分延长患者生存期。PCL的病因

学至今尚未明了，因此亦有必要进一步研究更多的PCL病例。 
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