
Advances in Clinical Medicine 临床医学进展, 2024, 14(5), 1444-1450 
Published Online May 2024 in Hans. https://www.hanspub.org/journal/acm 
https://doi.org/10.12677/acm.2024.1451571    

文章引用: 徐孟凡, 张志强. 原发性肾上腺淋巴瘤的临床诊治研究[J]. 临床医学进展, 2024, 14(5): 1444-1450.  
DOI: 10.12677/acm.2024.1451571 

 
 

原发性肾上腺淋巴瘤的临床诊治研究 

徐孟凡*，张志强# 

安徽医科大学第二附属医院泌尿外科，安徽 合肥 
 
收稿日期：2024年4月21日；录用日期：2024年5月14日；发布日期：2024年5月23日 

 
 

 
摘  要 

目的：总结原发性肾上腺淋巴瘤(Primary Adrenal Lymphoma, PAL)的临床特点、诊治资料，提高对肾

上腺淋巴瘤的临床诊治研究。方法：回顾性分析2009年1月至2021年12月安徽医科大学第二附属医院收

治的6例PAL患者的临床症状、影像学特征、病理结果及治疗过程。结果：共收治6例原发性肾上腺淋巴

瘤患者，男女比例为3:1，年龄40~77岁。其中5例存在乏力、盗汗、发热、体重下降等症状，仅1例无

明显临床症状。6例患者乳酸脱氢酶及β-2微球蛋白均高于正常值；4例患者存在肾上腺皮质功能不全。

影像学均表现为双侧肾上腺占位，超声引导下穿刺或经腹腔镜肾上腺切除活检病理确诊。经病理诊断确

诊为弥漫性大B细胞淋巴瘤3例；ALK阴性的间变性大细胞淋巴瘤1例；血管内大B细胞淋巴瘤1例(例6)；
结外NK/T细胞淋巴瘤1例。弥漫性大B细胞淋巴瘤一线治疗以CHOP联合利妥昔单抗为主，可结合鞘内注

射甲氨蝶呤(MTX)预防和治疗中枢系统淋巴瘤。结论：原发性肾上腺淋巴瘤患者以双侧肾上腺病变为主，

无特殊临床症状，多表现为恶病质和肾上腺皮质功能不全等全身症状。CT和PET-CT有助于该病的鉴别

诊断及分级分期。确诊需依赖于穿刺活检或手术切除活检病理诊断，病理以弥漫性大B细胞淋巴瘤为主；

该病侵袭性高、预后差，联合利妥昔单抗的CHOP联合化疗较为有效。 
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Abstract 
Objective: To summarize the clinical characteristics, diagnosis and treatment data of primary 
adrenal lymphoma (PAL) and to improve the clinical diagnosis and treatment research of adrenal 
lymphoma. Methods: We collected and retrospectively analyzed clinical symptoms, imaging fea-
tures, pathological results, and treatment processes of 6 patients with PAL admitted to the Second 
Affiliated Hospital of Anhui Medical University from January 2009 to December 2021. Results: A 
total of 6 patients with primary adrenal lymphoma were treated, with a male-to-female ratio of 
3:1 and an age range of 40 to 77 years. Five cases presented with symptoms such as fatigue, night 
sweats, fever, and weight loss, while only 1 case showed no obvious clinical symptoms. In all 6 
cases, lactate dehydrogenase and β-2 microglobulin levels were elevated. Four patients exhibited 
adrenal cortical insufficiency. Imaging studies revealed bilateral adrenal masses, and pathological 
diagnosis was confirmed by ultrasound-guided puncture or laparoscopic adrenalectomy. Patho-
logical diagnoses included 3 cases of diffuse large B-cell lymphoma, 1 case of ALK-negative anap-
lastic large cell lymphoma, 1 case of intravascular large B-cell lymphoma, and 1 case of extranodal 
NK/T-cell lymphoma. First-line treatment for diffuse large B-cell lymphoma consisted mainly of 
CHOP combined with rituximab, which could be supplemented with intrathecal injection of me-
thotrexate (MTX) for the prevention and treatment of central nervous system lymphoma. Conclu-
sion: Primary adrenal lymphoma predominantly manifests as bilateral adrenal lesions without 
specific clinical symptoms, often presenting as systemic symptoms such as cachexia and adrenal 
cortical insufficiency. CT and PET-CT are helpful for differential diagnosis, staging, and grading of 
this disease. Diagnosis depends on pathological diagnosis through puncture biopsy or surgical re-
section biopsy, with diffuse large B-cell lymphoma being the main pathological type. This disease 
is highly invasive with a poor prognosis, but CHOP combined chemotherapy with rituximab is rel-
atively effective. 
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1. 引言 

淋巴瘤起源于淋巴结和结外淋巴组织的恶性肿瘤，根据组织病理学改变可分为非霍奇金淋巴瘤(Non 
Hodgkin’s Lymphoma, NHL)和霍奇金淋巴瘤(Hodgkin’s Lymphoma, HL)，是较为常见的恶性肿瘤。HL 主

要原发于淋巴结，特点是淋巴结进行性肿大；NHL 却很少局限于淋巴结，易发生早期扩散；多累计骨、

回肠、胃、鼻腔、扁桃体等 [1]。因此泌尿系及男性生殖系淋巴瘤在临床上少见，以肾、睾丸、膀胱淋巴

瘤较多见，而原发肾上腺淋巴瘤较为罕见。 
原发性肾上腺淋巴瘤发病机制尚不明确，无特殊临床表现，多只表现为发热、乏力等全身症状及影

像学改变，多就诊于泌尿外科，术前诊断不明确，容易误诊为其他恶性肿瘤，确诊依赖于病理学检查，

该病认识少、恶性程度高、预后差。因此回顾性分析我院 2009 年 1 月至 2021 年 12 月确诊的 6 例肾上腺

淋巴瘤病人，以提高对该疾病的认识。 
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2. 资料与方法 

本研究收治 2009 年 1 月至 2021 年 12 月就诊安徽医科大学第二附属医院确诊的 6 例为原发性肾上腺

淋巴瘤的患者。收集每位患者的临床资料：人口统计学特征、临床表现、实验室结果、影像学结果、病

理诊断、治疗和预后等；将以上临床资料汇总和分析。 
原发性肾上腺淋巴瘤(Primary Adrenal Lymphoma, PAL)的定义为：病理证明单侧或双侧肾上腺组织为

淋巴瘤组织，同时满足以下临床特征：如果患者存在肾上腺外组织及器官累淋巴瘤病变，肾上腺的病灶

为主要病灶 [2]。临床分期标准参照 Ann Arbor 分期标准；预后参照 1993 年 Shi PP 等提出的 NHL 的国际

预后指数(International Prognostic Index, IPI)。 

2.1. 诊断 

正常肾上腺组织在 CT 上呈均匀软组织密度，常为人字形、Y 形或三角形。在 MRI 检查中，肾上腺

在 T1 加权像呈中等信号、T2 加权像呈低信号，肾上腺信号强度类似于肝实质，并明显低于周围脂肪组

织。PAL 在 CT 上无特异性表现，增强后主要表现为轻度强化，PAL 在 MRI 中，T1 加权像呈等/低信号，

T2 加权像呈高信号。PET-CT 可提示病变区高密度影 [3]。 
PAL 的诊断依赖于病理学诊断，目前采用超声或 CT 引导下肾上腺穿刺活检，但由于肾上腺位置较

深，穿刺活检难度较高，同时获取组织较少。单侧肾上腺切除活检仍是 PAL 诊断的重要方法。 

2.2. 治疗 

PAL 治疗以全身化疗为主可联合手术治疗、放疗和中枢神经系统的防治。经典化疗方案为 CHOP (环
磷酰胺、阿霉素、长春新碱、强的松龙)，现已证实 CHOP 联合利妥昔单抗更有助于 PAL 的治。手术治

疗多为减瘤手术，目前多认为手术治疗联合化疗有助于 PAL 患者的生存。 

2.3. 随访与疗效采用电话随访形式追踪病人转归 

疗效评估采用 Lugano2014 评价标准评价淋巴瘤的治疗效果，治疗效果分为基于 CT 和(或) MRI 评价

的影像学缓解和基于 PET-CT 评价的代谢缓解 [3]。 

3. 结果 

3.1. 临床表现 

本组 6 例患者中，其中男 4 例、女 2 例，年龄 49~77 岁，4 例患者因发热就诊我院，1 例因厌食、体

重下降就诊我院，1 例因检查发现肾上腺占位就诊我院，具体临床表现见表 1。 
 

Table 1. Clinical presentation of 6 patients with PAL 
表 1. 6 例 PAL 患者的临床表现 

编号 年龄/岁 性别 临床表现 Ann Arbor
分期 IPI/aaIPI 

LDH (U/L)
正常值

[120~250] 

RBC 
(*1012/L) 

1 66 女 发热、乏力、头痛 III 期 B 组 4 295 3.52 

2 77 男 厌食、乏力、体重下降 IV 期 B 组 5 480 4.26 

3 40 男 发热、乏力 IV 期 B 组 3 308 2.72 

4 49 女 无明显症状 IV 期 A 组 4 319 3.89 

5 62 男 发热、乏力、腰痛 IV 期 B 组 4 424 3.69 

6 65 男 发热、头痛、盗汗 IV 期 B 组 5 1961 2.54 
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续表 

 
编号 

WBC 
(*109/L) 

PLT 
(109/L) 

ACTH (pg/mL) 
正常值(0~46.00) E-B 病毒 原发 

肾上腺部位 
  

1 3.38 47 152 未查 双侧   

2 5.11 138 400 未查 双侧   

3 0.74 10 无 未查 双侧   

4 4.34 255 253 阴性 双侧   

5 3.22  179 阳性 双侧   

6 3.07 49 46.6 阴性 双侧   
 
在本组患者中最常见的临床症状是发热(4/6, 66.7%)、乏力(4/6, 66.7%)；仅 1 例患者出现腰痛(1/6, 

16.7%)，1 例患者出现头痛(1/6, 16.7%)。5 例患者表现为 B 型症状(5/6, 83.3%)，仅 1 例因体检发现肾上腺

占位的患者未表现 B 型症状。6 例患者行 CT 检查均提示双侧肾上腺占位，进行肾上腺功能检查提示 4
例患者存在肾上腺功能不全，且该 4 例患者均表现为 ACTH 明显高于正常范围，而清晨(8~10 A.M.)血清

皮质醇正常或稍降低，无患者接受糖皮质激素的替代治疗。 
在本组患者中就诊时伴有贫血 4 人(4/6, 66.7%)、伴有血小板下降 2 人(2/6, 33.3%)，其中 1 例患者就

诊时存在明显的三系减少(例 3)，6 例患者 LDH 和 β-2 微球蛋白均升高(6/6, 100%)。本组 6 例患者根据

IPI/aaIPI 评分为高危组 6 例(6/6, 100%)。 

3.2. 影像学特点 

本组 6 例患者均行 CT 和 PET-CT 检查，CT 平扫检查均提示双侧肾上腺区不均匀软组织密度肿块，

T 增强后病灶明显不均匀强化。PET-CT 均提示双侧肾上腺受累，1 例伴有脾大，考虑淋巴瘤可能(例 3)；
1 例伴有睾丸、左侧坐骨、骶骨淋巴瘤累计(例 5)。其余患者多伴有纵隔、腹腔淋巴结受累、无其他结外

器官明显受累。 
 

Table 2. Pathological diagnosis of six patients with PAL 
表 2. 6 例 PAL 患者的病理诊断 

编号 病理结果 
免疫组化 

CD20 CD3 CD5 Bcl-2 Bcl-6 Ki-67 Pax-5 MUMI EBER CD10 

2 弥漫大 B 细胞

恶性淋巴瘤 
+ − − + 部分+ +, 85% + 部分+  − 

3 
ALK 阴性的 
间变性大细胞 
淋巴瘤 

− − − 部分+ − +, 70% − +  − 

4 弥漫大 B 细胞

恶性淋巴瘤 
+ − − 少数+ + +, 90% + −  − 

5 结外 NK/T 细胞

淋巴瘤，鼻型 
− + − − + +, 60% − − +  

6 血管内大 B 
细胞淋巴瘤 

+ − − 弱+ + +, 90% + + − − 

3.3. 病理学特点 

本组 6 例患者均行病理活检确诊。其中 1 例行睾丸穿刺活检术 + 腹腔镜单侧肾上腺切除活检术(例
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5)，其余患者均行腹腔镜单侧肾上腺切除活检术。确诊为弥漫性大 B 细胞淋巴瘤 3 例(例 1、2、4)；ALK
阴性的间变性大细胞淋巴瘤 1 例(例 3)；血管内大 B 细胞淋巴瘤 1 例(例 6)；结外 NK/T 细胞淋巴瘤 1 例(例
5)。因例 5 睾丸病理与肾上腺病理结果相似，只对比该病例肾上腺组织病理，6 例患者病理学诊断及免疫

组化结果见表 2。 

3.4. 治疗及预后 

本组 6 例患者为双侧肾上腺淋巴瘤累及，均行单侧肾上腺切除活检术。其中 3 例确诊为弥漫性大 B
细胞淋巴瘤中 2例患者(例 1、2)行R-CHOP (利妥昔单抗 + 环磷酰胺 + 表柔比星 + 长春地辛 + 泼尼松)
方案化疗，总生存时间(OS)分别为：9 月、6 月；1 例行 R-ECOP (利妥昔单抗 + 环磷酰胺 + 长春地辛 + 
地塞米松 + 依托泊苷)方案化疗，OS 为 2 月。确诊为 ALK 阴性的间变性大细胞淋巴瘤的患者(例 3)予
CHOP (环磷酰胺 + 表柔比星 + 长春地辛 + 泼尼松)方案化疗。但 LDH 仍进行性增高提示疾病进展，

改用 GDP (吉西他滨 + 顺铂 + 地塞米松)，但患者骨髓抑制严重、三系减少合并消化道出血，于术后 1
月余死亡。确诊为结外 NK/T 细胞淋巴瘤的患者(例 5)予以 P-GemOX+D 方案(3 天)化疗，现已确诊 8 月，

随访中。确诊为血管内大 B 细胞淋巴瘤的患者(例 6)术后 1 月出现嗜血综合征死亡。 

4. 讨论 

NHL 累及肾上腺约为 5%，而原发性肾上腺淋巴瘤更为罕见，文献报道原发性肾上腺淋巴瘤的平均

发病年龄为 68 岁，原发性肾上腺淋巴瘤多发于男性，男女比例约为 2:1，多见于老年人群，多为双侧肾

上腺同时累及。既往文献报道 80%的 PAL 均累及双侧肾上腺 [4]  [5]。在单侧病例中，右侧和左侧肿瘤的

发生率相等。本组病例中均为双侧肾上腺淋巴瘤，可能因病例数少，未见单侧 PAL。本组患者男女比例

2:1，均为双侧 NHL，大于 60 岁以上 4 人(4:6, 66.7%)，这些与既往文献报道一致。 
PAL 在 CT 上多表现为双侧混杂型密度肾上腺肿物，多表现为不均匀低密度，密度多低于肝脏和脾

脏，强化可见肿物内条索状强化影 [6]  [7]。大多数患者伴随肾功能不全、 不明原因的发热大于 38℃或盗

汗或半年内体重下降 10%以上)及乳酸脱氢酶(LDH)升高。部分病人可伴随腰痛等症状，半数 PAL 患者可

检测出 E-B 病毒阳性 [3]。 
PAL 恶性程度高，早期无明显症状，确诊时多为晚期，部分患者在接受化疗前就发生病情恶化，所

以早期诊断至关重要 [8]。PAL 临床症状多表现为发热、乏力、腰疼等或伴随肾上腺功能不全。但无特异

表现，多数恶性疾病或消耗性疾病也可出现相同临床症状，无法进行鉴别诊断。多数患者就诊时多因影

像学提示肾上腺肿瘤就诊于泌尿外科，在 PAL 中双侧淋巴瘤累计较单侧更易发生肾上腺功能不全，在本

组研究中，6 例患者均为双侧肾上腺肿瘤，其中 4 例患者存在肾上腺功能不全(4/6, 66.7%)。因本组患者

皮质醇正常或稍降低、无明显肾上腺功能不全症状，未行替代治疗，因此未行系统性内分泌评估。在实

验室检查中，PAL 可出现乳酸脱氢酶、β2 微球蛋白、C 反应蛋白和铁蛋白水平的增高，在肾上腺转移瘤

或肾上腺皮质癌的患者同样可见这些指标的异常，不宜作为鉴别诊断的标志物 [9]。 
PAL 的影像学检查在治疗和诊断中至关重要，CT 在肾上腺占位中有助于区分良恶性肿瘤，低 CT 密

度被认为与病变的脂肪含量有关，这是肾上腺腺瘤的典型表现，继发性肾上腺淋巴瘤最常表现为软组织

密度均匀的实性肿块，PAL 则表现为复杂的囊性肿块，内含液体变化 [10]。少数病人可表现为均质肿物，

常为不规则的肿物，且以双侧肾上腺受累常见 [11]。因与 CT 不同，PET-CT 检查在 PAL 的诊断、分期、

监测对治疗的反应和复发方面有重要作用，PET-CT 已被用于肾上腺良恶性肿块的鉴别，据报道，其鉴别

肾上腺良恶性肿块的灵敏度为 100%，特异性为 80%~100%  [12]。在本组患者中均行 PET-CT 检查，结合

患者病理结果，有助于诊断的分级和分期以及患者预后；指导治疗的选择以及在治疗过程中对疗效的评
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估。PAL 患者的临床症状、实验室检查及影像学检查特异性低，不足以支持 PAL 诊断。病理学检查仍是

PAL 确诊的金标准，包括影像学引导下穿刺或手术活检。虽然近年有文献报道肾上腺穿刺病理活检可以

作为 PAL 的有效手段，但是肾上腺位置较深，穿刺活检难度较高，同时获取组织较少，影响最终的病理

学诊断。本组病例在获得患者及其家属同意下，均行腹腔镜单侧肾上腺肿瘤切除术。PAL 90%以上为 B
细胞系，80%以上为弥漫性大细胞淋巴瘤。T 细胞淋巴瘤的罕见病例已被报道，包括 CD30 阳性、间变性

大细胞淋巴瘤 [13]。弥漫性大 B 细胞淋巴瘤(DLBCL)又分为生发中心 B 细胞(GCB)或非生发中心 B 细胞，

根据Hans等人提出并Choi等人修改的简单算法，GCB亚型包括CD10+/MUM1−和CD10−/MUM1−/BCL6+
两种情况。非 GCB 亚型包括 CD10−/BCL6−和 CD10−/MUM1+/BCL6+  [3]。在本组患者 3 例 DLBCL 患者，

其中 2 例为非 GCB 亚型，OS 为 6 月、2 月，相对其他 PAL 患者生存期较短。非 GCB 亚型的 DLBCL 被

认为预后较 GCB 亚型差。在 3 例 DLBCL 患者中，BCL-2 蛋白呈阳性或部分阳性，都提示患者预后较差，

这与许多研究显示 BCL-2 表达是 DLBCL 预后不良的预测因子基本一致 [14]  [15]。 
PAL 恶性程度高，预后差，现尚无明确的治疗指南可供参考，治疗方法包括手术、联合化疗或放疗，

预防性中枢神经系统鞘内注射等。现针对 CD20 的单克隆抗体(利妥昔单抗) + CHOP (环磷酰胺、阿霉素、

长春新碱、强的松龙)化疗现已成为弥漫性大细胞淋巴瘤的一线治疗方案。在本组分析中，患者均行单侧

肾上腺切除手术，但均为诊断性治疗，手术可减轻肿瘤负荷，术中尽可能保留正常肾上腺组织，有助于

预防肾上腺皮质功能不全和患者预后，术中可见肿物周围组织渗出较多，且与肾上腺界限不清，术后多

联合 R + CHOP 化疗等治疗。其中 2 例弥漫性大细胞淋巴瘤的患者行 R + CHOP 化疗，1 例行 CHOP 化

疗。在 R + CHOP 治疗过程中，可明显观察到肿瘤体积缩小(图 1)，但 R + CHOP 治疗引起的骨髓抑制等

副作用影响患者后续治疗的进行对于无明确原发肿瘤病灶的对于无明确原发肿瘤病灶的。 
 

 
Figure 1. After 3 rounds of CHOP chemotherapy, the abdominal imaging images of Patient 3 af-
ter and at the time of diagnosis 
图 1. 例 3 患者诊断后诊断时、经 3 次 CHOP 化疗后腹部影像学图像 

 
在 PAL 治疗中，可结合国际预后指数(IPI)的应用，IPI 包括年龄大于 60 岁、分期为 III 期或 IV 期、

结外病变在 1 处以上、需要卧床或生活需要他人照顾、血清 LDH 升高 5 个指标，满足 3 个因素为高中危

组，4~5 个因素为高危组，两组 5 年生存率分别为 43%和 26%，中枢神经系统的预防对患者的预后也很

重要，鞘内注射甲氨蝶呤和氢化可的松可减少中枢神经系统的侵及，提高患者的生存率 [16]。 
PAL 是肾上腺罕见的疾病，目前无治疗指南指导诊断和治疗。该病无特异性临床表现，在 CT/MRI

仍无明显特异性表现，但 PET-CT 对肿瘤诊断敏感，有助于 PAL 的诊断分期分级，确诊仍需要组织病理

诊断。部分患者因肾上腺偶发瘤就诊泌尿外科，术前鉴别诊断不清晰，依靠术后病理确诊。对于无明确

原发肿瘤病灶的双侧肾上腺肿瘤、合并发热、乏力等恶病质表现的患者，应考虑 PAL 的诊断，可根据各

医院的技术特点选择穿刺活检或者腹腔镜肾上腺肿瘤切除(或活检术)确诊病理类型，再行术后化疗等综合
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治疗。目前淋巴瘤治疗已经取得很大进展，部分霍奇金淋巴瘤的患者经过化疗等综合治疗可治愈。但总

体来数，PAL 患者预后水平较差，治疗方案仍有待多中心的经验积累及优化。 
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