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眼附属器淋巴组织增生性疾病的病理诊断

何为民，蹇欢，王钰娇

(四川大学华西医院眼科，成都 610041)

[摘　要]	 眼附属器淋巴组织增生性疾病作为一类疾病的总称，包括了良性淋巴组织增生、非典型性淋巴组

织增生、IgG4相关眼病以及多种恶性淋巴瘤在内的数十种疾病类型。临床诊断此类疾病应将患者

眼部体征、影像学检查与病理学检查紧密结合。随着免疫表型及分子病理等检测技术的进步，此

类疾病之间的鉴别诊断正逐渐清晰。本文就眼附属器淋巴组织增生性疾病进行系统性描述，并重

点探讨该类疾病的病理鉴别诊断。
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眼附属器淋巴组织增生性疾病(ocular adnexal 
l y m ph o p rol i f erat i ve  d i sea se，OA L D)并非某一单

独类型的疾病，而是发生于眼附属器的所有淋巴

组 织 增 生 性 疾 病 的 总 称 ， 其 中 包 含 具 有 3 0 余 种

亚 型 的 恶 性 淋 巴 瘤 、 良 性 反 应 性 淋 巴 组 织 增 生

(reactive lymphoid hy perplasia，RLH)、介于二者

之间的非典型性淋巴组织增生(at y p ical  ly mpho id 
hy per plasia，ALH)，以及随着近年来免疫表型、

分子病理及遗传学等技术的发展，从LH中分出的

IgG4相关眼病等其他疾病。由于OALD的临床及影
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像特征既有相似性又具多样性，临床医生仅凭借

其临床表现和影像学检查难以对淋巴瘤和良性淋

巴组织增生性病变进行准确区分和诊断，因此对

受累组织的病理学检查显得尤为重要，其不仅可

以明确诊断，也能指导后续的治疗以及对预后的

评估。

1  组织起源及相关病因学说

眼附属器包括眼睑、结膜、泪器、眼外肌及

眼眶。眼球及眼附属器作为人体独立的器官，其

组成部位分别由表面外胚叶、神经外胚叶、中胚

叶等分化而来。研究 [1-3]表明：正常人的结膜及泪

器存在淋巴组织，且包含完全免疫应答所需的成

分，故归类为黏膜相关淋巴组织(mucosa-associated 
lymphoid tissue，MALT)，又称为眼部相关淋巴组

织(eye-associated lymphoid tissue，EALT)。而正常

眼眶软组织目前尚未发现含有淋巴相关结构。

OALD的病因目前尚未完全研究清楚，主流观

点认为可能与慢性的炎症刺激以及免疫系统异常

有关 [1,4]。有研究 [5]发现部分R LH可见于干燥综合

征(Sjögren综合征)患者。眼部淋巴增生性病变的发

病可能与某些特殊病原学感染相关。不少研究提

出鹦鹉热衣原体在眼附属器淋巴瘤的病变组织中

阳性检出率较高 [6-7]，但也有研究得出了阳性率较

低的结论[8]。此外幽门螺旋杆菌被证实与胃、十二

指肠等部位的淋巴组织增生有一定关联[9]，但未发

现其与眼部淋巴瘤的关联[8]。人疱疹病毒6型、7型

以及EBV也被发现可能与OALD的发病有关[10]。

T 淋 巴 细 胞 与 B 淋 巴 细 胞 作 为 人 体 免 疫 系 统

中 极 为 重 要 的 组 成 成 分 ， 明 白 其 正 常 的 分 化 发

育、表面标志物等内容，有助于临床医生理解并

掌握OA L D的病理诊断知识。B淋巴细胞与T淋巴

细胞均自骨髓内产生， B 淋巴细胞在骨髓中发育

成熟，而 T 淋巴细胞则迁移至胸腺内发育成熟，

二者成熟后定居于外周淋巴器官。在成熟过程中

淋巴细胞需要建立自身免疫耐受，并经过基因重

排建立种类多样、数量庞大的功能性 B 细胞受体 
( B  c e l l  r e c e p t o r ， B C R ) 或 T 细 胞 受 体 ( T  c e l l 
receptor，TCR)；在不同的分化阶段，这些免疫细

胞(不单指T、B细胞)表达不同的表面标志物，现代

科学技术采用单克隆抗体识别技术将其归类为不同

的分化群(cluster of differentiation，CD)，这些免疫

组织化学标志物对正确诊断有极大的意义。

2  流行病学及临床类型

眼附属器淋巴瘤在OALD中占比最高，其中以

非霍奇金淋巴瘤为主；其次为眼附属器R L H。有

研究 [ 1 1 ]表明眼附属器淋巴瘤占比可达全部OA L D
的1 6 %，此外 Ig G 4相关眼病这一分类也逐渐出现

在大众视野中。目前被报道的眼部非霍奇金淋巴

瘤亚型有结外边缘区淋巴瘤(e x t ra n o d a l  ma rg i na l 
zone lymphoma，EMZL)或黏膜相关淋巴组织结外

边缘区淋巴瘤(extranodal marginal zone lymphoma 
of  the mucosa-associated ly mphoid t issue，MALT
淋巴瘤)、弥漫大B细胞淋巴瘤(dif fuse large B -cel l 
ly mphoma，DLBCL)、套细胞淋巴瘤(mantle  cel l 
l y m p h o m a ， M C L ) 、 结 外 鼻 型 N K / T 细 胞 淋 巴

瘤(ex tranodal  NK/T-cel l  ly mphoma ,  nasal  t y pe，

N K TC -N)，慢性淋巴细胞白血病/小细胞淋巴瘤

(chronic ly mphoc y tic leukemia/smal l  ly mphoc y tic 
ly mphoma，CLL/SLL)、滤泡性淋巴瘤(fol l icular 
lymphoma，FL)；较为少见的有淋巴浆细胞型淋巴

瘤(lymphoplasmacytic lymphoma，LPL)、脾边缘区

淋巴瘤(splenic marginal zone lymphoma，SMZL)、T
细胞大颗粒淋巴细胞性白血病(T-cell large granular 
lymphocytic leukemia，TLGL)、自然杀伤细胞淋巴

瘤(natural ki l ler cel l  lymphoma，NKCL)等 [1,11-14]。

根据不同的人种、地区及环境差异，各亚型的患

病率也有不同 [11]。研究发现眼附属器淋巴瘤既可

为原发灶，其中大多数原发性眼附属器淋巴瘤为

E M ZL/M ALT淋巴瘤 [2-5]，也可继发于全身其他部

位(尤其是淋巴结)的淋巴增生病变，后者多见于

MCL、CLL/SLL、LPL、SMZL、FL[13-14]。

OALD的患者年龄差异较大，大多数眼部淋巴

瘤发生于老年患者；少数淋巴瘤如Bu r k i tt淋巴瘤

(Burkitt  ly mphoma，BL)、自然杀伤型T细胞淋巴

瘤(natural killer T cell lymphoma，NKTL)可见于年

轻人群，而R FH、A LH、Ig G4相关眼病患者的年

龄总体亦偏向年轻化 [12,15-18]。关于OALD的性别差

异目前尚无统一定论，一项353例大样本回顾性研

究 [14]提示眼附属器淋巴瘤的女性患者多于男性，

而其他研究 [ 1 5 - 1 6 , 1 9 ]则发现 M A LT 淋巴瘤、 M C L 、

T 细胞淋巴瘤及 A L H 病变的男性患者占比多于女

性，FL以女性为主，DLBCL、RLH的男女患病比

例基本相当。提示可能根据不同地区及疾病亚型

OALD呈现不同的性别比例。

大多数情况下，LH进展缓慢，淋巴瘤的进展
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速度取决于疾病本身的分化等级和侵袭性等，低级

别的淋巴瘤如MALT淋巴瘤、FL、CLL/SLL等进展

缓慢，中等侵袭性的MCL也较慢，而BL、DLBCL
等高级别淋巴瘤则进展较快 [4,19]。多数OALD呈惰

性临床表现，但是部分侵袭性较高的淋巴瘤如BL
仍有不同程度的系统性进展的风险[12-13,15]。大部分

OALD为单眼发病，尤其以ALH及MALT淋巴瘤常

见，少部分患者可以呈双侧同时病变，可发生于

结膜、泪腺、眼眶等不同部位[13,16]。国外一项大样

本的研究发现OALD最常见于眼眶，余后依次为结

膜、泪器及眼睑 [1,11]。OALD患者往往有类似的临

床表现，包括眼球突出、眼睑肿胀、上睑下垂、

泪腺肿大、眼球运动障碍、眼红眼痛、视力下降

等；结膜处的病变多以EMZL/MALT淋巴瘤为主，

可表现为三文鱼色的结膜增厚[4,12,15-16,20]。

3  病理学诊断及鉴别诊断

在 早 期 ， 病 理 医 师 只 能 依 靠 光 镜 下 的 形 态

学改变进行病变的诊断，由于并非所有的病变都

具有典型的形态学表现，部分病变组织的组织学

表现介于良性及恶性之间，在临床工作中难以对

这类病变进行明确诊断。随着检验技术的不断发

展，免疫组织化学、分子遗传学等检测手段为临

床诊断提供了更有利的工具，与形态学表现和临

床体征等相结合，使得以往一些难以诊断的疾病

可以被归类为明确的疾病类型。

恶性程度较高的肿瘤细胞通常具有相同类型

的抗原受体基因构型和序列，即单克隆性；而多

克隆则提示反应性病变，指向R L H等良性或恶性

程 度 低 的 病 变 。 聚 合 酶 链 反 应 检 测 ( p o l y m e r a s e 
chain reaction，PCR)及Southern blot对Ig重链(IgH)
基因的检测，流式细胞术和免疫组织化学等对 Ig
轻链(Ig L)κ和λ的检测均可以帮助判断病变是单克

隆还是多克隆病变，前者可以表现为 κ > 2 / 3 或者
λ<1/3[20-21]。当形态学及免疫组织化学检查呈良性

并不代表该病变完全没有恶变可能，有时会出现

P CR等辅助检查提示单克隆的特殊情况，这可能

与病变取材部位等因素有关。因此对于这一类患

者，建议行进一步检查，甚至全身筛查以排除恶

性病变或全身其他部位病变的可能性[4]。特别需要

注意的是，术后标本的处理可能会影响结果的准

确性，如石蜡处理后的组织可能会存在κ链或λ链

等部分标志物的表达不理想[20]。

基因检测不仅可用于检测病变的单克隆及多

克隆特性，还可以通过其他基因特征帮助诊断。

2 0 1 5 年 的 一 篇 研 究 通 过 对 病 变 组 织 D N A 进 行 核

型分析发现恶性淋巴瘤中存在拷贝数变异，而在

R LH以及Ig G4相关眼病中则并未检测出该变异，

提示可以通过检测拷贝数变异来进行疾病良恶性

鉴别[22]。 

3.1  反应性淋巴组织增生(RLH)
R L H根据其病因及病理表现可分为单纯性和

特异性两大类。单纯性R L H可继续分为淋巴滤泡

增生为主、T区增生为主以及实性增生为主3个类

型，而特异性的R L H多形成肉芽肿坏死，一般由

某些特殊病原体，如真菌、结核杆菌等引起[23]。

R L H 的 大 体 标 本 多 呈 现 为 灰 白 或 黄 白 色 病

灶 ， 质 地 由 软 到 硬 不 等 [ 2 4 ]， 镜 下 表 现 为 淋 巴 细

胞增多，淋巴细胞形态总体呈现高分化形态，无

细胞异型性改变。着色小体巨噬细胞、淋巴细胞

以及树突状细胞镜下组成“满天星”状。形态及

分布不规则的大小各异的淋巴次级滤泡存在，其

内生发中心可见明显的有丝分裂活性，滤泡间区

宽 ， 滤 泡 周 围 套 区 完 整 且 有 成 熟 的 淋 巴 细 胞 分

布，极少见纤维化改变[4,12,15-16,20,25]。

RLH的淋巴滤泡可有B细胞标志抗体(CD20、

CD79a)、生发中心可见bcl-6、CD10、CD23的阳

性表现，b c l - 2及 Ig D 于套区处呈阳性表达而在生

发 中 心 内 为 阴 性 ； T 区 可 见 到 多 数 T 细 胞 标 志 抗

体(CD3、CD5)阳性表达 [16,20,23,25-26]。其中CD21与

CD23可用于检测生发中心的树突状细胞支架 [25]。

相比于ALH以及M ALT淋巴瘤，R LH细胞的CD23
及IgD阳性率更高[15]。

P 5 3 蛋 白 反 应 P 5 3 抑 癌 基 因 的 突 变 情 况 ， 在

RLH中几乎不表达。Ki-67作为细胞增殖指数，反

应了增殖细胞的活性，在正常组织的生发中心可

有一定弱表达，在R L H内的染色呈现为阳性率较

高且集中于核区，但是低于MALT淋巴瘤这类型高

度的恶性病变组织[20,25]。原位杂交技术显示在RLH
内Ig轻链κ和λ数量并无较大差异，提示病变的多克

隆性[25]。

3.2  非典型性淋巴组织增生(ALH)
A L H具有和R L H类似的镜下表现，即高分化

的淋巴细胞组成大小各异的淋巴次级滤泡，分区

界限清晰，缺乏纤维化组织，可见着色小体巨噬
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细胞。不同的是其淋巴滤泡的结构呈现了不同程

度的破坏形态，表现为分散、不规则且破碎的生

发中心、套区片段等，类似于淋巴瘤样的非典型

性改变，生发中心外可见有丝分裂，此外存在部

分不成熟的淋巴细胞，但是并无IgH基因单克隆或

寡克隆的免疫组织化学或分子遗传学改变；或者

具有IgH基因单克隆或寡克隆的分子遗传学改变但

无非典型性的形态学改变，凭借这一特点往往可

以与淋巴瘤相鉴别 [4,15-16,27]。事实上，此类诊断属

于灰色区域，在临床上无法进一步分型的淋巴组

织增生性病变往往会被归类于A L H，随着病理检

测技术的不断发展，愈来愈多的疾病从这一诊断

中被分出。

3.3  IgG4相关眼病 
作为近几年新发现的一类疾病，Ig G4相关眼

病在既往的临床诊断中被归类于LH病变。随着检

测技术的发展以及医学研究者的探索，归纳总结此

类累及全身多处器官的纤维炎性疾病的特性，形成

新的疾病分支。2012年国际上对于IgG4疾病的临床

及病理诊断形成了初步共识：病理下的淋巴细胞、

浆细胞密集浸润、层状纤维化、闭塞性静脉炎，

以及非闭塞性静脉炎和嗜酸粒细胞增多，镜下可

见IgG4+/IgG+细胞>40%，以及高倍镜下可见>10个

IgG4+浆细胞；血清IgG4浓度>135 mg/dL[28-29]。淋

巴细胞以T细胞为主，少数B细胞，此外并不要求

满足所有诊断条件 [30]。需要注意的是，眼部Ig G4
相关病变与全身其他部位相比似乎较少发生闭塞

性静脉炎[30-32]。2015年日本提出了一项专门针对眼

部Ig G4相关病变的诊断标准，该标准更详细地描

述了眼部组织的病变情况，强调镜下生发中心增

多，并且将每高倍镜下IgG4+浆细胞的数量提高至

50及以上[33]。

Ig G 4 相关眼病的 T 细胞标志物 C D 2 、 C D 3 、

CD4、CD5、CD7、CD8，以及其他细胞表面标志

物如CD10、CD23、CD38和CD138的阳性率普遍

较高；CD25、CD19呈低表达 [21,34]；此外其B细胞

标志物CD79a也呈现阳性[35]。

需注意血清Ig G4的增高并非其特异性表现，

部分M A LT淋巴瘤、眼眶炎性假瘤、Cast leman病

等均可能出现血清 Ig G 4的增高 [ 2 9 , 3 6 - 3 7 ]。因此在诊

断Ig G4相关眼病时，不建议单独使用该指标，应

结 合 镜 下 I g G 4 阳 性 表 达 的 浆 细 胞 数 量 情 况 ； 此

外，Ig H、Ig K基因克隆性检测亦可用于辅助鉴别

Ig G4相关眼病与淋巴瘤。有研究 [38]表示Ig G4相关

疾病可能与恶性肿瘤患病率增高有关，但是也有

研究 [39]提出一些患者在患有Ig G4相关疾病之前即

存在恶性肿瘤的病史。笔者之前报道过1例双眼分

别发生Ig G4相关眼病以及DLBCL的案例，推测该

DLBCL可能是由Ig G4相关眼病转化而来，但目前

仍需进一步研究来加以证实Ig G4相关眼病与恶性

肿瘤之间的关系[40]。

3.4  淋巴瘤

在 眼 部 发 生 的 淋 巴 瘤 中 ， B 细 胞 来 源 占 绝 大

多数，仅少数为 T细胞或 T细胞与 N K 细胞混合来

源 [ 1 9 ]。在病理形态学上，眼部的淋巴瘤与发生在

其他部位的同类型淋巴瘤类似。

眼部淋巴瘤细胞的组成通常较为单一，多数

呈小至中等大小，细胞异型性不明显，罕见病理

性核分裂。显微镜下的细胞形态学改变结合免疫

组织化学等检测，不难与R L H鉴别开来，而A L H
尽管具有少数类似于淋巴瘤的组织破坏改变，但

是结合其IgH基因单克隆或寡克隆的缺失也可有助

于鉴别 [27]。本文就以下几类常见眼部淋巴瘤的病

理表现进行描述。

3.4.1  EMZL/MALT淋巴瘤 
在组织学上E M Z L / M A LT淋巴瘤表现为大量

的B细胞来源的瘤细胞浸润滤泡外及滤泡边缘区，

可 于 边 缘 区 形 成 的 单 一 片 状 浸 润 ， 或 呈 弥 漫 分

布。细胞体积为小至中等，以单核样淋巴细胞为

主，胞质中等量且淡染，而淋巴滤泡具有较小的

生发中心，伴缩窄甚至消失的帽区，甚至无滤泡

结构的存在；典型病变还具有淋巴上皮病变(即呈

簇状分布的异型B淋巴细胞浸润破坏上皮组织)和

滤泡克隆化(即肿瘤细胞浸润甚至替代原有的淋巴

滤泡)[16,20,27,34,41]。  
E M Z L / M A LT 淋 巴 瘤 缺 乏 特 异 性 标 记 ， 其 B

细胞相关抗原CD 1 9、CD 2 0、CD 7 9 a呈高表达，

提示了高度的 B 淋巴细胞的单克隆增殖，表面免

疫球蛋白Ig M以及抗原CD25、bcl-2通常呈阳性表

达；CD 2 3及 Ig D阳性的淋巴滤泡少见；CD 5以及

CD10、CD45RO染色阴性[5,15-16,34,42]。病变有极大概

率检测到P53蛋白阳性，Ki-67阳性表达可>10%，

且阳性率亦高于R LH及正常组织 [20]。肿瘤组织通

常表现为IgH或IgK基因单克隆改变。BIOMED-2抗

原受体基因克隆性重排检测方法是国际公认的淋

巴瘤检测手段，对于淋巴瘤的诊断较为准确，但
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是由于该检测手段较为复杂，且碍于其高昂的成

本无法在我国临床广泛应用[15]。

3.4.2  弥漫大B细胞淋巴瘤(DLBCL)
在 眼 眶 局 部 生 长 的 D L B C L 与 其 他 部 位 的

DLBCL有相似的病理及免疫组织化学表现 [43]。镜

下由体积大于小淋巴细胞2倍及以上的弥漫性增生

的肿瘤细胞组成，形态相对单一，具有高度异质

性以及侵袭性。其形态可类似于中心母细胞、间

变大细胞、浆母细胞等，呈圆形或椭圆形，核为

圆形或分叶样泡状，染色质边集且较细，有一到

两个居中的核仁，细胞质中等或深染，呈嗜碱性

或嗜双色性或透明[27,42,44]。

D L B C L 免 疫 表 型 以 B 细 胞 表 面 抗 原 C D 1 9 、

CD20、CD79a以及bcl-2、bcl-6阳性为主；CD10在

部分病例中为阳性，CD21及CD23较为多变，CD5
很少为阳性，CD3表型为阴性[43-44]。

3.4.3  慢性淋巴细胞白血病/小细胞淋巴瘤(CLL/SLL)
作为一类惰性恶性肿瘤，CL L / SL L镜下表现

以弥漫浸润的单形性大于正常淋巴细胞的小淋巴

细胞增生为特点，期间穿插有散在分布的前淋巴

细胞，可见淋巴结结构破坏。具有特征性的表现

是“假滤泡”的形成，即部分前淋巴细胞局部形

成淡染的增殖中心，可有一定的诊断价值[42,45]。值

得注意的是，由于FL也存在类似的滤泡结构，所

以需要结合免疫染色来进一步鉴别，与CLL/SLL
相比，FL不表达CD5、CD23、CD43，而CD10为

阳性表达[46]。

作 为 B 淋 巴 细 胞 起 源 的 恶 性 肿 瘤 ， 其 B 细 胞

标 志 物 ( C D 2 0 以 及 C D 7 9 a 等 ) 、 C D 5 、 C D 4 3 、

C D 2 3 、 L E F - 1 通常呈阳性表达；此外， C D 1 0 与

cyclinD1等通常不表达。具有两种阳性强度的CD5
在反应性T细胞中强阳性的表达有助于临床明确诊

断CLL/SLL[12,42,45-47]。

3.4.4  滤泡性淋巴瘤(FL)
F L 属于惰性 B 淋巴细胞肿瘤，在镜下由排列

紧密、形态较为单一的淋巴滤泡组成，呈现结节

状生长方式，硬化程度较低或无，淋巴结正常结

构可完全消失，滤泡周边往往缺少明显的套区，

病变组织内极少见到多核细胞。与R L H相比，滤

泡细胞有丝分裂象较少。绝大多数FL的瘤细胞以

中心细胞为主，体积稍大，核不规则，核仁不明

显，有显著的锯齿状及线性皱褶。根据生发中心

内的中心细胞与中心母细胞比例不同，可以分为

三级：1级和2级FL以中心细胞为主，而3级FL的中

心母细胞数量占比最多，其恶性程度也最高，有

向DLBCL转化的可能[25,42,44,48]。

B 细 胞 标 志 物 C D 1 9 、 C D 2 0 、 C D 2 2 染 色 阳

性， C D 1 0 染色明显，绝大多数的 F L 其滤泡中心

处 b c l - 2 、 b c l - 6 呈阳性。 K i - 6 7 染色部分均匀，且

染 色 范 围 较 R L H 扩 散 ， 可 有 I g H 与 B c l - 2 克 隆 性  
重排 [12,25,44,46]。

3.4.5  套细胞淋巴瘤(MCL)
MCL是生发中心外套层处B淋巴细胞起源的肿

瘤；其内可见体积小至中等的肿瘤细胞增殖，呈

结节样生长并侵犯正常淋巴结构，瘤细胞核不规

则，边缘呈锯齿状，染色质较粗，核仁不明显，

胞质较少，整体形态类似中心细胞。瘤体内往往

可见透明变性的小血管，滤泡内结构被破坏，其

内部可见多个大小不一的结节，主要分布于皮质

区，生发中心可存在或萎缩或增生，结节间区分

布有正常小淋巴细胞[42,48-49]。

套 细 胞 瘤 中 往 往 可 检 测 到 C D 5 、 C D 1 9 、

CD20、CD22、CD79a、FMC7、bcl-2阳性表达，

此外细胞周期蛋白D1为其特征性表达，主要由基

因易位t(11;14)引起。Bcl-6、CD10以及CD23通常

呈阴性[5,42,49-50]。

3.5  鉴别诊断之“炎性假瘤”

炎 性 假 瘤 作 为 眼 部 较 常 见 的 占 位 性 病 变 之

一，属于慢性非特异性炎性增生性疾病，由于其

淋巴细胞浸润型的病理表现包括大量的淋巴细胞

浸润，临床诊断时需与淋巴组织增生性疾病仔细

鉴别。目前根据病理表现将其分为淋巴细胞浸润

型、硬化型及混合型3类，病变可累及泪腺、眼外

肌、巩膜、视神经鞘等多处结构 [ 3 7 , 5 1 ]。炎性假瘤

的大体表现可根据其亚型的不同呈现为息肉状、

结节状或小叶状，少见坏死及出血，切面由灰白

色至棕褐色不等 [52]。典型的淋巴细胞浸润型镜下

可表现为大量成熟淋巴细胞的浸润，其间分布有

浆细胞、粒细胞、巨噬细胞等炎症细胞；硬化型

炎性假瘤相对有较多的纤维结缔组织增生，而炎

症细胞浸润减少；混合型病理表现则介于二者之

间，总体而言，有丝分裂象较少见[37,53]。

对 病 变 标 本 进 行 免 疫 组 织 化 学 检 测 ， 其 内

的非淋巴细胞组成成分可显示P 5 3 、 A E 1 / A E 3 、

desmin、calponin、α- SMA阳性。而对于淋巴细胞

浸润型的炎性假瘤，根据其淋巴细胞的组成成分，

可有较多CD3、CD20等阳性的T细胞和B细胞表面
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抗原表达，然而S-100、CD34、CD35、CD117通常

为阴性。因此与淋巴瘤相比，淋巴细胞浸润型炎性

假瘤的细胞成熟度较高，且病理分裂像少见，罕

有恶性肿瘤证据，再结合镜下的细胞学形态以及

各类淋巴瘤特异性的免疫组织化学结果能够鉴别

二者[52,54]。

4  分期、治疗及预后 

4.1  眼部淋巴瘤的分期

肿瘤性疾病的分期在临床工作中往往有着重

要的意义，不仅可以帮助患者治疗方式的决策，

患者的预后情况也与疾病的分期相关。对于眼部

附属器的原发性淋巴瘤，目前可采取专用的TNM
分期表进行相应的分期：肿瘤侵袭部位从范围不

明确至颅内侵犯可分为TX-T4d，淋巴结的累及与

否以及累及部位分为NX-N4，根据肿瘤是否远处转

移及转移部位分为MX-M1c[55]。

4.2  病理类型对治疗和预后的影响

手术切除作为OALD，尤其是淋巴瘤的首选治

疗方式之一，已经被广泛应用于临床工作中；由

于多数OALD病变呈浸润性生长，故手术可能无法

彻底清除病灶，术后的放疗、化疗以及其他新型

的辅助治疗方式也被逐渐应用在临床工作当中，

而患者后续采取何种治疗方式极大程度上取决于

术后的病理结果，若为R L H及A L H，术后可嘱患

者门诊定期随访，而极少部分恶性程度较高的淋

巴瘤，其残留的病变组织可能会导致转移及恶性

复发，故可以根据患者具体情况选择放疗或化疗

等后续治疗方式 [56]。此外对于Ig G4相关疾病，糖

皮质激素也被推荐为一线治疗 [57]。因此准确的病

理诊断对于患者的治疗方式选择以及预后的评估

有至关重要的作用。

L H 作 为 一 种 非 恶 性 的 疾 病 ， 相 对 淋 巴 瘤 而

言 预 后 较 好 ， 临 床 转 归 以 复 发 为 主 ， 有 报 道 发

现极少数眼眶处的R L H在后期可发展为全身多部

位的R L H病灶，此外R L H罕有转变为淋巴瘤的可

能 [ 2 5 ]。 而 临 床 中 I g G 4 相 关 眼 病 的 复 发 也 并 不 少

见 [ 1 8 ]。 淋 巴 瘤 有 不 同 程 度 的 全 身 性 病 变 进 展 的

风险，此外生存时间也会因淋巴瘤亚型和分期不

同呈现差异，高级别淋巴瘤预后差于低级别淋巴

瘤，但总体预后差于LH[4,13,25]。

5  结语

综上所述，OALD种类繁多，病理表现复杂，

将临床及影像学表现与病理、免疫组织化学以及

FISH检测等相结合，才能得到可靠的诊断结果。

由于淋巴组织增生性疾病的良恶性以及种类差异，

其预后也截然不同，因此选择恰当的免疫组织化

学指标以及病理检测手段有助于获得准确的病理诊

断，指导对患者的有效治疗。因此熟知OALD的临

床病理特点，将会极大提高临床诊疗效率。
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