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巴瘤３例，伯基特淋巴瘤、滤泡性淋巴瘤、华氏巨球蛋白血症各
１例，７例ＢＮＨＬ未具体分型），２６例为 ＴＮＨＬ（血管免疫母 Ｔ
细胞淋巴瘤１６例，间变性大细胞淋巴瘤４例，ＰＴＣＬＮＯＳ、结外
ＥＫ／Ｔ细胞淋巴瘤、肝脾γδＴ细胞淋巴瘤、Ｓéｚａｒｙ综合征各１例，
３例ＴＮＨＬ未具体分型），５例ＮＨＬ未具体分型。

ＡＩＨＡ是由不明原因淋巴细胞功能紊乱产生抗红细胞抗体，
致红细胞过早、过多破坏，超过骨髓代偿能力引起的贫血［４］。

淋巴瘤并发ＡＩＨＡ的病理生理机制尚不十分明确，免疫紊乱包
括体液免疫紊乱和细胞免疫紊乱，在淋巴瘤和 ＡＩＨＡ的发生中
可能起重要作用。ＡＩＨＡ在慢性淋巴细胞性白血病中高发，多
数学者认为ＣＤ５阳性的克隆性 Ｂ细胞异常增殖与 ＡＩＨＡ的发
生有关［５］。目前对 ＴＮＨＬ合并 ＡＩＨＡ的机制研究多为个案报
道，Ｔ细胞免疫功能紊乱在ＡＩＨＡ发病中的具体机制尚未明确。

就起病先后顺序而言，大部分病例首发 ＡＩＨＡ，短期内确诊
淋巴瘤，少部分在淋巴瘤复发时合并 ＡＩＨＡ，亦有 ＡＩＨＡ起病数
年后确诊淋巴瘤者。间隔时间最长者为Ｙｏｓｈｉｍｕｒａ等［６］报道的

１例ＡＩＨＡ伴纯红细胞再生障碍性贫血患者，在２０年后确诊为
弥漫大Ｂ细胞淋巴瘤。淋巴瘤尤其侵袭性淋巴瘤合并ＡＩＨＡ临
床表现大多符合急危重症，多以重度甚至极重度贫血起病，且

难治性ＡＩＨＡ多见，经糖皮质激素、丙种球蛋白甚至二线免疫抑
制剂治疗均不能控制者亦不在少数［２］。使用糖皮质激素治疗

ＡＩＨＡ可使患者淋巴结缩小，对淋巴瘤的诊断造成一定干扰。
因此，对于难治性ＡＩＨＡ，尤其在合并其他淋巴瘤征象如淋巴结
肿大、肝脾肿大、短期内体重下降等，需尽快排查淋巴瘤。

ＡＩＨＡ严重程度多与淋巴瘤病情相一致，溶血随肿瘤负荷增
加而加重，淋巴瘤病情缓解亦可减轻。淋巴瘤伴ＡＩＨＡ者对化疗
的耐受性较差，加大了淋巴瘤的治疗难度。目前ＡＩＨＡ合并淋巴
瘤的治疗尚无推荐方案，多以治疗淋巴瘤为主。利妥昔单抗可快

速消除体内Ｂ淋巴细胞，用于ＡＩＨＡ的二线治疗。对于ＢＮＨＬ，
利妥昔单抗能同时起到抗肿瘤作用。利妥昔单抗联合化疗可能

提高淋巴瘤合并ＡＩＨＡ患者的生存率，降低复发率，延长生存时
间。黄轶群等［７］于２０１６年报道了１例以极重度溶血性贫血起病
的ＣＤ５＋弥漫大 Ｂ细胞淋巴瘤中年女性，经利妥昔单抗（Ｒ）＋
ＣＨＯＰＥ化疗４个疗程，疾病进展至Ⅳ期，改为 ＲＥＳＨＡＰ方案化
疗续贯自体干细胞移植，半年后随访仍处于完全缓解状态。谭

栩等［８］报道１例难治性ＡＩＨＡ患者在９年余后确诊套细胞淋巴
瘤，经利妥昔单抗联合地塞米松治疗后溶血控制，脾脏缩小。

ＴＮＨＬ合并ＡＩＨＡ病例并不少见，患者在化疗基础上可联合应
用西达本胺、环孢素及霉酚酸酯等Ｔ细胞调节剂治疗。

综上，淋巴瘤并发 ＡＩＨＡ可见于各亚型淋巴瘤，其发病率
低，在ＴＮＨＬ及ＢＮＨＬ中无明显差异。淋巴瘤合并ＡＩＨＡ病因
及机制尚未明确，临床表现异质性较大，患者总体预后较差，治

疗方法尚无统一定论，需进一步论证。
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·病例报告·

原发性小肠腺癌一例
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［关键词］　原发性小肠恶性肿瘤；　空肠；　腺癌
［中图分类号］　Ｒ５７４．５　　　　［文献标识码］　Ｂ

　　患者，女，６０岁，因“间断恶心、呕吐１年余，加重１月”于
２０１９年７月１日入院。患者入院前１年余无明显诱因出现恶

心、呕吐，呕吐物为胃内容物，无腹痛、腹胀、呕血、便血等，于当

地医院诊断为“慢性胃炎”，并给予对症治疗后症状好转出院。

入院前１个月患者上述症状加重，当地医院给予对症治疗后效
果较差，转入我院诊治。既往史：“慢性胃炎”１年余，５年前行
“痔疮手术”。否认药物及食物过敏史。入院体格检查：Ｔ３６．５℃，

·６６· 临床内科杂志２０２１年１月第３８卷第１期　ＪＣｌｉｎＩｎｔｅｒｎＭｅｄ，Ｊａｎｕａｒｙ２０２１，Ｖｏｌ．３８，Ｎｏ．１



图１　患者上消化道造影检查结果（可见空肠上段局限性狭窄）　图２　患者胃镜检查结果（可见空肠上段一环周隆起病变阻塞管腔）

图３　患者胃镜下取组织活检病理检查结果［空肠腺癌；苏木素伊红（ＨＥ）染色，×１００］　图４　患者小腹部分切除术术中所见（可见一

缩窄环）　图５　患者术后病理组织检查结果［小肠中分化腺癌；ＨＥ染色，×１００］

Ｒ１８次／分，Ｐ７２次／分，Ｂｐ１１６／６８ｍｍＨｇ，神志清楚，精神尚
可，腹部外形对称，肠鸣音５次／分，叩诊呈鼓音，质韧，上腹部
按压不适，无反跳痛和肌紧张，未扪及明显包块。头颈部、心

脏、肺部体格检查未见明显异常。实验室检查：血常规、生化检

查、肝功能检查结果均未见明显异常，幽门螺杆菌（Ｈｐ）（－）。
腹部增强ＣＴ检查结果示：胃腔充盈欠佳，贲门胃底部管壁稍增
厚。上消化道造影检查结果示：空肠上段局限性狭窄，恶性病

变可能性大（图１）。胃镜检查结果示：空肠上段可见一环周隆
起病变阻塞管腔，其上溃疡形成，周边结节样隆起，底覆白苔，

质硬脆，管腔明显狭窄（图２），并取组织病理活检结果示：空肠
腺癌（图３）。转至胃肠外科行小肠部分切除术，术中可见一缩
窄环（图４），将切除行组织病理检查，结果示：（小肠）缩窄型中
分化腺癌，侵出外膜，肿瘤累及１．５ｃｍ肠管，断端净，另送检淋
巴结未见癌细胞浸润（０／１３）（图５）。确诊为原发性小肠腺癌
（ＰＳＢＡ），住院治疗后好转。出院后２周、１个月、２个月随访，
患者恶心、呕吐症状消失。

　　讨　　论
原发性小肠恶性肿瘤占消化道恶性肿瘤的１％ ～３％［１］，

虽然近十年来其发病率呈上升趋势，但在消化道恶性肿瘤中仍

较为罕见。ＰＳＢＡ的早期症状往往无特异性，治疗手段也有限，
国外研究报道其５年生存率仅为１４％～３３％［２］。ＰＳＢＡ的病因
尚不明确，但主要致病的高危因素包括生活方式和饮食习惯改

变、长期大量吸烟饮酒、ＢＭＩ增高、职业因素等。ＰＳＢＡ虽然较
为罕见，但随着医疗技术水平的不断提高，临床诊断方法的不

断改进，其发病率略有所增加［３］。

ＰＳＢＡ起病较为隐匿，早期无明显特异性症状。李杰等［４］

通过对６３例小肠腺癌病例进行观察，发现该病患者最常见的
首发症状为腹痛、消化道梗阻、消化道出血等，与其他胃肠道疾

病难以鉴别，非特异性的临床表现可能是该疾病漏诊、误诊的

主要原因［５］。杜亚奇等［６］报道了１例以腹痛为主诉、经双气囊
小肠镜活检确诊的 ＰＳＢＡ。本例患者早期仅出现恶心、呕吐的
症状，腹部增强ＣＴ检查并未提示有小肠肿物，向患者及家属交
代行双气囊小肠镜的利弊后，患者拒绝行该检查，因此采用胃

镜代替小肠镜，检查中在空肠上段发现一环周隆起病变，质脆，

触之易出血，考虑恶性可能性大，并取组织活检，病理结果提示

空肠腺癌，遂转至我院胃肠外科行手术治疗，术中仅见１个缩
窄环，行小肠部分切除术后，患者恶心、呕吐症状消失。

目前对于ＰＳＢＡ的诊断方式主要为影像学检查及内镜检
查。影像学检查主要包括Ｘ线小肠钡剂灌肠、ＣＴ、ＭＲＩ、血管造

影、超声、正电子发射断层显像／计算机断层显像（ＰＥＴＣＴ）等；
内镜检查主要包括电子小肠镜、胶囊内镜、磁控胶囊内镜、腹腔

镜等。传统的影像学检查在 ＰＳＢＡ诊断中的价值有限，随着各
种内镜检查的相继出现和医疗技术水平的不断进步，ＰＳＢＡ的
诊断率也有所提高［７］。胶囊内镜对于诊断 ＰＳＢＡ有较高的敏
感性和特异性，已成为诊断小肠疾病的重要检查方法之一［８］，

但不能应用于肠腔出现狭窄和梗阻的 ＰＳＢＡ患者，因为部分
ＰＳＢＡ患者的病变可呈息肉状突向肠腔内或浸润肠壁形成环形
狭窄，致使胶囊内镜在诊断 ＰＳＢＡ中存在一定局限性。磁控胶
囊胃镜作为近年来诞生的一种新型胶囊内镜，主要适用于无症

状体检人群的食管、胃和小肠病变检查［９］。

对于ＰＳＢＡ的治疗，目前临床上多采取手术切除及术后化
疗，后者能改善患者的无瘤生存期，但对总生存期无明显改

善［１０］，因此，对于ＰＳＢＡ患者来说，早期的诊断和根治性的手术
治疗是治疗关键。对于各项检查手段，应合理选择，联合应用，

尽可能提高ＰＳＢＡ的早期诊断率，并行根治性手术治疗，才能使
ＰＳＢＡ这一少见疾病获得良好的临床诊治效果和预后。然而现
在ＰＳＢＡ病因尚不完全明确，仍需进行进一步深入的研究，以期
指导ＰＳＢＡ的诊断和后续治疗。
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