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［摘要］  背景与目的：原发女性生殖系统非霍奇金淋巴瘤（primary female genital system lymphoma，PFGSL）是女性

生殖系统少见的恶性肿瘤，其发病率低，临床报道较少。探讨PFGSL的临床特征、诊治及预后。方法：回顾分析2008年1
月—2019年12月期间于复旦大学附属肿瘤医院就诊的57例PFGSL患者的临床病理学资料。57例患者均符合PFGSL诊断标

准，其中单一治疗组33例，综合治疗组24例。中位随访时间37.5个月（2.0~85.0个月）。病灶位于宫颈的40例（70.2%）、

卵巢13例（22.8%）、子宫3例（5.3%）、阴道1例（1.8%）。按国际预后指数（International Prognostic Index，IPI）评分，

低危组36例（63.2%），中危组21例（36.8%）。按淋巴瘤分期标准，ⅠE期36例（63.2%），ⅡE期19例（33.3%），ⅢE期
2例（3.5%）。病理学类型为弥漫大B细胞淋巴瘤的患者有42例（73.7%）。结果：57例患者中，复发14例，复发率为24.6%
（14/57），其中12例位于单一治疗组，2例位于综合治疗组。其中复发位于中枢神经系统者4例，眼1例；局部复发者4例，

全身多处转移者5例。57例患者的3年总生存（overall survival，OS）率为82%，5年OS率为78%；3年无病生存（disease-free 
survival，DFS）率为77%，5年DFS率为71%。单一治疗组复发率为36.4%（12/33），3年OS率为72%，5年O率为64%；3年
DFS率为67%，5年DFS率为57%。综合治疗组复发率仅为8.3%（2/24），3、5年OS率为95%；3、5年DFS率为为91%。多因

素分析显示，患者的OS率及DFS率均与治疗方式明显相关（P＜0.05)。结论：原发女性生殖系统淋巴瘤发病率低，临床表

现无特异性，极易造成误诊，妇科医师应提高对此病的认识，并参考放化疗科医师意见进行诊治。
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［Abstract］ Background and purpose: Primary female genital system lymphoma (PFGSL) is a rare malignant tumor of female 
genital system. Its incidence rate is extremely low, and most reports are case reports. This paper aimed to analyze clinical features, 
diagnosis, treatment and prognosis of PFGSL. Methods: A retrospective analysis of clinical data of 57 PFGSL patients, treated in 
Fudan University Shanghai Cancer Center from Jan. 2008 to Dec. 2019 was conducted. All the patients met the PFGSL diagnostic 
criteria. Patients were divided into two groups: single treatment group (33cases) and comprehensive treatment group (24 cases). The 
median follow-up time was 37.5 months (2.0-85.0 months). Forty out of 57 patients’ local lesions were located in cervix (70%), 13 
in ovary (22.8%), 3 in uterus (5.3%) and 1 in vagina (1.8%). According to the International Prognostic Index (IPI) score, 36 patients 
were low-risk (63.2%) and 21 patients were middle-risk (36.8%). As to lymphoma stage, 36 cases were in stage ⅠE (63.2%), 19 
cases were in stage ⅡE (33.83%), and 2 cases were in stage ⅢE (3.5%). Out of 57 patients, the pathologic type of 42 patients were 
diffuse large B-cell lymphoma (73.7%). Results: Fourteen cases had recurrence, in which twelve were from single treatment group 
and two from the comprehensive treatment group. The recurrence rate was 24.6% (14/57). Four cases recurred in central nervous 
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　　原发女性生殖系统淋巴瘤（primary female 
genital system lymphoma，PFGSL）罕见，占女

性生殖道恶性肿瘤不足0.5%，占非霍奇金淋巴

瘤（non-Hodgkin’s lymphoma）1.5%左右［1］。目

前关于PFGSL的报道较少，多为个案报道或小样

本回顾性分析，对其临床诊断、治疗及预后也缺

乏统一的标准。PFGSL患者大多以阴道流血、腹

痛等症状首次就诊于妇科。由于多数妇科医师对

此病认识不足，极易造成误诊。本文对2008年1
月—2019年12月间复旦大学附属肿瘤医院收治的

57例PFGSL进行回顾性分析，探讨其临床特征、

诊治及预后。

1 资料和方法

1.1  临床资料

　　收集2008年1月—2019年12月经复旦大学附

属肿瘤医院病理科确诊的57例PFGSL患者的临床

资料。纳入标准：① 病例均经活检或手术证实；

② 淋巴瘤分类符合2008年世界卫生组织（World 
Health Organization，WHO）造血和淋巴组织肿

瘤分类标准［2］；③ 患者均经胸、腹、盆腔部

CT、MRI或PET/CT及骨髓活检等检查以排除其

他部位淋巴瘤及血常规，肝肾功能等检查；④ 6
个月内无其他脏器淋巴瘤。

　　目前PFGSL诊断标准存在争议，Kosari等［3］

将PFGSL定义为初诊时病灶仅局限在女性生殖

道。但回顾外文文献，多数作者把PFGSL定义为

主要病灶在女性生殖道［4-6］。本研究组认为主要

病灶位于女性生殖器官，直接蔓延或侵犯邻近组

织或区域淋巴结转移属于原发女性生殖道淋巴瘤

范畴。若存在其他脏器或区域外淋巴结病灶，则

不符合入组标准，总共入选57例。

1.2  治疗方式

　　按照治疗方式的不同分为单一治疗组（33
例）和综合治疗组（24例）。化疗以CHOP方案

（环磷酰胺+蒽环类药物+长春新碱+泼尼松）

为主，2～8个周期，其中10例联合利妥昔单抗

（R-CHOP方案）。放疗剂量30～45 Gy。手术术

式包括“根治术”、“分期手术”、“全子宫+
双附件切除术”、“盆腔肿块切除术”等。所有

患者治疗前均签署知情同意书。

1.3  疗效评价

　　非手术患者按照国际工作组标准 ［7］评价

疗效，疗效包括完全缓解（complete response，

CR）、部分缓解（partial release，PR）、稳定

（stable disease，SD）和疾病进展（progressive 
disease，PD）。手术患者以无病生存期（disease-
free survival，DFS）为评价标准。

1.4  随访

　　随访方式包括门诊复查、电话或者信件随

访，所有患者随访至2020年10月30日，中位随访

37.5个月（2.0~85.0个月）。随访主要指标包括患

者生存状况、复发情况、死亡日期和死亡原因。

确诊至复发时间为DFS（因患者治疗方式不统

一，规定确诊时间为起点）；确诊至死亡时间或

随访终点为总生存期（overall survival，OS）。

1.5  统计学处理

　　采用SPSS 19.0软件包，用Kaplan-Meier法绘

制生存曲线。P＜0.05为差异有统计学意义。

2 结  果

2.1  PFGSL检出情况

　　2008年1月—2019年12月期间共收治57例

system, 1 in eyeball, 4 had loco-regional recurrence and 5 had systemic metastases. The 3-year and 5-year overall survival (OS) rates 
of 57 patients were 82% and 78%, respectively. The 3-year and 5-year disease-free survival (DFS) rates of 43 patients were 77% and 
71%, respectively. The recurrence rate of single treatment group was 36.4% (12/33). In single treatment group, the 3-year and 5-year 
OS rates were 72% and 64% respectively; the 3-year and 5-year DFS rates were 67% and 57% respectively. In the comprehensive 
treatment group, the 3- and 5-year OS rate was 95%, and the 3- and 5-year DFS rate was 91%. Multivariate analysis showed that the 
OS and DFS rates were all significantly correlated with treatment (P<0.05). Conclusion: PFGSL  has very low incidence rate and  
nonspecific clinical manifestations. It is easily misdiagnosed. Gynecological doctors should improve the understanding of this disease 
and work with chemoradiotherapy doctors to treat this disease.
［Key words］ Primary female genital system lymphoma; Comprehensive treatment; Prognosis 
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PFGSL患者，分别占同期复旦大学附属肿瘤医院

收治的女性生殖道恶性肿瘤和淋巴瘤的0.17％和

0.34％。

2.2  临床特征

　　57例患者中位年龄51岁（18~82岁）。按国

际预后指数评分（International Prognostic Index，

IPI），低危组（0~1分）占63.2%（36/57），中

危组（2~3分）占36.8%（21/57）。按淋巴瘤分期

标准，ⅠE期占63.2%（36/43），ⅡE期占33.3%

（19/34），ⅢE期占3.5%（2/34）。病灶位于宫

颈占70.0%（40/57）、卵巢占22.8%（13/57）、子

宫占5.3%（3/57）、阴道占1.8%（1/57）。临床

表现有阴道不规则流血（34.9%，17/57）、绝经

后阴道出血（25.6%，12/57）、接触性阴道出血

（14.0%，6/57）、经期延长（7.0%，1/57）、腹

痛（7.0%，6/57）、腹胀（7.0%，4/57）、阴道排

液（4.7%，2/57）、体检发现（7.0%，3/57）、

腹部包块（2.3%，3/57）、排尿困难（2.3%，

2/57）、白带增多（2.3%，1/57，表1）。

2.3  病理学特征

　　最常见的病理学类型为弥漫大B细胞淋巴瘤

（73.7%，42/57）。其他类型有伯基特淋巴瘤

（3.5%，2/57）、免疫母细胞性大B细胞淋巴瘤

（3.5%，2/57）、结外NK/T细胞淋巴瘤（3.5%，

2/57）、前体B-淋巴母细胞性淋巴瘤（3.5%，

2/57）、黏膜相关性淋巴瘤（5.3%，3/57）、

浆母细胞淋巴瘤（1.8%，1/57）、滤泡性淋巴

瘤（1.8%，1/57）、前驱T淋巴母细胞性淋巴

瘤（1.8%，1/57）和小B细胞淋巴瘤（1.8%，

1/57，图1）。

2.4  治疗方式与疗效

　　单一治疗组共有33例（手术12例，化疗21
例）。综合治疗组24例，其中手术+化疗12例，

放疗+化疗10例，手术+放化疗2例。57例患者中

复发14例，复发率为24.6%（14/57），12例位于

单一治疗组，2例位于综合治疗组。复发位于中

枢神经系统者4例，眼1例，局部复发者4例，全

身多处转移者5例。3例经挽救化疗后达CR。11
例死亡（1例死于骨髓干细胞移植，2例死于嗜

血细胞综合征，8例死于PD）。本研究中，疾

图 1　典型PFGSL（宫颈）H-E染色 (×200)

Fig. 1  Typical PFGSL (cervical) H-E staining (×200) 

A: Burkitt lymphoma; B: Mucosa-associated lymphoma; C: Diffuse 
large B-cell lymphoma; D: Plasmablastic lymphoma

表 1  57例原发女性生殖系统淋巴瘤患者临床特征

Tab. 1  The clinical characteristics of 57 PFGSL patients 

Item

Treatment

χ2 P 
value

Single 
treatment

 group n (%)

Comprehensive 
treatment 

group n (%)

Age/year 1.075 0.300

  ≤60 22 (66.7) 19 (79.2)

  >60 11 (33.3) 5 (20.8)

Clinical feature 1.440 0.230

  Vaginal bleeding 23 (69.7) 13 (54.2)

  Others 10 (30.3) 11 (45.8)

Pathological type 2.940 0.086

  Diffuse large 
     B-cell lymphoma 21 (63.6) 2 (87.5)

  Others 12 (36.4) 3 (12.5)

IPI score 0.415 0.520

  Low risk 22 (66.7) 14 (58.3)

  Middle risk 11 (33.3) 10 (41.7)

Staging 9.236 0.010

  ⅠE 26 (78.8) 10 (41.7)

  ⅡE 7 (21.2) 12 (50.0)

  ⅢE 0 (0.0) 2 (8.3)

Location 2.778 0.096

  Ovary 5 (15.1) 8 (33.3)

  Uterus 1 (3.0) 2 (8.3)

  Cervix 26 (78.8) 14 (58.3)

  Vagina 1 (3.0) 0 (0.0)

病分期构成在两组中差异有统计学意义，可能

与病例数过少及分期晚的患者倾向于综合治疗

有关。以是否复发为阳性指标，采用Fisher检

任玉兰，等  57例原发女性生殖系统淋巴瘤临床特征分析
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测法对同一期别的PFGSL以不同治疗方式进行

亚组分析，均表明综合治疗组疗效优于单一治 
疗组。

2.5  生存情况

　 　 5 7 例 患 者 3 年 O S 率 为 8 2 %， 5 年 O S 率 为

78%；3年DFS率为77%，5年DFS率为71%。其

中，单一治疗组3年OS率为72%，5年OS率为

64%；3年DFS率为67%，5年DFS率为57%。综

合治疗组3年和5年OS率为95%；3年和5年DFS
率为91%（图2）。采用Kaplan-Meier和COX回

归对57例患者的OS率DFS率进行单因素和多因

素分析。单因素分析发现，年龄、IPI评分和治

疗方式（单一/综合治疗）与患者的DFS相关；

IPI评分和治疗方式与患者OS相关。多因素分析

发现，仅治疗方式（单一/综合治疗）与患者的

DFS和OS相关（表2和图3）。

表 2  各相关变量与患者生存的单因素及多因素分析

Tab. 2  Univariate and multivariate analyses of related variables and patient survival

Variables
Univariate analysis (P value) Multivariate analysis (P value)

DFS OS DFS OS

Age 0.001 0.120 0.623 0.549

Characteristics 0.202 0.296 0.837 0.105

Pathological type 0.341 0.760 0.609 0.674

IPI score 0.002 0.021 0.154 0.323

Staging 0.545 0.181 0.290 0.110

Location 0.888 0.367 0.954 0.969

Treatment 0.017 0.024 0.012 0.006

图 3  不同治疗方式分组的OS曲线及DFS曲线

Fig. 3  The OS and DFS curves of different treatment groups

A: P=0.024, compared with each other; B: P=0.017, compared with each other

图 2　57例PFGSL患者OS及DFS曲线

Fig. 2    The OS and DFS curves of 57 PFGSL patients
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3 讨  论

　 　 P F G S L 发 病 率 极 低 ， 占 结 外 淋 巴 瘤 的

0.2%~1.1%［8-9］。且临床表现无特异性，初诊较

难判断，极易造成误诊［3］。

　　本研究组对57例PFGSL患者临床资料分析

发现，子宫或宫颈淋巴瘤多表现为阴道出血，

卵巢淋巴瘤多表现为腹痛、腹部包块，这与Frey
等 ［4］报道的相一致。本研究中，出现B症状

（发热、盗汗、体质量减轻）的患者仅占3.5%

（2/57），这与Dursun等［1］报道的PFGSL患者

B症状较少相一致。Nasioudis等［8］报道了697例

原发性PFGSL，发现主要病理学类型为弥漫大B
细胞淋巴瘤，本研究结果与既往报道相符［10］。

Kosari等［3］和Au等［5］发现PFGSL好发部位为宫

颈与卵巢，而阴道及宫体受累较少见。Nasioudis 
等［8］亦报道卵巢是PFGSL最常见的部位，其次

是宫颈。本研究中好发部位也主要位于宫颈和卵

巢，子宫和阴道仅分别占5.3%和1.8%，与文献

报道基本相符。值得注意的是，区分卵巢的继发

性和原发性淋巴瘤是一个颇具挑战性的问题，尤

其是在有淋巴结和结外疾病的情况下。且很多卵

巢淋巴瘤发现时多为晚期，位于胃肠道、肺等部

位的结外淋巴瘤进展时，常累及卵巢［1］，因而

晚期原发卵巢淋巴瘤较难与继发卵巢淋巴瘤相鉴

别。本研究中去除了主要病灶在淋巴结和其他脏

器的病例，所有病例的主要病灶均在妇科脏器。

本研究中单纯治疗组ⅡE期患者占21.2%，而综合

治疗组ⅡE和ⅢE期患者占58.3%，两者差异有统

计学意义（P<0.05），这可能与病程相对较晚的

患者倾向综合治疗有关。

　　对于PFGSL治疗尚形成共识，部分学者认为

PFGSL需综合治疗，如放疗+手术/化疗、化疗+手

术/放疗、手术+化疗等［5-6，11］。也有部分学者认

为PFGSL仅需单一治疗（放疗、化疗或手术），

若未达CR才需补充治疗［12］。那么，对于Ⅰ、

Ⅱ期PFGSL患者，综合治疗或单一治疗哪种效果

好？本研究中，分期为Ⅱ期的患者更趋向于综合

治疗。单因素分析发现，年龄、IPI评分及治疗

方式与患者的DFS相关，IPI评分及治疗方式与患

者的OS相关；而多因素分析发现，仅治疗方式

与患者的OS及DFS相关。综合治疗组OS、DFS明

显优于单一治疗组。单一治疗组复发12例，复发

率为36.4%。而综合治疗组仅复发2例，复发率仅

为8.3%。多数学者也发现单一治疗的患者较易复 
发 ［11，13-14］。St roh等 ［13］研究发现Ⅰ或Ⅱ期

PFGSL单纯化疗者复发率为15%~30%，本研究

中，单纯化疗者复发率为38.0%（8/21）。单

纯放疗的Ⅰ、Ⅱ期患者也容易发生广泛播散。

Živaljević等［11］和Chan等［14］也分别报道了单纯

手术复发的病例。本研究中，1例单纯手术患者

40个月后出现全身多处转移，挽救化疗无效死

亡，而通过综合治疗的PFGSL患者复发率低，较

易达到长期存活。Au等［5］研究证实综合放化疗

能提高Ⅰ、Ⅱ、Ⅲ期女性生殖道淋巴瘤DSF率，

甚至是OS率。本研究中，综合治疗组患者仅2例

复发，这可能与以下几点有关：① PFGSL对放化

疗敏感；② 多为早期PFGSL（Ⅰ~Ⅱ期），病灶

局限，预后较好［12］。③ 淋巴瘤是全身系统性疾

病，综合治疗组患者均采用化疗，可消灭微转移

灶。本研究中，可能由于病例数较少及治疗选择

的偏移，分期构成在两组之间有差异。经过亚组

分析，同一期别的患者，综合治疗效果也较好。

本研究观察到ⅡE期PFGSL患者经综合治疗预后

较Ⅰ期单纯治疗者好。因此，我们认为综合治疗

更有优势。

　　较多学者治疗PFGSL时采用手术联合其他

方案的治疗模式［16-18］，但关于术式无统一标

准。就宫颈淋巴瘤而言，有报道［16］通过手术+
化疗模式成功治疗了1例宫颈淋巴瘤患者，该术

式为全子宫+双附件+盆腔患者淋巴结清扫术。

而Gabriele等［17］也报道了1例类似病例，但术

式为全子宫+双附件切除术，两患者均有较好的

预后。Ahmad等［18］回顾性分析了33年间36例

PFGSL诊治情况，其中77.8%的患者采用了手术

治疗，该作者认为PFGSL要避免“激进”的手术

方式。本研究中，手术患者共有26例，其中宫颈

淋巴瘤有11例（单纯手术7例，联合化疗4例），

单纯手术中，5例行宫颈癌根治术，2例行全子宫

+双附件切除术，其中1例死亡为宫颈癌根治术

任玉兰，等  57例原发女性生殖系统淋巴瘤临床特征分析
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者；联合化疗者1例行宫颈癌根治术，3例行全子

宫双附件切除术，4例患者均存活。手术+化疗

模式治疗的8例卵巢淋巴瘤患者中，2例行分期手

术，2例行全子宫+双附件切除术，4例行肿瘤细

胞减灭术，其中7例患者存活，1例死亡患者接受

了肿瘤细胞减灭术。手术+化疗模式治疗的3例

子宫淋巴瘤患者的术式均为全子宫+双附件切除

术，3例患者均存活。从26例患者术式分析基本

可以看出根治性及扩大性手术未必有优势。本研

究组认为，PFGSL不适合按相应部位女性生殖系

统恶性肿瘤的术式处理，手术应该以切除肿瘤为

目的，简化手术方式，但有待扩大样本量进一步

证实。

　　本研究入组57例PFGSL患者，虽较其他同

类研究样本量多，但总体入组病例还是较少，并

且淋巴瘤的病理学类型繁多，易造成统计效能不

够，有待进一步扩大样本量且对综合治疗组治疗

方法进行分层分析，从而找到PFGSL最佳的治疗

方式。

　　原发女性生殖系统淋巴瘤发病率低，临床表

现无特异性，极易造成误诊，应纳入其他常见

妇科肿瘤的鉴别诊断。虽然早期诊断很困难，但

制定适当的个体化治疗计划是关键。由于多数患

者首次就诊妇科，妇科医师应提高对此疾病的认

识，并参考化疗及放疗科医师的意见进行诊治。
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