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摘  要 

原发性肠淋巴瘤(primary intestinal lymphoma, PIL)是一种罕见且复杂的非霍奇金淋巴瘤，其发病率低，

病理类型复杂，诊断困难，治疗方案尚未完善。近年来，现代影像技术显著提高了疾病的早期检出率和

分期准确性，内镜检查结合实时活检技术增强了病理诊断的精确性，免疫组化和分子诊断手段的综合应

用进一步提升了对亚型的鉴别能力，尽管化疗和放疗仍为标准治疗手段，但新型疗法如免疫治疗和靶向

药物正在改写治疗格局。本文旨在深入探讨PIL的流行病学、病因学、临床特征、诊断标准、最佳治疗方

案以及预后因素，以期为PIL患者的临床诊疗提供借鉴与参考。 
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Abstract 
Primary intestinal lymphoma (PIL) is a rare and complex subtype of non-Hodgkin lymphoma, char-
acterized by low incidence, diverse histopathology, diagnostic challenges, and lacking of standard-
ized treatment protocols. Recent advancements in imaging, endoscopic techniques, and molecular 
diagnostics have significantly improved early detection and subtyping of PIL. Modern imaging mo-
dalities, such as CT and MRI, enhance disease identification and staging, while endoscopic techniques 
combined with real-time biopsy facilitate accurate pathological diagnosis. The integration of im-
munohistochemistry and molecular diagnostics further refines subtyping and provides valuable 
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prognostic information. While chemotherapy and radiotherapy remain the main treatment for PIL, 
novel therapies, including immunotherapy and targeted agents, are increasingly contributing to im-
proved outcomes. These advancements, alongside diagnostic innovations significantly alter the 
treatment landscape for patients with PIL. This review aims to provide a comprehensive overview 
of PIL, encompassing its epidemiology, etiology, clinical presentation, diagnostic criteria, optimal 
treatment strategies, and prognostic factors. By synthesizing current knowledge, this review seeks 
to offer valuable insights into the clinical management of patients with PIL, ultimately contributing 
to improving their diagnosis, treatment, and outcomes. 
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1. 引言 

作为结外淋巴瘤的主要亚型，原发性胃肠道淋巴瘤(primary gastrointestinal lymphoma, PGIL)在非霍奇

金淋巴瘤病例中的发病率约为 10%~15%，同时占据胃肠道恶性肿瘤总数的 1%~4% [1] [2]。原发性肠淋

巴瘤(primary intestinal lymphoma, PIL)属于 PGIL，其病变主要集中于小肠、回盲部及结直肠区域的黏膜固

有层与黏膜下层淋巴组织[3]。PIL 主要分为 T 细胞淋巴瘤和 B 细胞淋巴瘤，其中 B 细胞淋巴瘤更为常

见，男性患者居多，诊断时的中位年龄为 44 岁[4]。尽管 PIL 的发病率呈上升趋势，但由于其起病隐匿，

临床、内镜及影像学表现缺乏特异性，容易与其他胃肠道疾病混淆，早期诊断面临挑战。此外，PIL 的治

疗方案尚未标准化，临床疗效也存在差异。本文旨在探讨 PIL 的临床病理特征、预后因素以及有效且规

范的治疗方法，以期加深对 PIL 发生发展机制的理解，为临床制定合理的诊疗方案提供科学依据，并为

PIL 的基础和临床研究提供新的方向。 

2. 病因和发病机制 

2.1. 慢性炎症和病原菌感染 

目前，PIL 的具体发病机制尚不明确。自身免疫性疾病和炎症性疾病的反复炎症反应及抗原刺激，可

能引发肠道淋巴组织的单克隆增殖，最终导致 PIL 的发生[5]。肠道菌群紊乱也可能通过诱发慢性炎症和

免疫系统功能失调，增加包括 PIL 在内的多种癌症风险。研究显示，33%的胃肠道大颗粒淋巴细胞来源

的癌症和 60%的 T 淋巴细胞来源的癌症伴有慢性炎症。类似地，乳糜泻、炎症性肠病(如克罗恩病和溃疡

性结肠炎)以及免疫抑制性疾病也与胃肠道淋巴瘤的发生相关[6]-[8]，这表明慢性炎症在 PIL 的发生发展

中起着重要作用。 
此外，某些病原体感染，例如幽门螺杆菌、人类免疫缺陷病毒、空肠弯曲菌、EB 病毒、乙型肝炎病

毒、人类 T 细胞淋巴细胞病毒-1 也可能参与 PIL 的发病。对于最常见的 PIL 类型，黏膜相关淋巴组织

(mucosa-associated lymphoid tissue, MALT)淋巴瘤，幽门螺杆菌感染是主要的致病因素[9]。虽然幽门螺杆

菌常存在于胃中，但它也可能引发肠道慢性炎症，创造适宜肿瘤发展的微环境，例如导致 DNA 损伤、免

疫信号紊乱和促肿瘤生长因子的释放。值得注意的是，抗生素治疗清除幽门螺杆菌感染通常能使 MALT
淋巴瘤消退，这有力地支持了幽门螺杆菌在 PIL 发生中的关键作用[10]。空肠弯曲菌也在 PIL 的发病中扮
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演一定角色。它持续存在于派尔集合淋巴结和肠系膜淋巴结中，并能够在小肠中诱发强烈的粘膜反应，

导致 B 细胞增殖并产生与免疫增生性小肠疾病(immunoproliferative small intestinal disease, IPSID)相同的

IgA 单克隆免疫球蛋白[11]。然而，这些病原体感染究竟如何导致 PIL 发生，仍需进一步研究。 

2.2. 基因和分子改变 

染色体易位是多种淋巴瘤的常见特征，这些易位涉及染色体片段的交换，导致控制细胞生长和存活

的基因发生异常。例如，t(14;18)易位会导致 BCL-2 基因过表达，抑制细胞凋亡，使肿瘤不受控制地增殖

[12]。研究表明，t(11;18) (q21;q21)易位可能与结肠 MALT 淋巴瘤密切相关[13]。在套细胞淋巴瘤(mantle 
cell lymphoma, MCL)中，t(11;14) (q13;q32)易位会引起 11 号染色体上 BCL-1 基因座重排，并伴随细胞周

期蛋白 D1 抗原过表达，尽管也有少数细胞周期蛋白 D1 阴性 MCL 病例报道，其细胞周期蛋白 D2 或 D3
上调[14]。microRNA (miRNA)作为基因表达的调节因子，在 PIL 发生发展中也发挥着重要作用。目前，

miRNA 对 PIL 细胞过程的影响正逐渐被揭示[15]。研究表明，不同 PIL 亚型具有独特的 miRNA 表达谱，

这些 miRNA 参与调控细胞增殖、凋亡和分化等关键过程。例如，在弥漫性大 B 细胞淋巴瘤(diffuse large 
B-cell lymphoma, DLBCL)中经常观察到的 miR-155 过表达通过靶向肿瘤抑制基因促进淋巴瘤的发生[16] 
[17]。相反，具有抑癌作用的 miRNA (如 miR-17-92 簇)表达下调则可促进 PIL 的发展[18]。此外，特定的

miRNA 表达谱与 PIL 的预后和治疗反应相关。深入了解这些遗传和分子机制，对于开发针对不同淋巴瘤

亚型的靶向疗法和个性化治疗策略至关重要。 

2.3. 免疫系统失调 

淋巴瘤的发生发展与肿瘤细胞的免疫逃逸密切相关。淋巴瘤细胞可通过多种机制逃避宿主免疫系统

的监控和清除。例如，通过下调主要组织相容性复合体分子或抗原呈递相关分子(包括抗原加工和细胞粘

附分子)的表达来逃避免疫细胞的识别。此外，淋巴瘤细胞还能抵抗凋亡信号，表达抑制性配体以抑制免

疫细胞活性，并构建免疫抑制微环境(包括体液免疫和细胞免疫)，从而逃避免疫系统的攻击[19]。目前，

免疫检查点抑制剂的研究正在进行中，这类药物旨在阻断通常抑制抗肿瘤免疫反应的免疫检查点。作为

重要的免疫检查点分子，细胞毒性 T 淋巴细胞相关蛋白-4 (cytotoxic T-lymphocyte-associated protein 4, 
CTLA-4)通过其独特的免疫负调控机制在适应性免疫应答中发挥关键作用。该抑制性受体选择性表达于

活化 T 淋巴细胞膜表面，通过 B7 配体家族(CD80/CD86)的特异性识别介导共刺激信号传导阻断。其分子

机制涉及竞争性抑制 CD28 共刺激通路，形成 T 细胞活化的双信号调控枢纽，该发现为 MALT 淋巴瘤的

靶向治疗提供了新思路。基于 MALT 淋巴瘤病理过程中异常 T 细胞激活的核心地位，针对 CTLA-4 的单

克隆抗体及其信号通路调节剂已成为免疫治疗研发的重要方向[20]。研究显示，DLBCL 中程序性死亡配

体-1 (programmed death-ligand 1, PD-L1)的阳性表达与非生发中心来源及预后不良显著相关[21] [22]。抗

PD-1 和抗 CTLA-4 抗体已在部分淋巴瘤亚型中显示出良好的临床疗效，但其在 PIL 中的疗效仍需进一步

探索[23]。 
总之，PIL 的发生发展是一个涉及多因素、多机制的复杂过程，深入探究其潜在机制至关重要。通过

识别关键的基因变异、免疫失调通路和环境因素，有望为患者制定个体化的精准治疗和预防策略。 

3. 临床表现 

PIL 临床表现缺乏特异性，腹痛最为常见，其次为腹部肿块、恶心、厌食、消化道出血和肠梗阻等

[24]。不同组织学亚型的淋巴瘤具有不同的免疫表型和临床特征。约 18%~52%的 PIL 患者可出现发热、

体重下降和盗汗等 B 症状[25]。先前已有报道称成人 MALT 淋巴瘤引起的小肠肿块可并发肠套叠[26]。
少数病例也可以肠瘘为首发表现[27]。在小肠淋巴瘤中，DLBCL 和 MALT 淋巴瘤最常见[5]。肠病相关 T
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细胞淋巴瘤(enteropathy-associated T-cell lymphoma, EATL)是一种特殊的肠道淋巴瘤，其典型首发症状为

腹泻，常发生于难治性或未经治疗的乳糜泻患者[28]。 

4. 诊断和鉴别诊断 

PIL 的诊断传统上依赖于内镜活检和病理学检查。由于原发性和继发性肠道淋巴瘤在临床表现上难

以鉴别，目前 Dawson 标准被广泛用于 PIL 的诊断[29]。近年来，随着技术的进步，免疫组化、分子病理

学和基因测序等技术已应用于 PIL 的诊断，显著提高了诊断的效率和准确性，并在鉴别诊断中发挥着重

要作用，有助于区分 PIL 与其他肠道疾病。 

4.1. 影像学诊断 

PIL 的 CT 影像表现多样，包括肠壁增厚、肠腔动脉瘤样扩张、腔内息肉样肿块(可伴溃疡，通常不

引起肠梗阻)以及增强扫描对比度相对较低[30]；其中肠壁增厚最为常见。与原发性胃淋巴瘤(primary gas-
tric lymphoma, PGL)相比，PIL 的肠壁增厚和肿块形成在 CT 影像上更为明显[31]。18F-脱氧葡萄糖(18F-
FDG) PET-CT 作为淋巴瘤诊疗的标准影像学手段，在疾病分期、疗效监测及放疗规划等关键环节具有重

要应用价值。其诊断效能显著高于传统 CT 评估，尤其在代谢活性检测方面具有独特优势。而基于多模态

成像原理的 PET-MRI 技术，通过整合功能代谢信息与解剖结构的精准融合，在病灶检出率、组织分辨率

及分子影像可视化方面实现进一步优化，为淋巴瘤的精准影像诊断提供更优解决方案[32]。18F-FDG 
PET/CT SUVmax (最大标准化摄取值)在一定程度上反映了淋巴瘤的侵袭性，与增殖指数(Ki-67)表达相关，

可作为 PIL 风险分层的参考指标[33]。然而，PIL 的影像学表现缺乏特异性，确诊仍需结合临床症状、内

镜和病理检查等进行综合评估。 

4.2. 内镜诊断 

内镜下，PIL 主要表现为蕈伞型、溃疡型、浸润型、溃疡蕈伞型和溃疡浸润型五种类型[30]，其中以

弥漫性浸润性病变(23%)和肿块形成(33%)最为常见[31]。一项国内研究显示，小肠淋巴瘤的内镜下表现主

要为隆起性病变，其次为溃疡性病变；而结直肠淋巴瘤则以溃疡性病变为主，其次为隆起性病变，两者

病变组织均以脆性增加为特征[34]。EATL 的内镜表现多样，包括溃疡型、上皮肿块型、结节型和弥漫浸

润型，其中溃疡型最为常见(超过 50%)，其余类型相对少见。EATL 的溃疡通常较大且深，边缘清晰，多

数患者伴有肠道狭窄，内镜下表现与临床分期或国际预后指数(international prognostic index, IPI)无相关性

[28]。值得注意的是，内镜检查并非 PIL 的确诊手段，病理学检查仍然是金标准。然而，一项研究显示，

仅 27.3%的 EATL 患者能在首次内镜检查中明确诊断[28]，因此对于初次钳取活检未明确诊断的患者，重

复活检至关重要。尽管如此，相比于手术病理检查，内镜检查具有快速、微创和经济等优势，已成为 PIL
诊断的首选方法。 

4.3. 病理诊断 

PIL 是一组具有不同病理特征的淋巴肿瘤。其中，DLBCL 最为常见，其病理学特点是大量形态异常

的大淋巴细胞聚集，细胞核呈泡状，核仁明显，HE 染色显示较高的有丝分裂活性[35]。DLBCL 的免疫组

化特征为表达 B 细胞标志物(如 CD20 和 CD79a)，并可基于 CD10、BCL-6 和 MUM-1 的表达情况进一步

区分为生发中心 B 细胞样(GCB)和活化 B 细胞样(ABC)两个亚型[36]。MALT 淋巴瘤的特征性表现为淋巴

上皮病变，小淋巴细胞浸润腺上皮，细胞核形态不规则，部分类似中心细胞[37]。MALT 淋巴瘤细胞通常

表达 CD20、CD79a 和 BCL-2，但不表达 CD5、CD10、CD23 以及 BCL-6，需与滤泡性淋巴瘤(例如，表

达 CD10 和 BCL-6)、MCL (例如，表达 CD5、Cyclin D1 和 SOX11)和慢性淋巴细胞白血病(例如，表达
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CD5、CD23 和 LEF1)进行鉴别诊断[38]。滤泡性淋巴瘤常由紧密排列的滤泡组成，类似于正常淋巴滤泡，

但缺乏套膜区，滤泡排列紧密，主要由中心细胞和中心母细胞构成[39]。MCL 的典型形态是大小均一的

中小型淋巴细胞，细胞核形状不规则，胞质稀少，Ki-67 增殖指数高[40]。MCL 表达 CD5、CD20、FMC7、
Cyclin D1 和 SOX11，部分病例还表达 CD10 和胞质 CD3 [41]。 

PIL 虽然在形态学和免疫组化方面与相应亚型的结节性淋巴瘤存在相似之处，但其独特的微环境和

与潜在炎症的关联可能影响其病理表现。因此，结合组织病理学和分子分析进行准确的亚型分类对制定

合适的治疗方案和评估预后至关重要。 

4.4. 鉴别诊断 

PIL 的临床表现、内镜和影像学特征与克罗恩病(Crohn’s disease, CD)和肠结核(intestinal tuberculosis, 
ITB)等疾病相似，容易造成误诊。一项国内研究对 76 例确诊的 CD、PIL 和 ITB 患者的回顾性分析显示，

PIL 患者血便和腹部包块发生率显著高于 CD 和 ITB 患者，其典型病变集中于回肠和回盲部，CT 特征性

表现为单层偏心性增厚和淋巴结肿大；相较之下，CD 患者腹泻的发生率显著高于 PIL 和 ITB 患者，病

变多位于回肠和回盲部，CT 影像表现为多节段病变和假憩室征；ITB 患者发热和盗汗的发生率显著高于

PIL 和 CD 患者，病变主要位于回盲部和结肠，CT 影像表现为分层增厚和中空淋巴结[42]。胃肠道腺癌

在临床和影像学上也可能与 PIL 类似，需要进行全面的组织病理学评估以明确诊断。其他少见的鉴别诊

断包括类癌和间叶肿瘤，需借助免疫组化分析才能确诊。 
要将 PIL 与这些疾病鉴别开来，需要综合临床、内镜、影像学以及重要的组织病理学检查结果，通

常还要辅以免疫组化和分子研究，必要时可通过影像学和骨髓活检确定疾病的扩散情况。 

5. 分期 

目前，PIL 的分期系统有多种，包括 Ann Arbor 分期、Musshoff 改良 Ann Arbor 分期、Lugano 分期

和 Paris 分期等。虽然 Ann Arbor 分期提供了一个初步的框架，但由于其在结外病变分类方面的局限性，

我国临床实践中更倾向于使用 Lugano 分期系统[43]。Lugano 分期系统强调特定结节外受累部位及其与膈

肌的关系，并区分局部和弥漫性器官受累。准确的分期对疾病的风险评估和制定最佳治疗方案至关重要。 

6. 治疗策略 

PIL 的治疗策略仍存在争议，尤其对于侵袭性 PIL，最佳治疗方案尚未达成共识。根据病理类型、疾

病分期和患者的整体情况等因素，PIL 的治疗方式包括观察、放疗、化疗或化疗联合手术等。但由于 PIL
的异质性，疗效不尽如人意。近年来，靶向治疗和免疫治疗等新兴疗法为 PIL 患者带来了新的希望。 

6.1. 放疗 

对于侵袭性肠淋巴瘤，通常采用全身化疗联合放疗的治疗策略。一项大型前瞻性研究显示，根据分

期、组织学类型和手术切除情况调整放疗方案，已成为肠道淋巴瘤的主要治愈方法之一，可以保留器官

功能并有效控制肿瘤。在多模式治疗(67.2%接受手术切除，66.4%接受过化疗)的背景下，局部区域放疗可

使患者的完全缓解率达到 100%，且疾病特异性死亡率较低(11.2%, 15/134) [44]。另一项研究表明，对原

发性直肠 MALT 淋巴瘤患者采用 5 毫米薄层 CT 扫描进行靶区勾画，并结合外部束放射治疗(external beam 
radiation therapy, EBRT)，可获得良好疗效，所有患者病灶在 5 年内得到控制，且未出现严重不良反应[45]。
目前，受累野放疗(involved-site radiotherapy, ISRT)结合调强放射治疗(intensity-modulated radiation therapy, 
IMRT)和图像引导放射治疗(image-guided radiation therapy, IGRT)等现代放疗技术有望进一步改善肠道淋

巴瘤患者的预后。这些技术可以更好地保护正常组织，并提高肿瘤的局部控制率。已建立的正常组织并
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发症概率(normal tissue complication probability, NTCP)模型可用于预测现代靶区勾画和放疗技术应用下正

常组织的耐受性[46]。 
现代放疗技术的发展使放疗成为胃肠道淋巴瘤治疗中一种重要且耐受性良好的选择，并具有治愈潜

力。 

6.2. 化疗 

PIL 的化疗方案需根据淋巴瘤的类型、分期、患者的整体状况等个体化制定。CHOP 方案是治疗非霍

奇金淋巴瘤的标准方案，也常用于 PIL 的治疗，包括环磷酰胺、多柔比星、长春新碱和泼尼松，疗程通

常为 6~8 个周期，每周期 21 天。利妥昔单抗联合 CHOP 方案可改善 PIL 患者的无进展生存期、无事件

生存期、无病生存期和总生存期[47]。EPOCH 方案与 CHOP 方案类似，但使用依托泊苷替代多柔比星，

对某些类型的淋巴瘤(如滤泡性淋巴瘤)疗效更佳，且具有更高的应答率和耐受性[48]。MACOP-B 方案适

用于更高级别的淋巴瘤(如 DLBCL)，包括美法仑、多柔比星、环磷酰胺、长春新碱、泼尼松和博来霉素。

作为一线化疗方案，MACOP-B 治疗晚期侵袭性非霍奇金淋巴瘤的完全缓解率为 70.5%，9 年无复发生存

率为 66%，9 年总生存率为 61% [49]。 

6.3. 手术 

在目前的研究中，手术在肠道淋巴瘤治疗中的效用仍存在争议。PIL 的传统手术方式主要包括节段性

切除和根治性切除，前者不涉及淋巴结清扫，后者则包括血管和淋巴结清扫，手术的优势包括彻底切除

局部病灶，提供组织学诊断和亚型鉴定的依据，以及缓解肠梗阻或穿孔等并发症[50]。然而，手术也存在

风险，例如出血、感染、吻合口漏等短期并发症，以及大范围切除后可能出现的短肠综合征和吸收不良

等长期并发症[51]。对于播散性或多灶性 PIL，手术的治愈率低，且可能延误全身化疗的启动，而化疗是

PIL 的主要治疗手段。大多数接受手术治疗的患者病变部位位于回肠和回盲部[4]。对于小肠局部晚期淋

巴瘤，手术切除适用于组织学诊断不明确的肿瘤，或伴有肠梗阻、出血和穿孔等并发症的肿瘤[52]。微创

内镜手术创伤较小，但适应症有限，主要用于局部病灶和特定并发症。对于 PIL 引起的梗阻或穿孔，可

采用腹腔镜或机器人辅助手术进行肠段切除或姑息性旁路手术[53]。鉴于 PIL 的多发性和化疗的有效性，

内镜手术的根治性应用仅限于高度选择的局部可切除病灶和组织学亚型良好的病例。Han 等报道了一例

经内镜黏膜下剥离术成功切除直肠 MALT 淋巴瘤的病例[54]。研究表明，根治性手术对生存率的提高有

限，主要获益人群为 B 细胞淋巴瘤患者[55] [56]。一项荟萃分析显示，相比单纯化疗，手术联合化疗可显

著延长患者的 3 年和 5 年生存期及 3 年无进展生存期[57]。丹麦淋巴瘤研究小组发现，对于局部病灶，手

术联合化疗疗效最佳[58]。一项针对 1602 例原发性 DLBCL 患者的研究也证实了手术联合化疗的预后优

势[59]。因此，PIL 的手术决策应基于疾病分期、部位和并发症，优先考虑微创内镜活检和分期，随后进

行全身化疗。 

6.4. 靶向治疗 

PIL 的靶向治疗领域正不断发展，其适应症取决于淋巴瘤亚型和临床情况。利妥昔单抗已成为 B 细

胞淋巴瘤(包括 DLBCL)化疗方案的常规组成部分，通过靶向 CD20 抗原发挥作用[60]。利妥昔单抗联合

CVAD 方案应用于原发性胃肠道 B 细胞淋巴瘤患者，可获得良好的近期疗效，降低 VEGF 和 β2-微球蛋

白水平，降低不良反应发生率，并改善患者的长期生存率[61]。对于 MCL 等亚型，BTK 抑制剂(如伊布

替尼)展现出良好疗效[62]。除利妥昔单抗外，其他靶向药物主要用于复发/难治性 PIL 或特定分子特征的

病例。未来需要更多研究以优化不同 PIL 亚型靶向治疗的应用策略。 
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6.5. 自体干细胞移植(Autologous Stem Cell Transplantation, ASCT) 

ASCT 是指将患者自身的造血干细胞收集起来，经过体外处理和储存后，再回输到患者体内，以重建

其造血和免疫系统的一种治疗方法。ASCT 并非 PIL 的标准一线治疗，主要用于难治/复发性 PIL 或早期

PIL 患者的一线化疗巩固治疗，以提高生存率[63]。有趣的是，PET/CT 在 ASCT 中发挥着重要的作用。

一项单中心人群研究显示，PET/CT检测代谢活动的能力使其能早期识别复发，筛选出对化疗敏感且ASCT
后效果良好的患者，从而有可能实现早期干预并改善预后[64]。因此，在选择治疗方案时，应根据患者的

年龄、体能状态、组织学类型和对初始治疗的反应等因素，个体化决定是否进行 ASCT。 

6.6. 免疫疗法 

嵌合抗原受体 T 细胞免疫疗法(chimeric antigen receptor T-cell immunotherapy, CAR-T)是指利用基因

工程技术改造 T 细胞，使其表达嵌合抗原受体(chimeric antigen receptor, CAR)，靶向肿瘤抗原并杀伤肿瘤

细胞[65]。CAR-T 疗法具有靶向特异性强、体内持久性好和克服耐药性等优势。临床试验显示，CAR-T
疗法对难治/复发性 DLBCL 的总有效率超过 80% [66]。两种靶向 B 淋巴细胞特异性表达 CD19 的 CAR-T
细胞产品，axicabtagene ciloleucel (axi-cel)和 tisagenlecleucel，已被证实对难治或复发性 B 细胞恶性肿瘤

有效，具有较高的缓解率和潜在的治愈潜力[67] [68]。CAR-T 疗法为 PIL 患者带来了新的治疗希望，但

仍需进一步的临床研究。未来，CAR-T 疗法有望成为 PIL 的重要治疗选择。 

7. 预后 

PIL 的预后受到多种因素的影响，包括淋巴瘤类型、分期、年龄、体能状态以及治疗反应等。一项研

究显示，原发性肠道滤泡性淋巴瘤患者的 5/10 年总生存率分别为 92.9%/87.1%，5/10 年无事件生存率分

别为 91.1%/86.9% [69]。Murat Erkut 等人的研究显示，肠道受累范围越大、临床分期越晚、高 IPI 评分越

高、CT 影像学显示肿块形成越大和肠壁增厚越厚、结外病变以及并发症存在均对生存率有不利影响，其

中肠道受累范围和高 IPI 评分是总生存期和无事件生存期的独立预后因素[31]。多处肠道受累的患者更容

易出现高或中高 IPI 风险[55]。T 细胞淋巴瘤预后较 B 细胞淋巴瘤差[5]。Ra Ri Cha 等认为 Ann Arbor 分
期、血红蛋白水平和组织学类型是独立预后因素，而主要病变部位和治疗方法不影响 B 细胞 PIL 患者的

预后[70]。由于治疗耐药和严重并发症(如脓毒症、穿孔、梗阻、出血)，EATL 的预后普遍较差，研究显

示，EATL 患者的中位总生存期和无进展生存期分别为 10 个月和 6 个月[71]。分子生物学特征是 PIL 预

后的关键因素。分子生物学特征是 PIL 预后的关键因素。在 DLBCL 中，GCB 亚型预后优于 ABC 亚型

[72]。一项针对 184 名原发性肠 DLBCL 患者的研究表明，BCL-2、BCL-6、MYC 和 Ki-67 是 DLBCL 的

重要预后因素，而肿瘤细胞上 BCL-2 (BCL-2 > 50%)和 Ki-67 (Ki-67 > 80%)的过表达与患者预后不良相关

[73]。以细胞周期蛋白 D1 过表达为特征的 MCL 通常预后较差[74]。MALT 淋巴瘤通常病程不长，t(11;18) 
(q21;q21)易位与胃肠道低级别 MALT 淋巴瘤的发展有关，但需要对大量患者进行进一步研究[13]。 

8. 展望 

PIL 的诊治仍存在诸多挑战，尽管近年来对 PIL 的理解有所进步，但仍缺乏统一的诊疗规范。PIL 包

含多种亚型，每种亚型具有独特的临床特征，进而影响疾病进展和治疗反应。虽然手术干预对于肠梗阻

或穿孔等急性并发症是必要的，但并非所有 PIL 患者都需要手术治疗。化疗，通常联合利妥昔单抗，仍

然是大多数 PIL 亚型，特别是 DLBCL 的主要治疗手段。其他治疗手段，包括放疗、靶向治疗和自体干细

胞移植，在特定情况下也发挥着重要作用，具体取决于淋巴瘤的亚型、分期和预后因素。准确的淋巴瘤

亚型诊断，依赖于全面的病理组织学检查和不断发展的分子分析技术，对于制定个体化治疗方案和预测
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患者预后至关重要。未来的研究方向应着眼于完善 PIL 的诊断和预后标准，优化不同亚型的治疗策略，

并探索新的治疗方法，以期改善患者的生存率和生活质量。 
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