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Primary cutaneous CD4+ small/medium T-cell lymphoproliferative disorder (PCSMLPD)

：原发皮肤CD4+小/中等大T细胞淋巴瘤是一种罕见的原发性皮肤T细胞淋巴瘤，

占原发性皮肤肿瘤的2%-3%。2005年WHO-EORTC分类中，将其归为“皮肤外周T细

胞淋巴瘤，非特指类型”的暂定亚型，因其惰性的临床过程和不确定恶性潜能，WHO

（2017）淋巴肿瘤分类将其命名为原发皮肤CD4+小/中等大T细胞淋巴组织增生性疾病。



PCSMLPD

：病程较短，常以头颈部皮肤的单发无痛性结节/斑块为症状，缺乏系统性表

现，实验室检查无异常，多灶性病变亦有报道。



PCSMLPD

：发病年龄3-90岁，但多见于中老年人，中位年龄50-60岁，无明显性别优势。

：临床多呈惰性过程，5年生存率超过90%，治疗上主要采取单纯切除，个别报道

活检后病灶可自发消退。值得注意的是，当病变直径大于5㎝、Ki-67增殖指数较高，以

及出现全身系统性病变时，则提示患者预后较差。



PCSMLPD

：形态多样，典型表现为表皮基本正常，无亲表皮现象，少数情况可出现局灶表

皮浸润；真皮内小到中等大多形性淋巴样细胞呈弥漫或结节状浸润，以血管及皮肤附属器周

围浸润为主，可侵犯皮下脂肪层，有时出现多形性大细胞，但比例小于30%。可混杂CD8+T

细胞、B细胞、浆细胞、组织细胞及嗜酸性粒细胞成分。

：表达广谱T细胞标记，会出现个别抗原丢失，以CD5和CD7多见。抗原PD-1、

BCL-6、CXCL-13有不同程度的表达。Ki-67增殖指数多为5%-40%，TCR重排单克隆阳性率

高于60%。





三所医院2011年-2016年经专家复核诊断为PCSMLPD共60例。

诊断需满足以下条件（1）单发的皮肤病变，临床证实无皮肤外受累；（2）小到中等

大多形性淋巴样细胞浸润（多形性大细胞比例＜30%）。（3）至少表达2个TFH标记： PD1、

BCL6、ICOS、CXCL13 、CD10

（1）免疫组化： CD2, CD3, CD4, CD5,CD7, CD8, CD20, CD21, CD23, CD30, Ki67,CD10,

CXCL13, ICOS, PD1, BCL6

（2）TCR、BCR重排

（3）统计学分析





FIGURE 1. Clinical and morphologic spectrum of single cutaneous TFH lymphoproliferative disorders. Clinical

presentation. A,Nodule. B, Plaque.



FIGURE 2. Morphologic aspects of single cutaneous lymphoproliferative disorders. A, Epidermotropism concerning isolated cells (HES). B,
Admixture of small reactive lymphocytes (black arrow head), small atypical lymphocytes (red arrow head), medium-sized
atypicallympho-cytes (black star), and large atypical lymphocytes (red star) (HES). C and D, Pilotropism and follicular dystrophy (HES).



FIGURE 2. Vascular changes with vascular hyperplasia (E, HES) and angiocentrism (F, HES). HES indicates hematoxylin, eosin &
saffron.





Pattern 1:全部真皮层内淋巴组织呈结节状或弥漫性增生。



Pattern 2:真皮浅层的条带状浸润，边界清楚。



临床表现 组织学改变 病变部位

Pattern1 结节
血管改变（毛细血管增生、血管中
心性生长、淋巴细胞浸润血管壁）

头颈部多见

Pattern2 丘疹 中等-大淋巴样细胞 上肢多见



FIGURE 3. Immunophenotypical features of single cutaneous lymphoproliferative disorders. A, Low proliferation index (Ki67). B, Admixture with
T-CD8+ lymphocytes. C, ICOS expression shows a double intensity of staining: strong on middle-to-large-sized cells(black arrow head) and mild on
small atypical lymphocytes (red arrow head) (ICOS). D, Specific dot-like staining of CXCL13.



FIGURE 3. E (PD1) and F, Distribution of PD1+ cells in clusters or in a rosette around large cells (black arrow head) (PD1).



PCSMLPD

阳性：CD20、CD8、CD3、CD30、PD1、ICOS、CXCL13、BCL6、

Ki-67 （平均增殖指数20%）。

阴性： CD10、CD5、CD7。

69%病例TCR基因重排阳性。



Pattern1中ICOS阳性细胞多
散在分布，pattern2 ICOS阳

性细胞多以束状出现。



CXCL13在pattern2中阳性细
胞数较多；Ki-67在pattern1

增殖指数较高。



PCSMLPD



(1). 皮肤假淋巴瘤：好发于头颈部，皮损可表现为红斑、丘疹、结节等。组织学上真皮

浅层及皮下见 淋巴细胞弥漫片状浸润，一般不侵犯皮肤附件，细胞大多数呈多克隆增生。

(2). 蕈样霉菌病：好发于躯干、下肢等非暴露部位，典型的临床过程分为3期：红斑期、

斑块期和肿瘤期。组织学上病变通常为亲表皮性，表皮内可形成“Pautrier”微脓肿，肿瘤

细胞具有脑回样核。

(3).血管免疫母细胞T细胞淋巴瘤：PD1、CXCL13以及BCL-6均有TFH细胞免疫特点，但

AITL临床通常为系统性表现，EBER阳性及CD21“乱网”可有助于鉴别。
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