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【摘要】 原发性皮肤 T细胞淋巴瘤（PCTCL）是一组原发于皮肤的罕见非霍奇金淋巴瘤，最常见亚

型为蕈样肉芽肿，其次为原发性皮肤CD30阳性T细胞淋巴组织增生性疾病。虽然 2022年第 5版世界卫

生组织造血淋巴肿瘤分类已将 Sézary综合征从PCTCL中划除，但基于其与蕈样肉芽肿的密切相关性，依

然有必要一起讨论。PCTCL的早期确诊和及时治疗十分重要，专家组成员结合PCTCL的诊治现状及国

内外相关研究数据，制定了该共识，旨在为临床医生提供参考。
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【【Abstract】】 Primary cutaneous T-cell lymphoma (PCTCL) is a group of rare non-Hodgkin

lymphomas that originate in the skin. The most common subtype is mycosis fungoides, followed by

primary cutaneous CD30-positive T-cell lymphoproliferative disorders. Although Sézary syndrome has

been excluded from primary cutaneous T-cell lymphomas in the 5th edition of World Health

Organization classification of haematolymphoid tumours, it is still necessary to discuss it due to its

close association with mycosis fungoides. Early diagnosis and timely treatment of primary cutaneous

T-cell lymphoma are crucial. The members of the expert group formulate the consensus by combining

the current status of diagnosis and treatment of PCTCL and relevant research data at home and abroad,

which aims to provide references for clinicians.

【【Key words】】 Lymphoma, T ‐ cell, cutaneous; Mycosis fungoides; Lymphoma, primary

cutaneous anaplastic large cell; Sézary syndrome; Lymphomatoid papulosis

原发性皮肤 T细胞淋巴瘤（PCTCL）是一组原发

于皮肤的非霍奇金淋巴瘤，占原发性皮肤淋巴瘤的

75%～80%［1］。我国皮肤T细胞淋巴瘤（CTCL）发病率

预估为 6.9／100万［2］。PCTCL最常见的亚型为蕈样

肉芽肿（MF），其次为原发性皮肤CD30阳性 T细胞淋

巴组织增生性疾病（PCTLD），在我国分别约占PCTCL
的 65%、13%［3］。PCTCL的病因暂不明确，发病可能与

DNA损伤、表观遗传调控、程序性细胞死亡、T细胞受

体（TCR）信号转导通路异常等有关［4⁃5］。

1 PCTCL的诊断、分期及预后

1.1 PCTCL的诊断
PCTCL的确诊主要基于患者临床表现和组织病

理学结果的相关性。

1.1.1 PCTCL的临床表现

PCTCL的疾病亚型、分期和临床表现均具有多样

性，大多数（约90%）PCTCL患者可出现瘙痒［6］。

对于最常见的MF，经典型MF的早期表现为斑
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片、斑块，进展期可出现肿瘤或红皮病，也可能出现皮

肤外受累（如区域淋巴结肿大）［4，6⁃9］。斑片期MF的皮

损主要为大小不等、形态各异的淡红色至暗红色斑片

或斑块，大多数直径＞5 cm，表面有少量细碎鳞屑，未

经治疗的皮损可缓慢增大或部分消退，并伴有不同程

度的瘙痒［4，6⁃9］。斑块期MF表现为大小不等的暗红

色、棕红色浸润性斑块，伴有不同程度的鳞屑。肿瘤

期MF表现为斑片、斑块和肿瘤混合出现，肿瘤大小不

一，可向皮肤表面隆起或如蕈样增生，常见溃疡，可伴

有剧烈疼痛［4，6⁃9］。红皮病型MF／Sézary综合征（SS）
以红皮病（红斑累及≥80%皮肤表面）为主要特征，还

包括足底和手掌角化病、指甲营养不良／外翻、弥漫

性脱发，并且淋巴结肿大常见，因此体格检查时建议

进行全身浅表淋巴结触诊［4，6］。

大多数原发性皮肤间变性大细胞淋巴瘤（pcALCL）
患者表现为孤立或聚集性结节，生长数周至数月，这

些结节大部分会随着时间的推移而破溃；约20%的病

例为多灶性疾病，约 10%的病例会发生皮外病变，通

常累及区域淋巴结［6］。淋巴瘤样丘疹病（LyP）表现为

多发性皮肤丘疹、结节伴部分坏死，可出现自发消退

和较为频繁的复发［6］。侵袭性亚型多表现为皮肤肿

块，并可伴有全身症状，还有部分惰性肿瘤可表现为

皮肤孤立性结节或水疱⁃痘疮样改变［8⁃9］。

1.1.2 PCTCL的病理活组织检查

对于皮肤病变提示 PCTCL的患者，需进行皮肤

活组织检查以验证淋巴瘤的诊断，病理检测技术包括

组织形态学分析、免疫组织化学（IHC）、流式细胞术、

TCR基因重排分析，并视情况对淋巴结或可疑的皮外

病灶进行活组织检查［1］。建议活组织检查的取样体

积为 1 cm3，取样位置选择病变处和皮肤病变与正常

组织的交界处。应由具有CTCL诊断专业知识的病理

医生对充足标本组织和（或）有代表性病变组织的石

蜡切片进行检查［6］。为避免药物因素可能造成的干

扰，在活组织检查前应暂停局部治疗 2周以上［7］。如

果活组织检查结果无法确诊和（或）与临床表现不一

致，需在接下来的几个月内再次进行活组织检查［6⁃7］。

对于MF／SS患者，建议对异常的肿大淋巴结或

可疑的皮外部位进行活组织检查；对于 pcALCL患者，

当皮肤活组织检查无法确诊时可对肿大淋巴结或皮

外部位进行活组织检查［6］。选择切除或切取活组织

检查，仅细针吸取活组织检查不足以初步诊断淋巴

瘤［6］。建议 IHC常规检查指标包括 CD20、CD3、CD4、
CD5、CD7、CD8、CD30、CD56、TIA1、EBER、Ki⁃67，拓
展检查指标包括 TCRα、TCRβ、CD25、CCR4、PD⁃1、

CXCL13、ICOS、ALK［1］。MF大细胞转化可表达CD30。
1.1.3 PCTCL的其他辅助检查

PCTCL的诊断所需要的辅助检查项目包括完善

病史采集和体格检查、实验室检查，视情况进行影像

学检查（表1）［1，6⁃7，10］。

1.1.4 PCTCL的分类

PCTCL分类主要参考 2022年第 5版世界卫生组

织（WHO）造血淋巴肿瘤分类［11］，包括MF（包括MF变
异型，如亲毛囊性MF、Paget样网状细胞增生症、肉芽

肿性皮肤松弛症）、原发性皮肤CD30阳性T细胞淋巴

组织增生性疾病（包括 LyP、pcALCL）、皮下脂膜炎

样 T细胞淋巴瘤、原发性皮肤 γ／δT细胞淋巴瘤、原

发性皮肤 CD8阳性侵袭性嗜表皮性细胞毒性 T细胞

淋巴瘤、原发性皮肤CD4阳性小或中T细胞淋巴组织

增生性疾病、原发性皮肤肢端CD8阳性淋巴组织增生

性疾病、原发性皮肤外周 T细胞淋巴瘤，非特指型

（PTCL⁃NOS）。因MF和 SS分别起源于皮肤组织常驻

记忆T细胞和胸腺记忆T细胞，虽然二者密切相关，但

有观点认为 SS不同于MF［6］。在 2022年第 5版WHO
造血淋巴肿瘤分类中 SS被归入成熟 T细胞及自然杀

伤（NK）细胞白血病类别［11］。

表1 原发性皮肤T细胞淋巴瘤诊断所需辅助检查

项目［1，6 ⁃7，10］

检查类型

病史采集和体格检查

实验室检查

影像学检查

注：a包括病变累及占体表面积百分比（推荐使用改良的严重程度

加权评估工具进行计算［10］）及皮肤病变（红斑、肿物、斑块等）；b蕈样

肉芽肿／Sézary综合征还需检测 β2⁃微球蛋白；c针对≥T2期蕈样肉芽

肿／Sézary综合征患者，进行该检查以评估和定量具有异常表型的

扩增 T细胞群；dT3～T4期蕈样肉芽肿／Sézary综合征患者进行全身疾

病评估时，PET⁃CT扫描范围需包括手臂和腿，如未做过全身PET⁃CT，
则进行颈部增强CT，而淋巴瘤样丘疹病只有当怀疑相关淋巴瘤累及

全身时才进行影像学检查

建议项目

B症状

皮肤检查 a

浅表淋巴结、腹部触诊

体能状态检查

全血细胞计数

肝肾功能、电解质检查

含乳酸脱氢酶的血液生化检查 b

妊娠检查（育龄妇女）

外周血 Sézary细胞流式细胞术检查（包括

CD4+ CD7-或CD4+ CD26-）c
外周血涂片（红皮病）

胸部、腹部、盆腔 CT检查或全身 PET⁃CT
检查 d
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1.2 PCTCL的分期
1.2.1 MF／SS的TNMB分期

MF／SS的分期通常采用 TNMB系统，该系统包

括对皮肤（T）、淋巴结（N）、内脏（M）和血液（B）受累的

评估，其中淋巴结的组织病理学分期主要应用美国国

家癌症研究所（NCI）⁃VA标准／Dutch标准［12］。MF／
SS的TNMB分期及临床分期具体方法见表 2～6。

1.2.2 其他PCTCL的TNM分期

对于除MF／SS外包含 PCTLD的 PCTCL，可应用

TNM分期系统进行分期［13］，具体分期方法见表 7～9。
1.3 PCTCL的预后

CTCL的预后因素包括是否存在皮肤外受累、皮

肤受累的体表面积、皮肤病变类型等［14］。MF的总体

预后良好，特异性 5年总生存（OS）率为 88%，但进展

期MF预后明显较差（特异性 5年OS率：ⅠA期 95.7%，

表2 蕈样肉芽肿／Sézary综合征的T分期方法［12］

T分期

T0
T1
T1a
T1b

T2
T2a
T2b

T3
T4

注：T分期为皮肤受累程度分期；斑块为任何大小皮损，无隆起或

硬结，注意皮下色素沉着、脱屑、结节和（或）皮肤异色；丘疹为任何大

小皮损，隆起或硬结，注意脱屑、结节和（或）皮肤异色、溃疡；肿块为一

个以上直径＞1 cm的实性或结节性病变，有向深部生长的迹象，注意

病变总数、总体积、最大病变面积和病变累及部位

定义

临床无皮肤病变

局限性斑块、丘疹和（或）皮肤受累范围＜10%体表面积

仅有斑块

丘疹或丘疹与斑块

斑块、丘疹和（或）皮肤受累范围≥10%体表面积

仅有斑块

丘疹或丘疹与斑块

任何肿块

皮肤红斑≥80%体表面积

表4 蕈样肉芽肿／Sézary综合征的M分期方法［12］

M分期

M0
M1
M1a
M1b

MX
注：M分期为内脏受累程度分期

定义

无脏器受累

脏器受累（由组织病理确诊，且器官受累必须是特异性的）

仅骨髓受累

非骨髓脏器受累

脏器病变（无病理证实）

表3 蕈样肉芽肿／Sézary综合征的N分期方法［12］

N分期

N0
N1
N1a
N1b

N2
N2a
N2b

N3
N3a
N3b

NX
注：N分期为淋巴结受累程度分期；NCI为美国国家癌症研究所

定义

无临床异常的外周淋巴结，无需活组织检查

临床异常外周淋巴结，组织病理Dutch分级1或NCI LN0～2
无法确定单克隆性

克隆性与皮肤病变一致

临床异常外周淋巴结，组织病理Dutch分级2或NCI LN3
无法确定单克隆性

克隆性与皮肤病变一致

临床异常外周淋巴结，组织病理Dutch分级3～4或NCI LN4
无法确定单克隆性

克隆性与皮肤病变一致

临床异常外周淋巴结，无组织病理证据

表5 蕈样肉芽肿／Sézary综合征的B分期方法［12］

B分期

B0

B0a
B0b

B1

B1a
B1b

B2

B2a
B2b

BX
注：B分期为血液受累程度分期

定义

无明显血液受累：外周血中Sézary细胞≤5%外周血淋巴细

胞，或 Sézery细胞＜250／μl，或CD4+ CD26-、CD4+ CD7-细
胞≤15%
无法确定单克隆性

克隆性与皮肤病变一致

低血液肿瘤负荷：外周血中 Sézary细胞＞5%，或 CD4+
CD26-、CD4+ CD7-细胞＞15%，不满足B0或B2的标准

无法确定单克隆性

克隆性与皮肤病变一致

高肿瘤负荷：外周血 Sézary 细胞 ≥1 000／μl，或 CD4+
CD26-、CD4+ CD7-细胞≥1 000／μl，或 CD4+ CD7-细胞≥
40%或CD4+ CD26-细胞≥30%
无法确定单克隆性

克隆性与皮肤病变一致

无法评估

表6 蕈样肉芽肿／Sézary综合征的临床分期方法［12］

临床分期

ⅠA（局限性皮肤受累）

ⅠB（仅皮肤病变）

ⅡA
ⅡB（肿瘤期疾病）

ⅢA（红皮病）

ⅢB（红皮病）

ⅣA1（Sézary综合征）

ⅣA2（Sézary综合征或

非Sézary综合征）

ⅣB（脏器疾病）

注：T、N、M、B分期分别为皮肤、淋巴结、内脏、血液受累程度分

期；亲毛囊性为一种组织学特征，无论分期如何都可能发生，往往与疾

病进展风险较高相关，在一些特定病例中或疗效不佳情况下，可考虑

ⅡB期的初始治疗方案；大细胞转化为一种组织学特征，无论分期如何

都可能发生，常提示侵袭性增强，需要系统治疗［1，6］

T
T1
T2
T1／T2
T3

T4

T4

T1／T2／
T3／T4
T1／T2／
T3／T4
T1／T2／
T3／T4
大细胞转化

N
N0
N0
N1／N2
N0／N1／
N2
N0／N1／
N2
N0／N1／
N2
N0／N1／
N2
N3

N0／N1／
N2／N3

M
M0
M0
M0
M0

M0

M0

M0

M0

M1

B
B0／B1
B0／B1
B0／B1
B0／B1

B0

B1

B2

B0／B1／
B2
B0／B1／
B1
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Ⅳ期 23.6%），预后不良因素还包括年龄＞60岁、乳酸

脱氢酶水平升高、伴大细胞转化；SS预后较差，5年OS
率为 10%～50%［1，15⁃16］；血液受累也是MF／SS重要的

预后因素，与OS差相关（P＜0.001）［17］。

PCTLD总体预后良好，其中 LyP的 10年特异性

OS率接近 100%，但 15%～50%会发生继发性恶性肿

瘤，主要为二次CTCL，相关临床因素未知；pcALCL的
5年特异性OS率达 95%，预后还与受累部位有关，腿

部受累与广泛肢体疾病（ELD）是预后不良因素［9，15，18］。

2 PCTCL的治疗

2.1 MF的治疗
MF的治疗目标是控制病情、延缓复发和进展，延

长生命，通常根据患者的症状、给药途径、不良反应和

总体治疗目标给予个体化治疗［6，19］。MF及其变异型

应按分期进行治疗。早期MF（ⅠA、ⅠB和ⅡA期）以皮

肤定向治疗（SDT）为主，包括外用氮芥类药物、光疗

（如窄谱中波紫外线）、外用糖皮质激素（GCS）、局部

放疗［20］。外用GCS单药治疗可带来约 33%的完全缓

解（CR）率，但不建议长期使用超强效GCS（如丙酸氯

倍他索），推荐使用中强效GCS，待皮疹消退后停用，

无须长期维持［7，19］。对于皮肤广泛受累、皮肤疾病负

担较重、主要表现为斑块、血液受累和（或）对 SDT反
应不佳的患者，应考虑系统治疗（单药或联合治疗）［6］。

进展期MF（ⅡB～Ⅳ期）以系统治疗为主，常与长波紫

外线 1或其他疗法（如 SDT中的GCS、氮芥类药物、全

身电子束治疗）联合应用［20］。光疗和全身电子束治疗

可能与红皮病患者的不良反应增加有关，可以考虑调

整剂量或治疗时间［6］。多药化疗方案通常用于复发、

难治或皮外受累的患者，大多数患者在接受多药化疗

前接受多种单药系统治疗［6］。对于初始治疗获缓解

和（或）具有临床获益的患者，应考虑维持治疗以优化

缓解持续时间。对于影响患者生命质量的伴随症状，

例如瘙痒（在进展期MF中更严重），可考虑GCS局部

用药、润肤剂等［20］。治疗过程中应注意采取基于分期

的规范治疗。MF的治疗流程见图 1。
由于感染并发症在MF患者中常见，尤其是细菌

感染和疱疹病毒感染，可通过常规使用皮肤保湿剂和

（或）润肤剂保护皮肤屏障，避免使用中心静脉导管

等，以降低皮肤感染风险［6］。对于继发皮肤感染风险

高的患者（例如红皮病），应密切监测并考虑预防性使

用抗菌药物或抗病毒药物，必要时使用抗菌药物行经

验性治疗［6］。

2.2 原发性皮肤 CD30 阳性 T 细胞淋巴组织

增生性疾病的治疗
LyP的首要治疗策略是观察病情变化，可基于疾

病严重程度和患者意愿选择治疗方案，无症状患者优

先随访观察，有症状、进展／转化证据的患者需要干

预［21］。（1）SDT：局部GCS或光疗是局部病变或广泛病

变患者的初始治疗选择，窄谱中波紫外线通常优于光

化学疗法，停止治疗后容易复发，局部放疗、低剂量全

身电子束治疗也被用于难治、病变广泛的患者；（2）系

统治疗适用于病变广泛的患者，甲氨蝶呤被广泛用于

LyP的系统治疗，可考虑在 CR后 3～6个月尝试逐步

戒断［6，22］。目前的治疗方案可有效地控制疾病但不能

防止疾病进展。对于局部或轻度病变患者，在避免过

度治疗疾病的同时仔细观察是可行的选择。

pcALCL应根据皮外受累情况制订治疗方案，对

于单发或局限性病灶可选择局部放疗、手术切除联合

表8 除蕈样肉芽肿／Sézary综合征外的原发性皮肤

T细胞淋巴瘤的N分期方法［13］

N分期

N0
N1
N2

N3
NX

定义

无淋巴结累及

累及1个淋巴结区（皮肤病变引流区），经病理学证实

累及≥2个淋巴结区或累及任何非皮肤病变引流区淋巴

结，经病理学证实

累及中枢淋巴结区，经病理学证实

临床异常外周淋巴结，无组织病理证据

表9 除蕈样肉芽肿／Sézary综合征外的原发性皮肤

T细胞淋巴瘤的M分期方法［13］

M分期

M0
M1
MX

定义

无皮肤以外非淋巴结的部位受累

皮肤以外任何非淋巴结的部位受累

有皮肤以外任何非淋巴结的部位病变（无病理证实）

表7 除蕈样肉芽肿／Sézary综合征外的原发性皮肤

T细胞淋巴瘤的T分期方法［13］

T分期

T1
T1a
T1b

T2
T2a
T2b
T2c

T3
T3a
T3b
注：a区域皮肤受累及对应体表面积

定义

孤立皮肤病变

单一孤立病变且直径＜5 cm
单一孤立病变且直径 ≥5 cm
区域皮肤受累 a：多个病变局限于1个区域或2个连续区域

所有病变总体直径＜15 cm
所有病变总体直径 ≥15 cm但＜30 cm
所有病变总体直径 ≥30 cm
广泛皮肤累及

多处病变但局限于 2个连续区域内

多处病变累及≥3个区域
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或不联合局部放疗；对于广泛性病灶或复发难治疾

病，可考虑维布妥昔单抗，或低剂量甲氨蝶呤、维 A
酸、普拉曲沙、干扰素等联合或不联合 SDT，对于局部

淋巴结受累的患者也可以考虑环磷酰胺、多柔比星、

长春新碱、泼尼松（CHOP方案）多药化疗［6，23］。

2.3 其他PCTCL的治疗
其他 PCTCL可根据疾病的侵袭性进行治疗选

择，对于原发性皮肤γ／δT细胞淋巴瘤和原发性皮肤

CD8阳性侵袭性嗜表皮性细胞毒性 T细胞淋巴瘤这

类侵袭性亚型，建议根据欧洲肿瘤内科学会（ESMO）
PTCL⁃NOS指南进行治疗［24⁃25］。对于原发性皮肤CD4
阳性小或中 T细胞淋巴组织增生性疾病和原发性皮

肤肢端CD8阳性淋巴组织增生性疾病等较惰性的亚

型，患者预后良好，通常表现为单一皮肤病变，可考虑

局部放疗或手术切除治疗［24］。

2.4 SS的治疗
尽管 SS在 2022年第 5版WHO造血淋巴肿瘤分

类中已不属于PCTCL，但基于其与MF密切相关，目前

国内外指南的治疗推荐中仍未将 SS与MF分开。SS
的初始治疗应根据肿瘤负荷分层，低中负荷（Sézery
细胞＜5 000／mm3）患者可考虑系统治疗±SDT，高负

荷（Sézery细胞＞5 000／mm3）患者可考虑组蛋白去乙

酰化酶抑制剂（HDACi）±SDT或系统治疗、莫格利珠

单抗±SDT［1］。系统治疗包括干扰素 α、甲氨蝶呤、莫

格利珠单抗、HDACi，SDT包括光疗、局部 GCS、氮芥

类药物、全身电子束治疗（12～36 Gy）［1］。对于初始治

疗获缓解和（或）具有临床获益的患者，应考虑维持治

疗以优化缓解持续时间［6］。SS的治疗流程见图2。

3 PCTCL的新药治疗及不良反应管理

3.1 PCTCL的免疫治疗进展
免疫治疗药物是 PCTCL系统治疗的重要组成部

注： 为该疗法包含的具体药物及具体治疗方案；HDACi为组蛋白

去乙酰化酶抑制剂；SDT为皮肤定向治疗；NB⁃UVB为窄谱中波紫外

线；UVA⁃1为长波紫外线1；TSEBT为全身电子束治疗

图2 Sézery综合征的治疗流程

ⅠA期 ⅠA／ⅡA期

MF

光疗：NB⁃UVB UVA⁃1
局部放疗

外用氮芥／卡莫司汀

维A酸

外用糖皮质激素

SDT

ⅡB期 ⅢA／ⅣB期

TSEBT TSEBT局部放疗+SDT SDT+系统治疗 系统治疗+放疗

莫格利珠单抗
维布妥昔单抗

HDACi
吉西他滨

多柔比星脂质体
CHOP等联合化疗

异基因造血干细胞移植

联合治疗

莫格利珠单抗
维布妥昔单抗

HDACi

干扰素α
维A酸

甲氨蝶呤
干扰素α
维A酸

甲氨蝶呤

莫格利珠单抗
维布妥昔单抗

HDACi
光疗+干扰素α／维A酸

系统治疗

吉西他滨
多柔比星脂质体

仅皮肤受累 血液受累 淋巴结／脏器受累广泛性肿瘤局限性肿瘤进展快／皮损广泛

是否

注： 为该疗法包含的具体药物及具体治疗方案； 所指方格表示一线治疗效果不佳时可选择的二线治疗方案； 所指方格表示可联合应

用的疗法；MF为蕈样肉芽肿；SDT为皮肤定向治疗；NB⁃UVB为窄谱中波紫外线；UVA⁃1为长波紫外线 1；TSEBT为全身电子束治疗；HDACi为组蛋

白去乙酰化酶抑制剂；CHOP为环磷酰胺、多柔比星、长春新碱、泼尼松

图1 MF的治疗流程

Sézery综合征

高负荷

莫格利珠单抗±SDT 系统治疗HDACi±SDT

低中负荷

干扰素α
维A酸

甲氨蝶呤

莫格利珠单抗
维布妥昔单抗

HDACi

系统治疗

吉西他滨
多柔比星脂质体

光疗：NB⁃UVB UVA⁃1
局部放疗

外用糖皮质激素

SDT

系统治疗±SDT

TSEBT
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分，主要包括莫格利珠单抗、维布妥昔单抗、伏立诺

他、罗米地辛、西达本胺等。由于 SDT难治的早期和

进展期MF／SS患者的系统治疗缓解率低且持续时间

通常很短，至下次治疗时间（TTNT）可作为反映治疗

获益的指标［20］。

CCR4单抗莫格利珠单抗在我国获批用于既往接

受过系统性治疗的复发或难治 SS或Ⅲ～Ⅳ期MF成
年患者。全球Ⅲ期MAVORIC研究纳入既往接受过

治疗的CTCL患者 372例，中位随访 17个月，莫格利珠

单抗对比伏立诺他可延长无进展生存（PFS）时间（中

位 PFS时间：7.7个月比 3.1个月）和 TTNT（11个月比

3.5个月），血液累及的患者具有更好疗效（TTNT：B1
期 12.6个月比 3.1个月；B2期 13.1个月比 3.5个月；中

位PFS时间：B1期 8.63个月比2.53个月；B2期11.17个月

比 3.30个月），还可带来更高的血液学缓解率，并可有

效缓解皮肤症状、降低皮肤肿瘤负荷［血液客观缓解

率（ORR）：68%比 19%；皮肤ORR：42%比 16%］，明显

改善瘙痒、疼痛症状（P＜0.05）［26⁃28］。莫格利珠单抗

的具体用药参考其说明书［29］。

靶向CD30的抗体偶联药物维布妥昔单抗在我国

批准用于CD30阳性淋巴瘤成年患者，包括既往接受

过系统性治疗的 pcALCL和MF，主要基于全球Ⅲ期

ALCANZA研究结果（纳入 CD30阳性 pcALCL和MF
患者 131例，不含 SS），中位随访 45.9个月，对比医生

选择治疗组（口服甲氨蝶呤或贝沙罗汀），维布妥昔单

抗 组 持 续 至 少 4 个 月 的 ORR（ORR4）显 著 更 优

（ORR4：54.7％比 12.5％，P＜0.001）；中位随访 36.8个
月，维布妥昔单抗组中位PFS时间（16.7个月比 3.5个

月，P＜0.001）以及 TTNT（14.2 个月比 5.6 个月，P＜
0.001）明显延长［30］。在 Skindex⁃29症状负担减轻程度

方面，与医生选择治疗组相比，维布妥昔单抗组更优

（-27.9比-8.62，P＜0.001）［31］。

在HDACi中，伏立诺他、罗米地辛治疗 CTCL的

ORR为 30％～40%，但目前尚未在我国获批；西达本

胺在我国获批用于外周 T细胞淋巴瘤的治疗，在

CTCL中也有应用［6］。

此外，一些正在探索的免疫治疗药物包括 CD52
单抗 alemtuzumab已被美国食品药品管理局（FDA）批

准用于治疗伴或不伴血液受累的红皮病型MF（Ⅲ～

ⅣA期）患者，既往研究显示进展期 MF／SS患者的

ORR为 51%～55%，但在我国尚未获批［7］。免疫检查

点抑制剂如程序性死亡受体 1单抗帕博利珠单抗在

MF／SS中的ORR为 38%，中位随访 58周时中位缓解

持续时间（DOR）未达到［6］。

3.2 PCTCL治疗常见不良反应及管理
根据不同治疗药物，参照常见不良反应术语评定

标准（CTCAE）5.0版对不良反应的严重程度进行分级

管理。

莫格利珠单抗最常见不良反应是输液反应和药

物性皮炎（药疹），大部分为 1～2级。在整个治疗过

程中需监测患者是否出现皮疹，建议行皮肤活组织检

查来区分疾病进展与药疹。对于药疹的处理措施包

括局部外用皮质类固醇（1级皮疹）、中断（2～3级皮

疹）或永久终止（4级皮疹）莫格利珠单抗治疗［29］。输

液反应大多数（约 90%）发生在首次输液期间或之后

不久，可考虑在首次输注前给予预治疗（如给予苯海

拉明和对乙酰氨基酚），但尚未确定预治疗是否降低

了这些反应的发生风险或严重程度。

维布妥昔单抗最常见的不良反应是周围神经病

变（PN），也是导致治疗终止的最常见不良反应。PN在

CTCL中的发生率为 67%，大部分是 1～2级，多数患

者在完成或停止治疗后，PN会消失或改善。如治疗

期间出现周围感觉或运动神经病变或 PN加重，可能

需要推迟给药、调整维布妥昔单抗剂量或终止治疗［32］。

西达本胺最常见不良反应是血液学不良反应和

胃肠道反应。血液学不良反应多发生在首次服药

后 6周内，可给予对症支持治疗，减量或暂停用药可

有效缓解；胃肠道反应多为 1～2级，建议继续用药，

维持原剂量并密切进行临床观察随访和实验室检查，

如发生 3级以上不良反应则暂停用药，予对症支持治

疗或紧急治疗，2周内不良反应≤1级后恢复用药［33］。

4 PCTCL的疗效评估

MF／SS的疗效评估目前主要参考国际皮肤淋巴

瘤学会（ISCL）、美国皮肤淋巴瘤协会（USCLC）及欧洲

肿瘤研究与治疗组织（EORTC）共同提出的MF／SS缓
解标准［10］。PCTLD的疗效评估目前主要参考 ISCL、
USCLC、EORTC共同提出的PCTLD缓解标准［23］。

5 PCTCL的随访管理

常见 PCTCL的随访应根据临床情况制订个体化

的随访计划，随访时应重点关注病史和体格检查［24］。

MF患者达到 CR或部分缓解（PR）后，可每 3～6个月

随访 1次，随访包括皮损变化、浅表淋巴结大小（B型

超声）、血液检查（包括血常规、乳酸脱氢酶、β2⁃微球

蛋白、外周血异型细胞，必要时行外周血流式细胞术

检测）、新发皮疹组织病理检查、肿大淋巴结组织病理

检查，必要时行CT或PET⁃CT检查和骨髓检查［18］。在
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PCTLD中，由于LyP患者发生二次淋巴恶性肿瘤的风

险可达 15.5%（即使是初始治疗有效的患者），需终身

随访，包括全面皮肤检查；pcALCL随访期间可能出现

MF，因此随访期间应持续进行全面的皮肤检查［6，34］。

由于 PCTCL患者的生命质量和心理健康往往受

疾病影响严重，除积极治疗以提高生命质量外，还可

开展宣教活动，帮助患者正确认识疾病。

6 展望

PCTCL是一种罕见、病因不明且具有复杂免疫学

背景的异质性淋巴瘤。PCTCL的异质性增加了其常

见标志物和（或）治疗靶点检测的难度，未来新技术与

人工智能的结合有望助力 PCTCL的个体化治疗［4］。

目前新型靶向免疫治疗药物正在探索中，期待能够提

供更多有效且不良反应小的药物用于治疗PCTCL。
利益冲突 所有作者声明无利益冲突

执笔 马军、朱军、赵东陆

审阅 沈志祥

专家组成员 (按姓氏汉语拼音字母排序) 白鸥（吉林大学白求恩第一

医院）、曹军宁（复旦大学附属肿瘤医院）、陈浩（中国医学科学院皮肤

病医院）、侯健（上海交通大学医学院附属仁济医院）、黄慧强（中山大

学附属肿瘤医院）、黄琼（复旦大学附属华山医院）、金洁（浙江大学医

学院附属第一医院）、李建勇（江苏省人民医院）、李小秋（复旦大学附

属肿瘤医院）、马军（哈尔滨血液病肿瘤研究所）、沈建箴（福建医科大

学附属协和医院）、沈志祥（上海交通大学医学院附属瑞金医院）、宋玉

琴（北京大学肿瘤医院）、王琳（四川大学华西医院）、颜晓菁（中国医科

大学附属第一医院）、袁成录［山东大学齐鲁医院（青岛）］、张春雷（北

京大学第三医院）、张薇（北京协和医院）、赵东陆（哈尔滨血液病肿瘤

研究所）、朱军（北京大学肿瘤医院）、邹德慧（中国医学科学院血液病

医院）、邹立群（四川大学华西医院）

参 考 文 献

[ 1 ] 中国临床肿瘤学会指南工作委员会 . 中国临床肿瘤学会（CSCO）

淋巴瘤诊疗指南 2023[M]. 北京: 人民卫生出版社 , 2023：240‐

258.

[ 2 ] 舒骁, 刘小会, 李成敏, 等 . 我国皮肤T细胞淋巴瘤发病情况分析

[J]. 现代肿瘤医学 , 2022, 30(14): 2603‐2608. DOI: 10.3969/j.

issn.1672‐4992.2022.14.025.

[ 3 ] Liu J, Yu X, Liu Y, et al. Relative frequency and survival of

primary cutaneous lymphomas: a retrospective analysis of 98

patients[J]. Chin Med J (Engl), 2014, 127(4): 645‐650.

[ 4 ] Bobrowicz M, Fassnacht C, Ignatova D, et al. Pathogenesis and

therapy of primary cutaneous T ‐ cell lymphoma: Collegium

Internationale Allergologicum (CIA) update 2020[J]. Int Arch

Allergy Immunol, 2020, 181(10): 733 ‐745. DOI: 10.1159/000

509281.

[ 5 ] Hanlon A. 皮肤癌实用指南[M]. 何黎,陈翔,译 .北京：中国科学技

术出版社，2022：122‐124.

[ 6 ] NCCN. NCCN guidelines: primary cutaneous lymphomas

version1.2024 [EB/OL].[2024‐05‐20]. https://www.nccn.org/

professionals/physician_gls/pdf/primary_cutaneous.pdf.

[ 7 ] 中国罕见病联盟皮肤罕见病专业委员会, 国家皮肤与免疫疾病

临床医学研究中心, 中国医疗保健国际交流促进会皮肤科分会 .

中国蕈样肉芽肿诊疗及管理专家指南[J]. 罕见病研究 , 2023, 2

(2):191‐209. DOI: 10.12376/j.issn.2097‐0501.2023.02.008.

[ 8 ] Stoll JR, Willner J, Oh Y, et al. Primary cutaneous T ‐ cell

lymphomas other than mycosis fungoides and Sézary

syndrome. Part Ⅰ : clinical and histologic features and

diagnosis[J]. J Am Acad Dermatol, 2021, 85(5):1073‐1090. DOI:

10.1016/j.jaad.2021.04.080.

[ 9 ] Oh Y, Stoll JR, Moskowitz A, et al. Primary cutaneous T ‐ cell

lymphomas other than mycosis fungoides and Sézary

syndrome. Part Ⅱ : prognosis and management[J]. J Am Acad

Dermatol, 2021, 85(5): 1093 ‐1106. DOI: 10.1016/j. jaad. 2021.

04.081.

[10] Olsen EA, Whittaker S, Kim YH, et al. Clinical end points and

response criteria in mycosis fungoides and Sézary syndrome: a

consensus statement of the International Society for Cutaneous

Lymphomas, the United States Cutaneous Lymphoma

Consortium, and the Cutaneous Lymphoma Task Force of the

European Organisation for Research and Treatment of Cancer

[J]. J Clin Oncol, 2011, 29(18): 2598 ‐ 2607. DOI: 10.1200/

JCO.2010.32.0630.

[11] Alaggio R, Amador C, Anagnostopoulos I, et al. The 5th edition

of the World Health Organization classification of

haematolymphoid tumours: lymphoid neoplasms[J]. Leukemia,

2022, 36(7):1720‐1748. DOI: 10.1038/s41375‐022‐01620‐2.

[12] Olsen E, Vonderheid E, Pimpinelli N, et al. Revisions to the

staging and classification of mycosis fungoides and Sezary

syndrome: a proposal of the International Society for

Cutaneous Lymphomas (ISCL) and the cutaneous lymphoma

task force of the European Organization of Research and

Treatment of Cancer (EORTC) [J]. Blood, 2007, 110(6): 1713 ‐

1722. DOI: 10.1182/blood‐2007‐03‐055749.

[13] Olsen EA, Whittaker S, Willemze R, et al. Primary cutaneous

lymphoma: recommendations for clinical trial design and

staging update from the ISCL, USCLC, and EORTC[J]. Blood,

2022, 140(5):419-437. DOI: 10.1182/blood.2021012057.

[14] Stranzenbach R. How do we treat cutaneous T‐cell lymphoma?

[J]. Ital J Dermatol Venerol, 2021, 156(5): 534 ‐ 544. DOI:

10.23736/S2784‐8671.20.06606‐7.

[15] Saleh JS, Subtil A, Hristov AC. Primary cutaneous T ‐ cell

lymphoma: a review of the most common entities with focus

on recent updates[J]. Hum Pathol, 2023, 140: 75 ‐ 100. DOI:

10.1016/j.humpath.2023.09.009.

[16] Chen Z, Lin Y, Qin Y, et al. Prognostic factors and survival

outcomes among patients with mycosis fungoides in China: a

12‐year review[J]. JAMA Dermatol, 2023, 159(10):1059‐1067.

DOI: 10.1001/jamadermatol.2023.2634.

[17] Agar NS, Wedgeworth E, Crichton S, et al. Survival outcomes

and prognostic factors in mycosis fungoides/Sézary syndrome:

validation of the revised International Society for Cutaneous

Lymphomas/European Organisation for Research and

··327



fmx_T3RoZXJNaXJyb3Jz

白血病·淋巴瘤 2024年6月第33卷第6期 Journal of Leukemia & Lymphoma, June 2024, Vol. 33, No. 6

Treatment of Cancer staging proposal[J]. J Clin Oncol, 2010, 28

(31):4730‐4739. DOI: 10.1200/JCO.2009.27.7665.

[18] Gilson D, Whittaker SJ, Child FJ, et al. British Association of

Dermatologists and U. K. Cutaneous Lymphoma Group

guidelines for the management of primary cutaneous

lymphomas 2018[J]. Br J Dermatol, 2019, 180(3): 496 ‐ 526.

DOI: 10.1111/bjd.17240.

[19] 《蕈样肉芽肿治疗中国专家共识（2023）》编写专家组 . 蕈样肉芽

肿治疗中国专家共识（2023）[J]. 中华皮肤科杂志, 2023, 56(5):

402‐409. DOI: 10.35541/cjd.20220909.

[20] Latzka J, Assaf C, Bagot M, et al. EORTC consensus

recommendations for the treatment of mycosis fungoides/

Sézary syndrome ‐ update 2023[J]. Eur J Cancer, 2023, 195:

113343. DOI: 10.1016/j.ejca.2023.113343.

[21] Nowicka D, Mertowska P, Mertowski S, et al. Etiopathogenesis,

diagnosis, and treatment strategies for lymphomatoid

papulosis with particular emphasis on the role of the immune

system[J]. Cells, 2022, 11(22). DOI: 10.3390/cells11223697.

[22] Bhabha FK, McCormack C, Campbell BA, et al. CD30 ‐ positive

lymphoproliferative disorders ‐ An Australian Clinical Practice

Statement from the Peter MacCallum Cancer Centre[J]. Australas

J Dermatol, 2023, 64(2):194‐203. DOI: 10.1111/ajd.14016.

[23] Kempf W, Pfaltz K, Vermeer MH, et al. EORTC, ISCL, and USCLC

consensus recommendations for the treatment of primary

cutaneous CD30 ‐ positive lymphoproliferative disorders:

lymphomatoid papulosis and primary cutaneous anaplastic

large‐cell lymphoma[J]. Blood, 2011, 118(15): 4024‐4035. DOI:

10.1182/blood‐2011‐05‐351346.

[24] Willemze R, Hodak E, Zinzani PL, et al. Primary cutaneous

lymphomas: ESMO clinical practice guidelines for diagnosis,

treatment and follow‐up[J]. Ann Oncol, 2018, 29(Suppl 4): iv30‐

iv40. DOI: 10.1093/annonc/mdy133.

[25] Goodlad JR, Cerroni L, Swerdlow SH. Recent advances in

cutaneous lymphoma ‐ implications for current and future

classifications[J]. Virchows Arch, 2023, 482(1): 281 ‐ 298. DOI:

10.1007/s00428‐022‐03421‐5.

[26] Cowan RA, Scarisbrick JJ, Zinzani PL, et al. Efficacy and safety of

mogamulizumab by patient baseline blood tumour burden: a

post hoc analysis of the MAVORIC trial[J]. J Eur Acad Dermatol

Venereol, 2021, 35(11): 2225‐2238. DOI: 10.1111/jdv.17523.

[27] Kim YH, Bagot M, Pinter ‐ Brown L, et al. Mogamulizumab

versus vorinostat in previously treated cutaneous T ‐ cell

lymphoma (MAVORIC): an international, open ‐ label,

randomised, controlled phase 3 trial[J]. Lancet Oncol, 2018, 19

(9): 1192‐1204. DOI: 10.1016/S1470‐2045(18)30379‐6.

[28] Ottevanger R, van Beugen S, Evers A, et al. Quality of life in

cutaneous T‐cell lymphoma patients receivingmogamulizumab:

important factors to consider[J]. Cancers (Basel), 2022, 15(1).

DOI: 10.3390/cancers15010032.

[29] 莫格利珠单抗注射液说明书[Z].[2022‐10‐11].

[30] Horwitz SM, Scarisbrick JJ, Dummer R, et al. Randomized phase

3 ALCANZA study of brentuximab vedotin vs physician's choice

in cutaneous T‐cell lymphoma: final data[J]. Blood Adv, 2021, 5

(23):5098‐5106. DOI: 10.1182/bloodadvances.2021004710.

[31] Dummer R, Prince HM, Whittaker S, et al. Patient ‐ reported

quality of life in patients with relapsed/refractory cutaneous

T ‐ cell lymphoma: results from the randomised phase Ⅲ
ALCANZA study[J]. Eur J Cancer, 2020, 133: 120 ‐ 130. DOI:

10.1016/j.ejca.2020.04.010.

[32] 注射用维布妥昔单抗单抗说明书[Z].[2020‐05‐12].

[33] 中国临床肿瘤学会（CSCO）淋巴瘤专家委员会, 中国临床肿瘤学

会（CSCO）乳腺癌专家委员会 . 西达本胺不良反应管理中国专家

共识（2021 年版）[J]. 白血病·淋巴瘤 , 2021, 30(9): 518‐523.

DOI: 10.3760/cma.j.cn115356‐20210721‐00158.

[34] Melchers RC, Willemze R, Bekkenk MW, et al. Frequency and

prognosis of associated malignancies in 504 patients with

lymphomatoid papulosis[J]. J Eur Acad Dermatol Venereol,

2020, 34(2):260‐266. DOI: 10.1111/jdv.16065.

本刊关于形态学图片质量和制作的要求

作者提供给杂志用的形态图片既要为论文的出版用，也为论文的评审和编辑用，除图片要足够的大小外，图像要能真实反映形

态的原貌和特征。图片要清晰，对比度好，色彩正常。基本要求如下。

1. 图片必须是原始图像或由原始图像加工成的照片，图像要能显示出形态特征，必要时需加提示或特指符号（如箭头等）。

2. 数码照片的图像分辨率调整为300 dpi或以上，总像素要在150万～200万像素或以上，图像文件用tif格式。

3. 图像要有简明扼要、规范的形态描述，但不能简单到只写“电子显微镜形态改变”之类。

4. 大体标本图片上应有标尺，显微镜图片应注明染色方法和图像的真正放大倍数，数码照片的放大率最好用比例尺来标注。

5. 插入到文本文件中的图片，在调整其大小时要保持原图像的宽／高比例（即先按下计算机的Shift键，再进行缩放操作）。

本刊编辑部

·读者·作者·编者·

··328




