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Abstract:Objective　Tostud ytheclinicalmanifestation,dia gnosisandsur gicaltreatmentof primar y pul2
monaryleiom yosarcoma. Methods　Theclinicalmanifestations,X 2ray,o perationmethodsand prognosiswere

analyzedb yretros pectivelysummarizin g7casesof primar y pulmonaryleiom yosarcomafom1991to2003and

combining75casesre portedb yliteraturereviews. Results　Thereisnodeathofo perationandall patientswere

dischargedfromthehos pital.Five patientswerestillalivefollowin gu pfor3months 、2、6、8 yearsres pectively.

Conclusion　Thesur gicalresectionisthebesttreatmentto primar yleiom ysarcoma.The prognosishassi gnifi2
cancerelationshi pwiththesizeoftumor,thelocalinvadin gandthedifferentiationde greeofcarcinomacells.
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摘　要 :目的　探讨原发性肺平滑肌肉瘤的临床特点、诊断和外科治疗 ,以进一步提高其治愈效果。方

法　回顾性总结我院 1990～2003 年收治原发性平滑肌肉瘤 7例结合文献报道对其临床表现、影像学表

现、手术治疗方法和预后进行分析。结果　无手术死亡 ,术后随访死亡 2例 ,其余仍健在。结论　手术

切除是治疗原发性肺平滑肌肉瘤的有效的方法 ,肿瘤的大小、局部受侵程度、癌细胞未分化程度与预后

明显相关。
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0　引言

原发性肺平滑肌肉瘤是一种少见的肺部恶性肿

瘤 ,早期无明显症状 ,无可靠、特异诊断方法 ,术前往

往难于明确诊断 ,我科自 1990 年 1 月～2003 年 6

月共收治此类病人 7 例 ,占同期手术治疗肺部恶性

肿瘤的 0.35%, 现总结分析如下。

1　临床资料

1.1 　一般情况　本组原发性肺平滑肌肉瘤共 7例 ,

年龄 27～63岁 ,平均 50岁 ,男 5例 ,女 2例 ,病程 2

～11 个月 ,病变位于右上肺、左下肺各 2 例、右上

肺、左上肺各 1 例、肺动脉干 1 例。临床症状有低

热、胸痛、咳嗽、痰中带血、气短等。常规胸部 X线

检查示肺部类圆形肿块 ,2 例肺门淋巴结肿大 ,2 例

侵犯胸膜或胸壁。术前查痰均为阴性 ,2 例经皮穿

刺病检提示恶性肿瘤 ,2 例行纤支镜活检未见癌细

胞。术前误诊为肺良性肿瘤 1例、肺癌 5例、右室流

出道黏液瘤 1例。

1.2 　手术治疗　标本直径3.0 ～15.0cm ,切面呈灰

红鱼肉样 ,2例有假包膜形成 ,术中行冰冻切片检查

示恶性肿瘤 1 例。7 例行左全肺切除 1 例 ,左下肺

叶、右肺上叶切除各 2 例 ,右上肺叶切除 1 例 ,其中

胸壁受侵加行胸壁重建术 1 例 ,肺动脉干平滑肌肉

瘤 1例在体外循环手术下进行 ,术中见肿瘤起自肺

动脉根部 ,大小约10 ×6 ×4cm ,几乎填满肺动脉干

且远达左右肺动脉及右室流出道 ,基本完整切除肿

瘤组织[1] 。

1.3 　病理诊断均明确为肺平滑肌肉瘤

2　结果

7例无手术死亡 ,均治愈出院。术后化疗 2例、

免疫治疗 1例 ,随访时间 2月～10 年 ,死亡 2例 ,其

余随访已分别存活 3月、2、5、6、8年 ,仍健在。

3　讨论

3.1 　临床特点　原发性肺平滑肌肉瘤是起源于支

气管和肺血管平滑肌的少见恶性肿瘤 ,作者复习近

10年国内外文献加上本 7 例共 75 例[1227] ,本病可

发生于任何年龄 ,多见于 40 岁以上 ,文献报道发病

最小年龄为出生后 2小时的新生儿[3] ,最高年龄 86

岁[4] 。男/女发病率约 3∶1, 右肺上叶、左肺下叶好

发 ,肿瘤可单发或多发 ,但较肺部其他恶性肿瘤明显

多发[5,6] 。
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原发性肺平滑肌肉瘤无特征性临床表现 ,根据

肿瘤起源、发生部位的不同 ,临床表现可不同 ,临床

上可分为肺内型、腔内型及肺血管型[7] 。肺内型最

多见 ,常在肺外围 ,多在 X线检查时发现。腔内型

约占 16%, 生长相对缓慢 ,多见于大的支气管腔内 ,

与肺癌临床表现相似 ,偶有大咳血、咳出小块肿瘤组

织。肺血管型最少见 ,见于较大的肺动脉血管 ,沿血

管壁生长 ,造成血管的狭窄或堵塞 ,罕有原发于肺静

脉的平滑肌肉瘤报道[8] 。

3.2 　诊断和鉴别诊断　原发性肺平滑肌肉瘤无典

型临床表现 ,术前明确诊断比较困难。影像学分为

中央型和周围型 ,中央型表现为肺门附近的肿块 ,常

引起阻塞性肺不张。周围型多见 ,好发于右肺上叶、

左肺下叶的实质内 ,肿瘤表面常有包膜 ,分叶不明

显 ,多为浅分叶或小切迹样表现[9,10] 。本病 X线定

性诊断困难 ,需与肺癌、良性肿瘤、转移瘤等相鉴别 ,

对于肺内较大、边界平滑的肿块 ,无明显肺门纵隔淋

巴结肿大 ,无其他器官恶性肿瘤应考虑到原发性肺

平滑肌肉瘤的可能。

3.3 　手术治疗和预后 　早期手术是治疗原发性肺

平滑肌肉瘤的有效方法 ,早期手术的 5 年生存率可

达 50%以上 ,有存活 31 年无复发的报道[3] 。本病

可发生局部侵润和血行转移 ,未发现肺门或纵隔淋

巴结转移 ,周围肺内型更易较早出现局部外周侵润 ,

肺血管型易发生血行转移。手术方式可根据肿瘤部

位、大小行肺段、叶、全肺或支气管袖状切除 ,必要时

广泛切除局部受侵的胸壁等加行胸壁重建术 ,大部

分病例因术前未能明确诊断而常规进行了肺门纵隔

淋巴结清扫 ,这无疑延长了麻醉时间 ,手术创伤增

大、甚至肺叶过多切除造成患者术后生存质量下降 ,

因此提高该病术前诊断方法 ,有助于进一步提高患

者手术效果和 5 年生存率。对于肺功能较差、已明

确诊断的老年患者或肿瘤复发再次手术者 ,可行单

纯小切口肿瘤楔形切除术或胸腔镜手术。肺动脉平

滑肌肉瘤周围侵润、尤其位于肺动脉干者 ,常需要在

体外循环下手术切除治疗。

术后要求每 2～3 月复查一次胸部 X线检查 ,

以及早发现肿瘤复发 ,早期手术治疗[13] 。
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