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肺母细胞瘤的临床病理特点

林冬梅 刘复生

摘要 肺母细胞瘤是发生于肺的一 种少见的恶性混合性种瘤
,

其形态结构 类似

于胚胎期肺组织
,

本文复习我院三例病例
,

结合文献
,

发现主要发生于 40 岁左右的

男性
,

愈后较差
,

文献报道最长一 例可达 24 年
。

需要与之鉴别的病种有
:

l( ) 瘤 肉

瘤
,

( 2) 来源于支气管腺体的恶性混合瘤
,

( 3) 胸膜间皮瘤
。

关键词 混合瘤 ; 肺母细胞瘤 ; 癌 肉瘤

肺母细胞瘤是发生于肺的一种恶性混合性肿

瘤
,

国内外陆续有不少报道
。

本文就我院 1 958 年建

院以来遇到的三例 (其中一例为会诊资料 )
,

结合文

献
,

对其组织来源
、

临床
、

病理及鉴别诊断等几方

面做一探讨
,

以飨读者
。

1 临床资料

例 1
,

男性患者
,

37 岁
,

因右肺中叶
“

肺母细胞

瘤
”

外院术后放疗后二年
,

半月来又发现右肺上叶

阴影来我院二次手术
。

临床检查无其他异常发现
,

病人体质较好
。

90 年 1 月 18 日再次手术切除
。

送

检标本大体
:

数块瘤组织
,

大者 3
.

o x 2
.

s x 2
.

co m
,

小者直径。
.

cs m
,

灰白色
,

部分有坏死
。

镜下
:

大片

坏死灶周围瘤细胞呈短梭形
,

大小较一致
,

弥漫排

列
,

未见腺样结构及明显核分裂像
,

有轻度退变
。

结合临床符合肺母细胞瘤放疗后复发 (见图 1 )
.

91

年 8 月再次局部复发
,

穿刺涂片证实后
,

病人失随
。

例 2
,

男性患者
,

42 岁
,

因咳嗽
,

咳痰带血 17

个月余就诊
。

一般查体未异常
,

胸部 X 线检查发现

左肺上叶尖段阴影
,

诊为
“

肺癌
” 。

纤维支气管镜活

检
,

病理诊断为
“

小细胞未分化癌
。 ”

放化疗后肿块

略有缩小
。

93 年 3 月手术切除
,

大体检查
:

左肺上

叶距支气管断端 1
.

3c m处肺内触及一质硬区
,

切面

位于尖段支气管周见一肿物 2
.

s x Z
.

o x 2
.

co m
,

界

限清
,

无包膜
,

质细
,

部分粘滑感
。

镜下肿瘤分布

于支气管周
,

部分侵及管壁
,

主要弥漫排列
,

瘤细

胞为梭形
,

短梭形或椭 圆形
,

核染色质细
、

均 匀
,

未见核分裂像
,

部分间质粘液样变性
,

未见明确的

间叶分化及软骨样区域
.

少部分肿瘤排列呈腺管

状
,

单层柱状或复层
,

管腔欠规则
,

细胞大小一致
,

作者单位
:

10 0 0 2 1 北京
.

中国医学科学院肿瘤医院病

理科

两种成份混合存在
,

部分可找到二者有移行
。

细胞

轻度退变 (见图 2 )
。

透射电镜观察未发现特征性 ;

免疫组织化学染色 ; E M A ( + ) ; A E I
/ A E 3 ( + )

,

V i
-

m e n t i n ( + )
,

S
一
1 0 0 (一 )

,

病理诊断为
“

肺母细胞瘤
,

轻度放疗后改变
。 ”

术后半个月死于并发症
。

例 3
,

男性患者
,

31 岁
,

左肺肿块
,

外院术后

病理为
“

低分化腺癌
。 ”

术后一年
,

肺部再次出现阴

影
,

同时颈部发现包块
,

放疗后颈部肿块迅速缩

小
.

临床对原诊断提出疑问
,

来我院会诊
。

镜下主

要表现为两种细胞成份
,

大部分为短梭形的间叶细

胞
,

部分区域粘液样变性
,

另可见单层或复层排列

的腺样结构
。

细胞大小均匀一致
,

核分裂像少
,

部

分上皮与周围间叶细胞有移行 (见图 3
,

4)
,

诊断为
“

肺母细胞瘤
。 ”

2 讨论

本瘤由 aB nr ar d 于 19 52 年首次报道
,

命名为
“

肺胚瘤
。 ” S ep cn e r

1 9 6 1 年发现该瘤形态上有一定

特征
,

与妊娠四个月以前的胎儿肺相似
,

并与肾脏

发生的肾母细胞瘤形态类 同
,

因而将其改名为
“

肺

母细胞瘤
” ,

但发病年龄却比肾母细胞瘤晚
,

由此

可以推断肺在出生后有一定的持续发育阶段
,

至少

有 10 年时间
,

而 肾脏在 出生 时 已 基本 发育完

全 [̀ ” 〕 。

F u n g C h r is t o p h e r H
.

等人通过透射电镜的

观察
,

也证实该瘤细胞的超微结构与胚胎四个月以

前相似 s[]
。

至于组织来源
,

目前仍不清楚
。

w
.

H
.

0 将其归入癌 肉瘤的特殊类型— 胚胎性癌肉瘤
。

我们认为此瘤不论从年龄分布
,

发生部位
、

形态以

及愈后等各方面与肺癌肉瘤都有不同
,
·

不应归入癌

肉瘤类内
,

而是一种单独的肿瘤类型
。

临床表现无特征性
,

不能将其与肺其它肿瘤区

分开
。

所有的年龄段都可发生此瘤
,

主要发生于 40

岁左右 (平均年龄 )[
们 ,

男 < 女
。

本组三例患者均为
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男性
,

平均年龄 36
.

7岁
.

发生部位可位于肺中心
,

可位于周边
,

是一种侵袭性肿瘤
,

与肺癌及癌肉瘤

一样可累及胸膜
,

亦可转移
。

治疗方面手术
、

放
、

化疗均可
,

无特殊方法 z1[
。

五年 生 存率不超 过

16 %
,

最长一例达 24 年
,

75 %~ 80 %的病人在诊断

一年内死亡 [’j
。

大体检查
:

肿瘤体积较大
,

界限清
,

可有假包

膜
。

发生于肺中心者不像癌肉瘤有单纯的气管内

型
,

但可侵到管腔内
。

切面灰白
、

软
、

出血
、

坏死常

见
。

组织学改变已如前述
,

只是腺管样上皮细胞无

基底膜
,

可直接移行于周围间叶成份
,

有时腺管周

围见小巢状细胞
,

它甚至可以构成腺管壁的一部

分
。

若支气管镜活检仅取到这种巢状但无腺管的成

份
,

可误诊为
“

燕麦细胞癌
”
[’j

,

本组第二例即为这

种情况
。

M ar k 等根据成分的比例将本瘤分三型
:

上皮为主型 (分化好 )
,

上皮一间质型 (中分化 )
,

间

质为主型 (低分化 )
,

在同一肿瘤中
,

三型可混合存

在
。

D va id 指 出组织学的差异对愈后并无明显影

响 [’]
。

本组例数较少
,

且至今尚无有关的报道
,

分

型的意义有待进一步分析总结
.

鉴别诊断
:

①癌肉瘤
:

常发生于老年人
,

中心

型局限于支气管腔内
。

形态学上有明确的上皮及间

叶分化
。

如上皮可表现为鳞癌
、

腺癌
、

未分化癌
,

间质可分化成纤维肉瘤
,

骨肉瘤
,

软骨肉瘤及横纹

肌 肉瘤等等
,

且二种成份异型性较明显
,

核分裂

多
,

愈后普遍较差
。

②来源于支气管腺体的恶性混

合瘤
:

尽管它可有上皮及间叶的成份
,

也可以看到

枯液样的背景
,

但最主要的是有良性混合瘤的形态

特点
,

在此基础上出现恶性的成份
。

我院近期遇到

一例
,

镜下良性混合瘤及鳞癌同时存在
,

这样鉴别

诊断就比较容易
。

此病人在术后一年内复发死亡
.

但当恶性成份较多
,

无良性形态时
,

可借助于酶标

或电镜
,

寻找肌上皮分化的证据
,

也是重要鉴别手

段之一
。

③当肺母细胞瘤发生于肺周累及胸膜甚至

胸壁
,

与混合细胞型的胸膜间皮瘤要区分开
,

前者

的上皮及间质均是幼稚成份
,

细胞异型及核分裂均

不明显
,

后者则异型性相对较大
,

另外
,

电镜下找

到间皮细胞所特有的细长微绒毛是较肯定的证据
。

(本文图见封 4)
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