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·临床研究·

小儿胸膜肺母细胞瘤临床特点及病理分析

高欣凤　郭志平　李宗凯　胡晓丽　赵林胜

【摘要】　目的　探讨小儿胸膜肺母细胞瘤（ｐｌｅｕｒｏｐｕｌｍｏｎａｒｙｂｌａｓｔｏｍａ，ＰＰＢ）的临床特点、病理学特
征及早期诊治方法。 方法　对４例反复咳嗽，Ｘ线及ＣＴ检查发现胸腔内巨大占位性病变患儿的临床
特点进行分析，１例放弃治疗，３例手术切除，病理学检查及免疫组化染色确诊为 ＰＰＢ，结合文献进行分
析。 结果　肿瘤组织由原始胚胎小圆细胞及梭形细胞组成，核圆形或卵圆形，部分细胞呈巢状分布，
原始细胞胞质空泡状，核深染，可见明显核分裂现象。免疫组化 Ｖｉｍｅｎｔｉｎ（＋），Ｄｅｓｍｉｎ（＋）。 结论　
小儿胸膜肺母细胞瘤是罕见的肺间质恶性肿瘤，临床表现不典型，预后差，病理学检查和免疫组织化学

检查有助于诊断，应及早完全手术切除，必要时辅以术后化疗。
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　　小儿胸膜肺母细胞瘤（Ｐｌｅｕｒｏｐｕｌｍｏｎａｒｙｂｌａｓｔｏ
ｍａ，ＰＰＢ）发病率极低，临床预后差，多见于６岁以下
儿童及婴幼儿［１］。本院自２００３年４月至２０１２年３
月收治胸膜肺母细胞瘤４例，１例放弃治疗，３例手
术治疗，现分析其临床特点、病理及免疫组化检测分

析，探讨ＰＰＢ的诊断、鉴别诊断和治疗。

材料与方法

一、临床资料

病例１，男，３岁，咳嗽、发烧２周余，ＣＴ提示左
侧胸腔内巨大占位性病变，ＭＲ（图１）提示左侧胸腔

巨大肿瘤伴出血坏死，考虑恶性实体肿瘤，胸膜肺母

细胞瘤的可能性大，行左肺下叶切除术。

病例２，男，４岁５个月，咳嗽、发烧１０ｄ，ＣＴ检
查提示左侧胸腔内占位性病变，强化ＣＴ（图２）提示
左侧胸腔内见一异常强化肿块影，其内强化不均匀，

肿物边缘明显强化，可见一条异常强化血管影进入

肿物内部，大小约８．５７ｃｍ×９．１５ｃｍ×７．９９ｃｍ，行
左胸腔肿物切除术。术后 ２个月化疗，化疗方案
ＶＡＣ。

病例３，女，３岁，间断咳嗽半月余，Ｘ线检查发
现右胸腔占位性病变，ＣＴ平扫见右胸腔内巨大肿物
影，呈不均匀低密度，边界不清晰，约１２ｃｍ×１２ｃｍ
×１５ｃｍ大小，纵膈结构明显向左移位，左肺上叶充
气欠佳，右胸腔见液体密度影，ＣＴ强化（图３）：轻度
不均匀强化，内部可见未强化低密度区，心脏及大血

管明显受压移位，内部可见对比剂充盈，气管及右主

·７１３·
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支气管明显受压变形，右胸腔积液，疑诊右侧胸膜肺

母细胞瘤。患儿入院后明显呼吸困难，一般情况差，

家属拒绝手术治疗。

病例４，女，６个月，喘息半个月，加重伴咳嗽３
ｄ，Ｘ线检查发现先天性囊性病变，ＣＴ（图４）：右肺囊
性腺瘤样畸形，右肺部分不张，双肺多发炎性实变，

右肺见大气囊影，囊壁菲薄，其内无肺纹理走形，可

见多发细分隔影，其余肺组织明显受压，部分不张，

气管及诸支气管向左侧移位，右侧支气管受压，开口

显示欠清。行右肺中叶外侧段切除术。

二、方法

将手术切除标本按肺肿瘤临床常规取材，用

１０％中性福尔马林固定标本，切片经石蜡包埋，ＨＥ
染色，免疫组化染色，免疫组化经 ＥｎＶｉｓｉｎ方法，抗
体为ｖｉｍｅｎｔｉｎ，ｄｅｓｉｍｉｎ，ＣＫ，ＣＤ６８，ＣｇＡ，ＬｃＡ，Ｓ—１００，
ＳＭＡ，ＣＤ３４，Ｓｙｎ，ＥＭＡ上皮，Ｋｉ６７，ＣＤ１１７（Ｓｉｇｍａ，

ＵＳ）。

结　果

光学显微镜下３例肿瘤组织均由两种肿瘤成分
组成，一种为成片分布的恶性原始胚胎小细胞，细胞

成片分布，胞质较少，核圆形或卵圆形，深染，部分细

胞呈巢状分布（图５）。巢间可见纤维组织，周围有
正常的呼吸上皮或胸膜间皮细胞。另一种为梭形细

胞，疏松排列成梭形细胞肉瘤成分和大小不等的软

骨结节。原始细胞胞质空泡状，核深染，可见明显核

分裂现象（图６）。
免疫组化显示大多数原始细胞 ｖｉｍｅｎｔｉｎ（＋）

（图 ７），ｄｅｓｉｍｉｎ（＋）（图 ８），ＥＭＡ（＋），Ｋｉ６７＞
３０％，ＣＫ（－），Ｓ－１００（－），ＣｇＡ（－），ＳＭＡ（－），
原始小圆细胞部分上皮和间叶成分免疫组化均不表
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达。部分伴横纹肌肉瘤分化。

病理分型显示病例１为胸膜肺母细胞瘤Ⅲ型，
病例２和病例４为胸膜肺母细胞瘤Ⅱ型。病例１随
访５个月死亡，病例３随访３个月死亡，病例２随访
１年存活，后失访，病例４现术后８个月存活。

讨　论

１９８８年 Ｍａｎｉｖｅｌ等［２］首次报道胸膜肺母细胞

瘤，并于１９９９年在 ＷＨＯ分类中被正式确认，将其
归为肺的软组织肿瘤［３］。其与成人胸母细胞瘤的

·８１３·
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区别在于：胸膜肺母细胞瘤只有间叶成分是肿瘤性，

上皮成分为良性［４］。ＰＰＢ在小婴儿主要表现为囊性
肿瘤，经过２～４年进展成囊实性，后全部形成实性
肿瘤［５］。根据形态学特点ＰＰＢ可分为三类：Ⅰ型囊
性ＰＰＢ，Ⅱ型囊／实性 ＰＰＢ，Ⅲ型实性 ＰＰＢ［６］。Ⅱ型
和Ⅲ型ＰＰＢ生长迅速，常伴有转移灶，主要转移部
位有脑、对侧肺、肋骨、锁骨及胰腺。

本病存在家族性遗传基因缺陷，有胚系基因

ＤＩＣＥＲ１突变［７］。约２５％的ＰＰＢ患儿或其亲属有肿
瘤或发育异常［８］，囊性肾瘤最常见，其他 ＰＰＢ相关
肿瘤还有家族肺囊肿、胚胎性肿瘤（肉瘤、髓母细胞

瘤、恶性生殖细胞瘤）、Ｗｉｌｍ’ｓ瘤等［９］。

小儿胸膜肺母细胞瘤男女发病率无明显差异，

临床表现不典型，大部分仅呼吸功能差，无其他呼吸

道症状，患者常发生呼吸道感染，本组４例均咳嗽，１
例喘息。ＰＰＢ在影像学检查上无特异性表现，分析
本组４例发现：①胸腔内占位多为囊性，囊实性，边
界较清，无钙化，可有假包膜；②肿物体积巨大，多
为８ｃｍ以上，或可累及同侧多个肺叶，并可推移纵
膈及气管向对侧移位；③肿物密度多不均匀，有较
广泛出血坏死时，可表现肿瘤中心局限低密度区；

④肿物可累及胸膜，伴胸腔积液，临床上发现累及胸
膜的胸腔内巨大肿物，特别是伴有出血，坏死，肿瘤

中心低密度表现时，应高度怀疑为胸膜肺母细胞瘤。

本组病例３即为此种情况。间隔增宽或可见一囊内
肿块是该病的另一影像学特点，提示 ＰＰＢ可能由先
天性肺囊肿转化而来［１０］。本组病例４在先天性肺
囊性腺瘤样畸形病变中发现胸膜肺母细胞瘤，病理

检查为Ⅱ型胸膜肺母细胞瘤，分析可能为先天性肺
腺瘤样畸形转化而来。

由于缺乏特异性的 Ｘ线和 ＣＴ征象，与肺内其
他孤立性肿块如肺囊肿、囊性腺瘤样畸形、隔离肺等

鉴别较困难，最终有赖于病理学检查确诊。光学显

微镜下Ｉ型ＰＰＢ为多囊结构，内衬成熟呼吸道上皮
细胞，上皮下见排列密集的原始恶性小圆细胞聚集。

表现单灶性、多灶性及弥漫性分布；并可见不同分化

阶段的横纹肌母细胞。肿瘤呈不连续的间隔带及岛

状，可有软骨结节［１１］。Ⅱ型ＰＰＢ具有局灶实性区和
囊性区，间质部分全部或部分过度生长，由成片、无

明显分化的原始小细胞、胚胎性横纹肌肉瘤及伴有

斑块、结节形成的束状梭形细胞肉瘤构成［３］。Ⅲ型
ＰＰＢ为实性，细胞呈幼稚的圆形或梭形。组织学组
成包括胚岛、软骨小瘤、横纹肌瘤和间变细胞，可单

独出现或混合出现，并伴有不同程度出血、坏死和纤

维化［１２］。

根据临床表现、影像学特征及组织病理学检查

可明确诊断。该病主要与常见的良性肺囊性畸型和

其他少见的肺原发性肉瘤鉴别。Ⅰ型 ＰＰＢ主要与
肺先天性囊性腺瘤样畸形鉴别，Ⅱ型和Ⅲ型 ＰＰＢ主
要与肺部原发性肉瘤如横纹肌肉瘤和滑膜肉瘤等鉴

别。ＰＰＢ还应与多见于成人的肺母细胞瘤鉴别，后
者为两阶段的恶性肿瘤，有恶性间叶细胞和上皮细

胞成分；而ＰＰＢ的恶性表达仅限于间质成分，是复
杂的、多方向高分化肉瘤，其上皮组织在病理上是良

性的［１３］。

治疗上，因部分切除或行活检的患儿常发生局

部复发或转移，应尽量行肿瘤完全切除［１４－１５］。未累

及胸膜、横膈膜或纵隔的Ⅰ型 ＰＰＢ行手术切除，慎
用化疗［５］。Ⅱ型 ＰＰＢ需行手术和化疗。Ⅲ型 ＰＰＢ
应在完整手术切除的基础上加术前术后化疗。必要

时行术前活检确诊。该病的化疗方案包括 ＶＡＣ、
ＩＣＥ、ＩＶＡＤｏ方案等，若复发，可考虑换用含伊立替
康的方案治疗［１６］。我们采用 ＶＡＣ方案，效果满意。
对ＰＰＢ患儿是否行放疗及自体造血干细胞移植，目
前认为疗效尚不确切，未能进入常规临床治疗［１５］。

小儿胸膜肺母细胞瘤临床罕见，恶性程度高，临

床表现缺少特异性，一旦发现胸腔巨大占位，特别是

肿瘤中央有出血、坏死，肿瘤累及胸膜时，应高度怀

疑此病，根据患儿情况，制定个体化治疗措施，早期

行完整手术切除，必要时辅助化疗。因临床病例少，

规范的有效治疗方法仍需进一步研究。
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