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儿童胸膜肺母细胞瘤 ３８ 例诊治分析

张　 旭　 曾　 骐　 张　 娜　 陈诚豪　 于　 洁

【摘要】 　 目的　 探讨儿童胸膜肺母细胞瘤的发病年龄、临床表现、病理分型及特点、治疗原则及预
后情况。 　 方法　 回顾性研究自 ２００２ 年 ３ 月至 ２０１８ 年 ３ 月期间首都医科大学附属北京儿童医院收治
的 ３８ 例胸膜肺母细胞瘤患儿临床资料，并进行统计描述。 　 结果　 ３８ 例中男 １８ 例，女 ２０ 例；首诊诊断
为非肿瘤性病变者占比 ４７． ４％ （１８ ／ ３８），从出现症状到手术或化疗干预的时间范围为 ５ ～ ２１０ ｄ；Ⅰ型 ４
例（１０． ５％ ），中位诊断年龄 ２２ 个月；Ⅱ型 １２ 例（３１． ６％ ），中位诊断年龄 ３７ 个月；Ⅲ型 ２２ 例（５７． ９％ ），
中位诊断年龄 ３９． ５ 个月。 治疗方式包括手术及化疗。 术中见肿瘤最大直径为 ２ ～ １８ ｃｍ，手术时间 ２５
～２１０ ｍｉｎ，术中出血量 ２ ～ ５００ ｍＬ（１ 例出血 ５００ ｍＬ病例于术中行胸膜剥脱术）；化疗方案多采用 ＩＶＡ
Ｄｏ（异环磷酰胺 ＋阿霉素 ＋长春新碱 ＋放线菌素 Ｄ）和 ＩＶＡ（异环磷酰胺 ＋长春新碱 ＋放线菌素）方案，
５ 年无瘤生存率为 ６９． ２％ 。 　 结论　 胸膜肺母细胞瘤是一种较为罕见的儿童恶性肿瘤，临床表现缺乏
特异性，误诊率高，预后较差，需要手术与化疗联合进行治疗。 儿科医生应该充分认识到 ＰＰＢ 的严重
性，对于出现气胸、多发部位肺囊性病变、肺囊肿家族史、ＰＰＢ家族史、ＤＩＣＥＲ１ 家族性综合征的胸腔占位
性病变患儿应警惕本病的可能，并做到严密监测及随访。
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　 　 胸膜肺母细胞瘤（ ｐｌｅｕｒｏｐｕｌｍｏｎａｒｙ ｂｌａｓｔｏｍａ，
ＰＰＢ）在组织胚胎学和疾病分类上等同于神经母细
胞瘤，是一种罕见的、具有侵略性的儿童原发性恶

性胸腔内肿瘤，可发生于肺、胸膜，也可同时发生于

二者［１］ 。 与成人肺母细胞瘤不同，儿童胸膜肺母细

胞瘤缺乏恶性上皮细胞成分，只有间叶成分为肿瘤

性。 ＰＰＢ的临床表现缺乏特异性，影像学表现不典
型，难以与先天性肺囊性病区分［２］ 。 近年来国内外

ＰＰＢ 的发病率均有增高趋势，由于儿童肺部恶性肿
瘤较为罕见，症状不典型，因此 ＰＰＢ 的漏诊率、误诊
率均较高。 按病理类型 ＰＰＢ 可分为 ３ 种，分别是Ⅰ
型（囊性）、Ⅱ型（囊实性）和Ⅲ型（实性）；Ⅰｒ 型为
Ⅰ型 ＰＰＢ的一种特殊类型，此型无上皮下恶性细胞
聚集。 纯囊性 ＰＰＢ（Ⅰ型和Ⅰｒ型）的预后较Ⅱ型和
Ⅲ型好［３ － ６］ 。 Ⅰ型和Ⅰ ｒ 型 ＰＰＢ 的 ５ 年生存率
（９１％ ）和无瘤生存率（８２％ ）较高，但有可能进展为
Ⅱ型或Ⅲ型 ＰＰＢ。 Ⅱ型和Ⅲ型 ＰＰＢ 本质为侵袭性
恶性肿瘤，５ 年生存率和无瘤生存率较低，分别为：
Ⅱ型（７１％ 、５９％ ），Ⅲ型（５３％ 、３７％ ） ［７］ 。 近年来研
究发现并证实，ＰＰＢ 的发生与 ＤＩＣＥＲ１ 基因突变有
关，ＰＰＢ 是 ＤＩＣＥＲ１ 胸膜肺母细胞瘤家族性肿瘤易
感综合征的标志性疾病之一［８ － １３］ 。 ＰＰＢ 的治疗方
法包括手术、化疗和（或）放射治疗，完整的手术切

除是 ＰＰＢ患儿治疗的主要目标，辅助治疗一直用于
更具侵袭性的Ⅱ型或Ⅲ型病变患者，但研究显示化
疗可降低复发风险，并改善Ⅰ型病变儿童的预后。

由于本病的发病率低，容易误诊、漏诊，且预后

差，早期诊断和完整切除对于改善本病预后至关重

要，可以为患者提供长期生存机会。 本研究旨在通

过回顾性分析国家儿童医学中心首都医科大学附

属北京儿童医院胸外科收治的 ＰＰＢ 患儿临床资料，
分析 ＰＰＢ的发病年龄、临床表现、病理类型、危险因
素、治疗方式及预后情况，以降低其误诊、漏诊率，

为本病的早期发现、及时干预提供参考依据。

材料与方法

一、临床资料

２００２ 年 ３ 月至 ２０１８ 年 ３ 月首都医科大学附属
北京儿童医院收治 ＰＰＢ 患儿 ３８ 例，其中男 １８ 例，
女 ２０ 例，确诊时年龄 １８ ～ １５６ 个月，中位诊断年龄
３７ 个月。 其中，首诊诊断肺囊性病 ５ 例（１３． ２％ ），
肺大泡 １ 例（２． ６％ ），肺脓肿 １ 例（２． ６％ ），呼吸道
感染 ６ 例（１５． ８％ ），胸腔积液 ３ 例（７． ９％ ），气液胸
１ 例（２． ６％ ），脓胸 １ 例（２． ６％ ），纵隔肿瘤 １０ 例
（２６． ３％ ，考虑神经母细胞瘤 ２ 例、淋巴瘤 １ 例），肺
占位 ３ 例（７． ９％ ），胸腔占位 ７ 例（１８． ４％ ，考虑肉
瘤 １ 例）。 首诊考虑非肿瘤性病变者达 ４７． ４％ 。 Ⅰ
型、Ⅱ型、Ⅲ型 ＰＰＢ 的首诊误诊率分别为 １００％ （４ ／
４）、５８． ３％ （７ ／ １２）、３１． ８％ （７ ／ ２２），见表 １。 从出现
症状到手术 ／化疗干预的时间为 ５ ～ ２１０ ｄ，中位干预
时间 １５ ｄ，Ⅰ型 ＰＰＢ 从出现症状到手术 ／化疗中位
干预时间长达 ９０ ｄ。

表 １　 ３ 种病理类型 ＰＰＢ病例资料比较
Ｔａｂｌｅ １　 Ｃｏｍｐａｒｉｓｏｎｓ ｏｆ ｔｈｒｅｅ ｐａｔｈｏｌｏｇｉｃａｌ ｔｙｐｅｓ ｏｆ ＰＰＢ

病理类型 病例数［ｎ（％ ）］
中位诊断年龄

［月，Ｍ（Ｐ２５，Ｐ７５）］
首诊误诊率

（％ ，ｎ ／ Ｎ）
由出现症状到手术 ／
化疗干预时间（ｄ）

随访时间

（月）

Ⅰ型 ４（１０． ５） ２２（１８，２４） １００． ０（４ ／ ４） ６０ ～ ２１０ ３ ～ １１

Ⅱ型 １２（３１． ６） ３７（２２，１０７） ５８． ３（７ ／ １２） ５ ～ ４０ ２６ ～ ２０７

Ⅲ型 ２２（５７． ９） ３９． ５（１９，１５６） ３１． ８（７ ／ ２２） ５ ～ １８０ ０． ５ ～ １９５

　 　 二、研究方法
采用 ＳＰＳＳ２０． ０ 进行统计学分析。 描述性统计

中，计数资料采用频数和构成比描述；计量资料因

大多不服从正态分布，故采用中位数及四分位间距

描述。

结　 果

一、临床表现

本组病例中，患儿临床表现多样，包括咳嗽、发

热、呼吸困难、呕吐、体表包块、胸痛、腹痛、背痛、饮

水呛咳等，可以看出本病临床症状不典型，难以确

诊，从出现症状到手术或化疗干预时间较长。

二、病理分型

ＰＰＢ可分为Ⅰ型、Ⅱ型、Ⅲ型 ３ 种病理类型。 本
组病例中，Ⅰ型 ４ 例，诊断时年龄 １８ ～ ２４ 个月，中位
诊断年龄 ２２ 个月；Ⅱ型 １２ 例，诊断时年龄 ２２ ～ １０７
个月，中位诊断年龄 ３７ 个月；Ⅲ型 ２２ 例，诊断年龄
１９ ～ １５６ 个月，中位诊断年龄 ３９． ５ 个月。
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表 ２　 ４ 例Ⅰ型 ＰＰＢ患儿临床资料
Ｔａｂｌｅ ２　 Ｃｏｍｐａｒｉｓｏｎｓ ｏｆ ｃｌｉｎｉｃａｌ ｐｒｏｆｉｌｅｓ ｆｏｒ

４ ｔｙｐｅ Ⅰ ＰＰＢ ｃｈｉｌｄｒｅｎ

病例

编号
首诊诊断

病史时

长（ｄ）
治疗方式

目前

状态

随访时

间（月）

１ 上呼吸道感染 ６０ 手术（肺叶） ＋化疗 生存 １１２

２ 肺囊性病 ９０ 手术（肺段） ＋化疗 生存 ３

３ 肺囊性病 ９０ 手术（肺段） ＋化疗 生存 ２６

４ 肺囊性病 ２１０ 手术（肺段） ＋化疗 生存 ２４

表 ３　 １２ 例Ⅱ型 ＰＰＢ患儿临床资料
Ｔａｂｌｅ ３　 Ｃｏｍｐａｒｉｓｏｎｓ ｏｆ ｃｌｉｎｉｃａｌ ｐｒｏｆｉｌｅｓ ｆｏｒ

１２ ｔｙｐｅ Ⅱ ＰＰＢ ｃｈｉｌｄｒｅｎ

病例

编号
首诊诊断

病史时

长（ｄ）
治疗方式

目前

状态

随访时

间（月）

１ 纵隔肿瘤 ７ 手术 ＋化疗 － －

２ 肺占位 １０ 手术 ＋化疗 生存 ２０７

３ 纵隔肿瘤 ５ 手术 ＋化疗 生存 ４７． ５

４ 肺占位 ７ 手术 ＋化疗 － －

５ 肺囊肿 ７ 手术 ＋化疗 生存 １５７

６ 胸腔积液 １０ 手术 ＋化疗 生存 ５４． ５

７ 呼吸道感染 １５ 仅手术 死亡 ６

８ 呼吸道感染 ２１ 手术 ＋化疗 生存 ３８． ５

９ 肺囊肿 ３０ 手术 ＋化疗 生存 ３０

１０ 肺囊腺瘤样畸形 ３０ 手术 ＋化疗 生存 ４７． ５

１１ 肺脓肿 ３０ 手术 ＋化疗 生存 １７９

１２
纵隔神经母

细胞瘤
４０

化疗 ＋手术 ＋
化疗

－ － － －

　 注　 － －表示失访病例，后同

　 　 三、合并症
本组 ３８ 例中合并胸腔积液 １０ 例（其中 ４ 例需

行胸腔闭式引流以缓解症状；６ 例无明显症状，在辅
助检查中发现），气胸 １ 例，气液胸 ２ 例（均需行胸
腔闭式引流缓解症状），心包积液 １ 例。

四、既往病史及家族史

１ 例影像学检查提示双肺多发囊性病灶；１ 例于
３ 年前行同侧囊性腺瘤样畸形切除术（肺段切除），１
例于 ２ 年前行对侧先天性肺气道畸形（Ⅱ型）切除
术（肺段切除），这 ２例患儿既往接受手术前均有气胸
史。 １例既往行同侧脓胸手术治疗；１ 例母亲患有甲
状腺结节；１例母亲患甲状腺肿，祖父曾患胸腔积液。

五、治疗方式

手术后化疗 ２４ 例，手术前化疗 ５ 例（按神经母
细胞瘤方案化疗后接受手术者 ２ 例，化疗后瘤体均
有缩小），仅接受手术治疗者 ３ 例，手术联合中药治
疗 １ 例，自动出院 ３ 例（活检后出院），早期死亡 ２ 例
（活检后死亡）。

表 ４　 ２２ 例Ⅲ型 ＰＰＢ患儿临床资料
Ｔａｂｌｅ ４　 Ｃｏｍｐａｒｉｓｏｎｓ ｏｆ ｃｌｉｎｉｃａｌ ｐｒｏｆｉｌｅｓ ｆｏｒ

２２ ｔｙｐｅ Ⅲ ＰＰＢ ｃｈｉｌｄｒｅｎ

病例

编号
首诊诊断

病史时

长（ｄ）
治疗方式

目前

状态

随访时

间（月）

１ 胸腔积液 １４ 手术 ＋化疗 － － － －

２ 支气管肺炎 １１ 手术 ＋化疗 － － － －

３ 纵隔肿瘤 １５ 手术 ＋化疗 － － － －

４ 胸腔占位 ２１ 手术 ＋化疗 生存 １７１

５ 肺占位 ５ 手术 ＋化疗 生存 ７１

６ 胸腔占位 ５ 仅手术 生存 １９５

７ 脓胸 ７ 化疗 ＋手术 生存 １４０

８ 胸腔占位 ８ 手术 ＋化疗 生存 １５

９ 呼吸道感染 ５ 手术 ＋化疗 生存 ２８

１０ 纵隔肿瘤 １０ 手术 ＋中药 生存 １００

１１ 呼吸道感染 １５ 手术 ＋化疗 生存 ７９

１２ 纵隔肿瘤 ２０
活检 ＋化疗 ＋
手术 ＋化疗

生存 ４７． ５

１３ 胸腔肿瘤 ３０
活检 ＋化疗 ＋
手术 ＋化疗

生存 １３５

１４ 胸腔积液 ３０ 手术 ＋化疗 生存 ９７

１５ 气胸，胸腔积液 ３０ 仅手术 生存 ８１

１６
纵隔神经母

细胞瘤
９０

化疗 ＋手术 ＋
化疗

生存 ４９

１７ 胸腔肿瘤 １４ 手术 ＋化疗 死亡

１８ 纵隔淋巴瘤 ４０ 活检后死亡 死亡 ０． ５

１９ 纵隔肿瘤 １８０ 活检后死亡 死亡 ０． ５

２０ 胸腔肉瘤 １０ 自动出院 － －

２１ 纵隔肿瘤 １０ 自动出院 － －

２２ 胸腔占位 １８０ 自动出院 － －

　 　 于本院接受手术者 ２３ 例，其中开胸手术 ２０ 例，
胸腔镜手术 ２ 例，胸腔镜中转开胸手术 １ 例（胸腔镜
切除肿物后发现其内为烂肉样物质，故开胸切除肺

叶）；开胸手术 ２３ 例中，因外院手术后存在残留病
灶行二次手术 ２ 例。 肿瘤最大直径范围为 ２ ～ １８
ｃｍ，中位最大直径 １０ ｃｍ；手术时间 ２５ ～ ２１０ ｍｉｎ，中
位手术时间 ９５ ｍｉｎ；术中出血量 ２ ～ ５００ ｍＬ，中位术
中出血量 ４５ ｍＬ（１ 例因出血量达 ５００ ｍＬ 术中行胸
膜剥脱术）。

化疗方案包括：异环磷酰胺（ ｉｆｏｓｆａｍｉｄｅ，ＩＦＯ） ＋
长春新碱（ ｖｉｎｃｒｉｓｔｉｎｅ，ＶＣＲ） ＋ 放线菌素 Ｄ（ ａｃｔｉｎｏ
ｍｙｃｉｎ Ｄ），即 ＩＶＡ方案；异环磷酰胺（ ＩＦＯ） ＋长春新
碱（ＶＣＲ） ＋ 放线菌素 Ｄ（ ａｃｔｉｎｏｍｙｃｉｎ Ｄ） ＋ 阿霉素
（ｄｏｘｏｒｕｂｉｃｉｎ），即 ＩＶＡＤｏ 方案；长春新碱（ＶＣＲ） ＋
放线菌素 Ｄ（ａｃｔｉｎｏｍｙｃｉｎ Ｄ） ＋环磷酰胺（ｃｙｃｌｏｐｈｏｓ
ｐｈａｍｉｄｅ，ＣＴＸ），即 ＶＡＣ 方案；异环磷酰胺（ Ｉｆｏｓ
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ｆａｍｉｄｅ） ＋长春新碱（ＶＣＲ） ＋阿霉素（ｄｏｘｏｒｕｂｉｃｉｎ），
即 ＩＤＡ 方案；长春新碱（ＶＣＲ） ＋阿霉素（ｄｏｘｏｒｕｂｉ
ｃｉｎ） ＋环磷酰胺（ＣＴＸ）；长春新碱（ＶＣＲ） ＋阿霉素
（ｄｏｘｏｒｕｂｉｃｉｎ） ＋环磷酰胺（ＣＴＸ） ＋放线菌素 Ｄ （ａｃ
ｔｉｎｏｍｙｃｉｎ Ｄ）；长春新碱（ＶＣＲ） ＋阿霉素（ｄｏｘｏｒｕｂｉ
ｃｉｎ） ＋环磷酰胺（ＣＴＸ） ＋放线菌素 Ｄ（ ａｃｔｉｎｏｍｙｃｉｎ
Ｄ） ＋顺铂（ｃｉｓｐｌａｔｉｎ ＤＤＰ）；长春新碱（ＶＣＲ） ＋环磷
酰胺（ＣＴＸ） ＋ 放线菌素 Ｄ （ ａｃｔｉｎｏｍｙｃｉｎ Ｄ）；顺铂

（ｃｉｓｐｌａｔｉｎ ＤＤＰ） ＋依托泊苷（ｅｔｏｐｏｓｉｄｅ，ＶＰ１６）。
六、组织病理学特征

ＰＰＢ是一种原发性恶性胸腔内肿瘤，可发生于
肺、胸膜，或同时发生于二者。 本组病例中于我院

行手术 ２３ 例，术中见肿瘤来源于肺叶 １３ 例，来源于
胸膜 ８ 例，来源不详 ２ 例。 Ⅰ －Ⅲ型 ＰＰＢ 组织病理
学特征见图 １ 至图 ３。

图 １　 Ⅰ型 ＰＰＢ病理学检查结果（染色：ＨＥ，４Ｘ），可见囊状改变，上皮下可见深染细胞聚集
图 ２　 Ⅱ型 ＰＰＢ病理学检查结果（染色：ＨＥ，４Ｘ），可见肿瘤细胞出血、坏死，可见深染细胞增
生　 图 ３　 Ⅲ型 ＰＰＢ病理学检查结果（染色：ＨＥ ４Ｘ），可见肿瘤细胞出血、坏死，可见细胞质
稀疏的原始胚芽灶，基质不致密

Ｆｉｇ． １　 Ｔｙｐｅ Ⅰ ＰＰＢ （ｓｔａｉｎ： ＨＥ，４Ｘ） 　 Ｆｉｇ． ２　 Ｔｙｐｅ Ⅱ ＰＰＢ （ ｓｔａｉｎ： ＨＥ，４Ｘ） 　 Ｆｉｇ． ３　 Ｔｙｐｅ
Ⅲ ＰＰＢ （ｓｔａｉｎ： ＨＥ ４Ｘ）

　 　 七、预后
本组 ３８ 例中，自动出院 ３ 例，失访 ６ 例。 剩余

有随访资料的 ２９ 例患儿中，目前存活 ２５ 例，死亡 ４
例。 Ⅰ型、Ⅱ型、Ⅲ型 ＰＰＢ 患儿的 ５ 年生存率和 ５
年无瘤生存率分别为 １００． ０％和 １００． ０％ 、６６． ７％和
６６． ７％ 、６６． ７％和 ５５． ６％ ，总体 ５ 年无瘤生存率为
６９． ２％ 。 生存曲线见图 ４。

讨　 论

一、ＰＰＢ误诊率高
胸膜肺母细胞瘤是一种罕见的儿童恶性肿瘤，

临床表现缺乏特异性，影像学表现难以与先天性肺

囊性病区分。 从上述数据可以看出，ＰＰＢ的误诊率、
漏诊率均较高，由出现症状至手术 ／化疗干预、治疗
的时间长。 从文献报道及我们的治疗经验发现，近

几年 ＰＰＢ的发病率逐渐上升，早期诊断、早期干预
治疗对改善 ＰＰＢ的预后有很大帮助。

二、不同病理类型 ＰＰＢ病例的特点
１９９５ 年 Ｄｅｈｎｅｒ 等［１４］将胸膜肺母细胞瘤分为 ３

种病理类型：Ⅰ型（囊性）、Ⅱ型（囊实性）和Ⅲ型（实
性）。 Ⅰ型：镜下可见圆形或椭圆形的囊状物，内衬
立方或柱状纤毛上皮；上皮下可以有连续或不连续

的典型圆形或梭形原始细胞层聚集；另外，找到不

成熟的软骨结节时应高度怀疑胸膜肺母细胞瘤。

Ⅱ型：镜下囊性表现同Ⅰ型，实性同Ⅲ型，肿瘤有原

始胚芽，或梭形恶性细胞在囊壁上斑片状或结节状

增生，或上皮内存在横纹肌肉瘤样细胞。 Ⅲ型：镜
下由细胞质稀疏的原始胚芽灶组成，圆形或卵圆形

细胞核内有颗粒状染色质，核仁不明显，可见有丝

分裂频繁；基质不致密、呈纤维状并混合肉瘤成分；

肉瘤成分由梭形细胞增生聚集呈束状，细胞核过度

增生、形态异常、染色过深，可见散在多形变异的巨

细胞、横纹肌肉瘤样细胞单个或成群、成片的存在，

也可见透明软骨。

本组病例中Ⅰ型、Ⅱ型、Ⅲ型 ＰＰＢ 的诊断年龄
与病例数递增、生存率下降的趋势与国际研究结果

大致相同，Ⅲ型 ＰＰＢ病例数量较多可能与其发病隐
匿、临床症状不典型、误诊率及漏诊率高、病程时间

长（多经反复内科治疗效果欠佳或出现占位压迫症

状才发现）、病理类型发生进展有关。

文献报道 ＰＰＢ具有由Ⅰ型向Ⅱ型、Ⅲ型逐渐进
展的可能［３ － ５］ 。 但本组病例没有发现 ＰＰＢ 病理类
型进展的证据，可能与Ⅰ型病例数较少有关，也可
能与病程时间长、诊断时已经进展为Ⅱ型或Ⅲ型
有关。

三、ＰＰＢ的治疗
本组 ３８ 例中，３ 例放弃治疗，２ 例早期死亡，其

余 ３３ 例均行手术治疗。 手术联合化疗共 ２９ 例，目
前生存 ２２ 例，死亡 １ 例，失访 ６ 例。 仅行手术治疗 ３
例，目前生存 ２ 例，死亡 １ 例。 手术后采用中药治疗
１ 例，目前存活。 完整手术切除对于改善 ＰＰＢ 的预
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后有至关重要的作用，因此条件允许的情况下，建

议尽早完整手术切除病灶。

儿童 ＰＰＢ 是一种高侵袭性恶性肿瘤，一旦确诊
应早期完整切除。 对于肿瘤巨大无法完整切除的

患儿，可先行穿刺活检或手术活检，明确病理后经 ４
～ ８ 个化疗疗程使肿瘤体积缩小，再进行根治性手
术。 术中需要保护好肿瘤周围重要组织、血管及神

经，注意周围肺、胸膜、膈肌处是否有转移瘤组织。

手术的方式目前仍存在一定的争议，手术方式取决

于病变范围，包括囊切除、肺段切除、肺叶切除或全

肺切除等。 目前还未见这些手术方式与疾病预后

的关联性研究。 因Ⅰ型 ＰＰＢ 易与先天性肺囊性病
相混淆（如先天性肺气道畸形、隔离肺、肺气肿、肺

囊肿等），所以有些 ＰＰＢ术前容易误诊，手术过程中
一般不会遵循肿瘤的扩大手术切除原则，但目前没

有术前误诊的 ＰＰＢ 待病理确诊后需行二次根治性
手术的报道。 而且文献报道中对于 Ｉ 型病变，切缘
阴性可能是足够的，但化疗可降低复发风险并改善

Ⅰ型病变儿童的预后。 因此，推荐所有 ＰＰＢ 儿童采
用手术联合化疗的治疗方案［１６］ 。 本组 ４ 例Ⅰ型
ＰＰＢ患儿中，３ 例术前诊断为肺囊性病，术中行肺段
切除，术后结合病理结果规律化疗，未再行扩大切

除手术，目前均存活，截至本研究观察终点 ３ 例存活
时间分别为 ３ 个月、２４ 个月、２６ 个月。 反之，术前及
术中怀疑 ＰＰＢ的病例，手术时应尽量选择病变肺叶
完整切除。

ＰＰＢ的化疗方案多种多样，我院多根据患儿的
临床分期及病理类型使用国际胸膜肺母细胞瘤中

心推荐的化疗方案，包括 ＩＶＡＤｏ（异环磷酰胺 ＋阿
霉素 ＋长春新碱 ＋放线菌素 Ｄ）和 ＩＶＡ（异环磷酰胺
＋长春新碱 ＋放线菌素）两种。 本组病例中治疗方
式以手术联合化疗为主，各种治疗方式下 ＰＰＢ 的 ５
年无瘤生存率为 ６９． ２％ 。
２０１４ 年国际胸膜肺母细胞瘤中心一篇大宗

ＰＰＢ 病例（３５０ 例）报道结果显示，Ⅰ型、Ⅱ型、Ⅲ
型 ＰＰＢ 的 ５ 年生存率和无瘤生存率分别为 ９１％和
８２％ 、７１％和 ５９％ 、５３％和 ３７％ 。 本组中 ３ 种病理
类型 ＰＰＢ 患儿的 ５ 年生存率（１００． ０％ ，６６． ７％ ，
６６． ７％ ）和 ５ 年无瘤生存率 （ １００． ０％ ， ６６． ７％ ，
５５． ６％ ）均高于其他研究报道结果（图 ４），可能与本
组数据较少、部分病例失访有关。 另外，我院早期

经治的 ＰＰＢ患儿（未包含在本组病例中）生存时间
很长，可追踪的病例最长生存时间为 ２４０ 个月。 由
此可见，ＰＰＢ 经治疗预后较为理想，因此建议 ＰＰＢ

诊断后应该积极治疗。

图 ４　 三种病理类型 ＰＰＢ的生存曲线
Ｆｉｇ． ４　 Ｓｕｒｖｉｖａｌ ｃｕｒｖｅ ｏｆ ｔｈｒｅｅ ｐａｔｈｏｌｏｇｉｃａｌ ｔｙｐｅｓ ｏｆ ＰＰＢ

　 　 四、ＰＰＢ的危险因素
文献报道 ＰＰＢ 的危险因素包括：气胸、双边或

涉及多个肺段的囊性病变以及 ＤＩＣＥＲ１ 基因突变，
并且 ＰＰＢ可以与肺囊性病变伴发存在［２］ 。 本组病

例中 １４ 例术前合并气胸和（或）胸腔积液，６ 例需术
前行胸腔闭式引流缓解症状，１ 例影像学检查提示
双肺多发囊性病灶，２ 例既往有肺囊性病手术史（１
例同侧，１ 例对侧），２ 例母亲患有甲状腺疾病，这和
文献中与 ＰＰＢ 相关的危险因素一致。 对于没有症
状的肺部囊性病变是否需要手术切除一直存在争

议，但Ⅰ型 ＰＰＢ难以与肺囊性病区分，本组病例中 ４
例Ⅰ型 ＰＰＢ术前诊断均为肺囊性病。 因此，对于肺
囊性病变建议手术切除。

五、ＰＰＢ与 ＤＩＣＥＲ１ 基因突变
文献报道［８ － １３］ ，ＰＰＢ与 ＤＩＣＥＲ１ 基因突变有关，

且常与其他肿瘤相关，是一类家族性综合征的标

志。 我院曾对 １２ 例 ＰＰＢ 患儿进行 ＤＩＣＥＲ１ 基因分
析，对其父母及一级亲属进行了 ＤＩＣＥＲ１ 基因突变
测试，其中有 ７ 例 ＤＩＣＥＲ１ 基因发生突变，有 ２ 例
ＤＩＣＥＲ１ 基因突变患儿在诊断 ＰＰＢ 之前患肺囊
肿［１５］ 。 ＤＩＣＥＲ１ 基因突变的外显率低，大多数突变
携带者不会发展成肿瘤，因此健康的突变阳性个体

需要接受有关肿瘤相关症状的教育，建议定期查胸

部 Ｘ线片及腹部超声，监测 ＰＰＢ及囊性肾瘤发生的
可能性。

综上所述，儿童胸膜肺母细胞瘤起病隐匿，临

床表现无特异性，容易被误诊、漏诊，Ⅰ型 ＰＰＢ 可能
会进展为预后更差的Ⅱ型和Ⅲ型 ＰＰＢ。 推荐所有
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ＰＰＢ儿童采用手术联合化疗的治疗方案。 ＰＰＢ 经治
疗预后尚可，建议诊断 ＰＰＢ 后积极治疗，不要早期
放弃。
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