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肺母细胞瘤（pulmonary blastoma，PB）是一种罕见

的肺原发恶性肿瘤，占所有肺原发肿瘤的 0. 25%~
0. 50%[1]。其具体病因仍不清楚，大部分研究认为吸烟

可能是主要影响因素[2],大量吸烟可能是引起PBP53突

变的分子生物学机理之一[3]；另有研究发现，PB也可存

在 β-catenin的突变[4]。PB位于肺周边部，多为单发结

节，体积较大，影像学显示肿瘤边界清，无明显毛刺及

深分叶，常被误诊为良性肿瘤[5]。PB需经病理确诊，是

由恶性原始上皮成分和原始间叶成分构成的双相分

化肿瘤，比普通肺腺癌预后更差，容易发生转移和复

发[6]。因此加强对 PB 的认识，可以帮助临床精准治

疗。重庆市开州区人民医院 2022 年 8 月 18 日收治

1 例PB患者，现将诊疗过程报告如下。
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的可靠方法，有利于患者的术后恢复，但此方法是否

能在中度乳糜漏患者中取得同样良好的治疗效果还

有待进一步验证。
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1　临床资料

患者，男，53 岁，吸烟史 30 年，3 包/日。患者 20 d
前受凉后出现咳嗽咳痰，起初以黄白色痰液为主，后

为干咳，伴痰中带血，无明显胸闷气促等，入院CT检查

示左肺上叶尖后段见实性结节，直径 2. 2 cm，密度均

匀，边缘光整，增强无明显强化，周边肺大片磨玻璃

影，肺门无明显淋巴结肿大，无明显胸腔积液，考虑肿

瘤性病变（偏良性）伴周围肺感染。临床抗感染后肿

块变化不明显，遂行手术切除。

2　方法与结果

巨检：灰红灰褐色肺组织一块，大小10. 0 cm×8. 0 cm×
3. 5 cm,切面可见直径 2. 2 cm 的肿物，边界清楚，似有

完整包膜，切面灰白灰红色，质地稍嫩，易碎。

镜检：肿瘤与正常肺组织分界清楚，有比较完整

的纤维结缔组织构成的包膜样结构，镜下肿瘤由恶性

上皮成分和恶性间叶成分构成。恶性上皮细胞排列

成腺管样、乳头状及小巢团等结构（图 1a），构成腺管

样结构的上皮细胞呈单层柱状或假复层柱状上皮，无

纤毛，胞浆较丰富，部分透亮，可见核下空泡。细胞核

呈圆形或卵圆形，大小较为一致（图 1b）。部分区域构

成腺管的细胞异型明显，核大深染，核仁突出，可见较

多核分裂相。灶性可见瘤细胞胞浆丰富，呈嗜酸性，

似鳞状上皮形成桑葚样结构。肿瘤间叶成分：细胞呈

短梭形，胞质少，核呈圆形或卵圆形，深染，核大小不

一，可见核分裂相，局灶区域可见软骨样化生（图 1c）。

恶性上皮成分和恶性间叶成分密切混杂，交错排布。

免疫组织化学染色结果显示，恶性上皮成分：CK7
（+）TTF1（+）NapsinA（+）Glypican-3（+）SALL4（+）D2-

40（+）β-catenin（膜+）P53（突变型+）CK20（-）P40（-）
SATB2（-）CD56（-）Syn（-）Vimentin（-）Ki-67（40%），

见图 1d、e；恶性间叶成分：Vimentin（+）Desmin（灶+）
SMA（+）CK7（-）TTF1（-）S-100（-）P53(突变型+)Ki-67
（约 30%），见图 1e、f。结合形态诊断为 PB，成人双

相型。

3　讨论

PB 肉眼形态常为单发结节，与周围分界清楚，多

无包膜，也可有完整或部分纤维性假包膜，肿物切面

灰白灰红，少数为鱼肉状，可伴出血坏死[7]。PB分为成

人型和儿童型[8]，成人型又分为双相型和单相型。

a:上皮成腺管样、乳头状、小巢团样，交错排布在原始间叶组织之间（×100）；b:上皮细胞呈柱状，无纤毛，核圆形，大小一致，可见核下

空泡（×200）；c:间叶细胞成短梭形，胞质少，局灶区域可见软骨样化生（×100）；d:TTF1上皮成分阳性表达（×100）；e:P53上皮及间叶成

分均呈突变型阳性表达（×100）；f:Vinment间叶成分阳性表达（×100）
图1　病理结果图片
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2004年世界卫生组织（WHO）对其进行了归类，成人双

相型 PB归属于肺肉瘤样癌，成人单相型 PB归属于变

异型腺癌，儿童型PB归属于软组织肿瘤。成人双相型

PB由比例不等的恶性上皮成分及原始间叶成分构成。

上皮成分通常表现为低级别胚胎型腺癌形态，腺体为

分支管状结构，与肺发育过程的假腺样阶段相似；免

疫组织化学染色表达上皮标记，也可表达生殖源性和

肝细胞标记等，不表达间叶标记。间叶成分为原始间

叶细胞，具有母细胞样的形态，分布在腺体周围或散

在分布于黏液样间质中。免疫组织化学染色间叶标

记表达阳性。成人单相型 PB又称分化好的胎儿型腺

癌，由类似胎儿肺的分化好的管状或分支管状腺体构

成，局部可形成筛孔或菊形团样结构，瘤细胞与双相

型PB上皮成分类似，但是与双相型PB不同的是，肿瘤

的间质较少，且分化成熟[9]。儿童型 PB 又称胸膜 PB，

发生于儿童,由原始间叶细胞构成，上皮成分为成熟的

呼吸道上皮。儿童型 PB 分为Ⅰ、Ⅱ、Ⅲ型，Ⅰ型为囊

性，Ⅱ型是囊实性，Ⅲ型是实性肿瘤[10]。
PB 需要与肺其他肿瘤进行鉴别诊断 :①肺癌肉

瘤，组织学表现为双相型，由明确的非小细胞癌和含

有分化成分的真正肉瘤混合组成[11]。非小细胞癌可以

为腺癌，也可以为鳞状细胞癌，细胞异型明显，与成人

型PB的低级别胎儿型腺癌明显不同；肉瘤成分常为横

纹肌肉瘤、骨肉瘤或平滑肌肉瘤等，细胞异型性明显，

而 PB 的间质由原始间叶成分构成，具有母细胞样特

点。②肺良性肿瘤（如硬化性肺细胞瘤），其与PB影像

学和大体都是边界清楚的肿物，典型硬化性肺细胞瘤

具有两种细胞成分和四种组织结构，由表面立方上皮

及中间圆形或卵圆形间质细胞排列成乳头状或实性

片状，间质常常可见明显玻璃样变性形成硬化区，局

灶区域可见明显出血，上皮细胞无明显异型性，也无

原始间叶成分。免疫组织化学染色具有特异性表达，

与PB明显不同。③转移性子宫内膜样癌，对于女性患

者要询问有无子宫内膜癌病史，加做免疫组织化学染

色，甲状腺转录因子 1阳性表达有助于与PB的鉴别诊

断，以及仔细寻找有无原始间叶成分，从而与 PB进行

鉴别。

PB 的治疗以手术为主，局部完全切除是最佳手

段。大多数学者认为PB有高度侵袭性，应以肺叶切除

术加淋巴结清扫术作为常规手术，慎用楔形切除术[12]。
淋巴结受侵和原发灶肿瘤大小与不良预后有关，术后

可行化疗及放疗。有学者认为早期 PB可不行辅助治

疗[13]。本例患者肿块直径 2. 2 cm,且有完整的纤维性

假包膜，无淋巴结受侵，肺叶切除术后行常规化疗，现

患者情况尚可，密切随访中。

PB预后差，5年生存率低，预后与病理类型、肿瘤

分期及部位有关[14]。因此，PB 的早期发现、准确诊断

及精准治疗尤显重要。这是我院首例PB患者，笔者将

对其术后的生活质量及生存时间进行密切随访观察。
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