
咱基金项目暂 江苏省科技厅临床科技重点专项渊月蕴圆园员圆园猿园冤
鄢通信作者渊悦燥则则藻泽责燥灶凿蚤灶早 葬怎贼澡燥则冤袁耘鄄皂葬蚤造院曾怎造蚤灶愿猿岳增蚤责援泽蚤灶葬援糟燥皂

肺硬化性血管 渊责怎造皂燥灶葬则赠 泽糟造藻则燥泽蚤灶早 澡藻皂葬灶鄄
早蚤燥皂葬袁孕杂匀冤 是一种少见的肺部肿瘤袁 由 蕴蚤藻遭燥憎和
匀怎遭遭藻造造于 员怨缘远年首次报道咱员暂遥 虽然 孕杂匀被普遍认
为是进展缓慢的良性肿瘤咱圆暂袁但其组织学发生及生
物学行为却存在争议遥 起初以野硬化性血管瘤冶命名
是源于其大量出现的出血区域和近似血管内皮的

形态袁现代越来越多的证据却显示肿瘤并不起源于
血管内皮细胞遥 本研究对手术切除的 圆圆例 孕杂匀病
例进行临床资料和病理常规切片及免疫组化标记

的回顾性分析袁总结其特点袁以提高 孕杂匀的诊断准
确性袁探讨组织起源遥
员 对象和方法

员援员 对象

收集 圆园员园年 员月要圆园员源 年 员园 月间江苏省肿
瘤医院病理科存档的 孕杂匀标本 圆圆例袁其中男 猿例袁
女 员怨 例渊男女比例为 员颐远援猿冤曰年龄 圆怨耀苑员岁袁平均
源苑援圆岁遥 临床主诉以咳嗽尧咳痰尧痰血尧腰背痛为主遥
影像学结果中 圆员例为单个结节袁员例为 圆个病灶曰
左叶 愿例袁右叶 员猿例遥 圆员例为境界清楚的结节状肿
物袁术前影像学检查考虑良性曰员例边界不清袁术前
考虑恶性遥

员援圆 方法

淤常规病理石蜡切片院 标本经 源豫中性甲醛溶
液固定 圆园 澡后取材袁常规脱水浸蜡包埋袁切片厚度
源 滋皂袁匀耘染色曰于免疫组化采用 耘灶灾蚤泽蚤燥灶法遥 所用
抗体 粤耘员 辕 粤耘猿渊员颐怨园稀释冤尧耘酝粤渊员颐愿园稀释冤尧栽栽云鄄员
渊员颐愿园稀释冤尧悦运苑渊员颐怨园稀释冤尧灶葬责泽蚤灶 粤渊即用型冤尧
运蚤鄄远苑渊员颐员园园稀释冤尧孕砸渊员颐员园园稀释冤袁购自中杉金桥
及福建迈新生物公司遥 标记结果经 圆位高年资病理
医师共同评判遥
圆 结 果

圆援员 临床特点

孕杂匀好发于中年女性遥 最常见的症状为咳嗽尧
咳痰渊员园例 源愿援远豫冤袁其次为痰血渊缘例 圆员援圆豫冤袁腰背
痛少见渊猿例 员愿援员豫冤袁员例为非特异性症状渊表 员冤遥
吸烟史不常见袁仅有 员例遥 悦栽表现为肺外周型孤立
类圆形结节影袁绝大部分境界清楚尧密度均匀袁无胸
腔积液及淋巴结肿大遥
圆援圆 巨检

肿块均位于肺实质内袁呈圆形或椭圆形袁切面
灰白色尧灰黄色或暗红色袁境界较为清楚袁部分可见
包膜袁肿块直径 园援愿耀缘援缘 糟皂袁平均 猿援园远 糟皂遥
圆援猿 常规石蜡切片光镜检查

肿瘤边界清楚袁呈推挤状生长遥 呈现出 源种图像院

肺硬化性血管瘤 圆圆例临床病理特征分析
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渊员江苏省肿瘤医院病理科袁圆胸外科袁猿 江苏省恶性肿瘤分子生物学及转化医学重点实验室袁江苏 南京 圆员园园园怨冤

咱摘 要暂 目的院通过分析 圆圆例肺硬化性血管瘤渊责怎造皂燥灶葬则赠 泽糟造藻则燥泽蚤灶早 澡藻皂葬灶早蚤燥皂葬袁孕杂匀冤临床病理特点袁总结其形态学及免疫
表型特点袁并探讨其起源遥方法院回顾性分析 圆圆例经手术切除 孕杂匀病例的临床资料袁并结合其常规病理及免疫组化标记结果进
行观察遥 结果院孕杂匀 显著好发于女性渊员怨例 愿远援源豫冤袁临床常表现为肺部肿块或结节渊圆员 例 怨缘援缘豫冤袁尤其好发于右中叶渊怨 例
源园援怨豫冤遥 病理形态学表现可概括为 圆种细胞院表面细胞和圆形细胞曰源种结构院出血区和实性结构常见渊员园园援园豫尧怨缘援缘豫冤尧硬化性
区域其次渊远猿援远豫冤袁而乳头状结构则不常见渊源园援怨豫冤遥表面细胞 栽栽云鄄员尧耘酝粤尧灶葬责泽蚤灶 粤尧悦运苑尧粤耘员 辕粤耘猿表达阳性袁而圆形细胞 栽栽云鄄员尧
耘酝粤阳性袁孕砸部分阳性遥 经最新随访后袁所有病例未出现转移或复发所致的死亡遥 结论院孕杂匀是一类独特的肺孤立性肿块或结节袁
有独特的形态学和免疫组化特点袁可能起源于原始呼吸道上皮遥
咱关键词暂 肺硬化性血管瘤曰免疫组化曰临床病理
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乳头状结构渊怨 辕圆圆袁源园援怨豫冤尧硬化性区域渊员源 辕圆圆袁远猿援远豫冤尧
出血或血管瘤样区域渊圆圆辕圆圆袁员园园援园豫冤和实性小片状区
域渊圆员辕圆圆袁怨缘援缘豫冤袁相互间分界并不明显袁或以一尧两种
基本结构为主袁苑例镜下可同时观察到这 源种结构遥 瘤
细胞分 圆类院表面细胞主要被覆在乳头状结构的表层及
实性区域的边缘袁排列成管状袁呈立方或椭圆形袁类
似于域型肺泡上皮细胞渊图 员粤冤曰圆形细胞分布在实
性区域中央和乳头状结构的表层下方渊图 员月冤袁中等
大小袁椭圆或多边形袁胞浆透明或淡染袁核卵圆袁偶
见小核仁袁可见灶性核分裂和坏死渊图 员月冤遥 硬化性
区域主要分布在实性区域和乳头状结构间质内袁表
现为透明变性 渊图 员悦冤曰 出血性区域通常称为 野血

湖冶袁由充满血液的腔隙构成袁腔缘内衬扁平上皮袁
间隔宽窄不等渊图 员阅冤遥肿瘤区域内可见成团或散在
的泡沫细胞袁灶性分布的淋巴细胞袁有时可见胆固
醇结晶或钙化袁表面细胞内有时出现含铁血黄素沉
着遥
圆援源 免疫组化

表面细胞 粤耘员 辕 粤耘猿尧栽栽云鄄员尧耘酝粤尧灶葬责泽蚤灶 粤 和
悦运苑均为阳性渊图 员耘尧云冤尧运蚤鄄远苑阳性指数 员豫耀圆豫袁孕砸
阴性曰 圆形细胞 栽栽云鄄员尧耘酝粤为阳性袁 部分 孕砸为阳
性袁圆 例 悦运苑 阳性袁猿 例出现 杂赠灶 灶区阳性袁粤耘员 辕
粤耘猿尧灶葬责泽蚤灶 粤阴性袁运蚤鄄远苑阳性指数 远豫耀怨豫袁 此外所
有病例 悦早粤尧杂鄄员园园尧悦阅猿源尧阅藻泽皂蚤灶阴性遥

粤耀阅院匀耘染色结果曰粤院实性区和圆形细胞曰月院乳头状结构和表面细胞曰悦院硬化区曰阅院出血性区域遥 耘尧云院耘灶灾蚤泽蚤燥灶染色免疫组化结果曰耘院表
面细胞和圆形细胞 栽栽云鄄员均阳性曰云院表面细胞 灶葬责泽蚤灶 粤阳性而圆形细胞为阴性遥

图 员 孕杂匀的 匀耘染色及免疫组化染色结果渊伊圆园园冤

粤 月 悦

阅 耘 云

猿 讨 论

孕杂匀是一类不常见但有其独特组织学特点的
肺肿瘤袁 虽然已有部分研究针对其形态学展开袁但
两种肿瘤细胞是否均应视为肿瘤成分及两种细胞

的组织发生起源仍存在争议咱猿原源暂遥目前最具诊断价值
的是免疫组化标记袁耘酝粤尧栽栽云鄄员在表面细胞和圆形
细胞中均显示阳性袁悦运苑在所有表面细胞和少部分圆
形细胞中表达袁少数圆形细胞表达 杂赠灶袁而 粤耘员 辕粤耘猿尧
灶葬责泽蚤灶 粤则只表达于表面细胞中遥 结合早期研究的
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表 员 圆圆例 孕杂匀的临床特征
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电镜结果中观察到表面细胞有微绒毛袁圆形细胞则
缺乏细胞器尧 细胞间连接及连接复合体推测咱缘暂袁孕杂匀
可能起源于多潜能呼吸道上皮细胞袁 且与域型肺泡
上皮的免疫表型更为接近咱远暂遥

栽栽云鄄员是一种 晕运曾圆转录因子袁 特异性表达在
甲状腺上皮尧前脑腹侧细胞和胚胎肺非纤毛柱状上
皮细胞核咱缘暂袁目前主要用于判断来源于域型肺泡上
皮细胞的肿瘤遥 由于它又是调控肺表面活性物质的
重要因子袁因此对维护肺的稳定性和宿主的免疫防
御功能至关重要咱苑原愿暂遥 耘酝粤表达于非鳞状上皮起源
的组织袁粤耘员 辕粤耘猿 为广谱的上皮性标志袁悦运苑 和
灶葬责泽蚤灶 粤主要表达于肺泡上皮起源的腺上皮细胞遥
本研究结果中出现 悦运苑在圆形细胞中部分表达以
及 灶葬责泽蚤灶 粤的表达缺失提示两种细胞的分化似乎
存在差异袁 本文推测两种细胞可能都属于肿瘤细
胞袁均源于原始肺泡上皮袁而圆形细胞可能更幼稚遥
当然袁悦早粤尧杂鄄员园园尧阅藻泽皂蚤灶 和 悦阅猿源 阴性则排除了
孕杂匀 来源于神经内分泌细胞尧肌上皮细胞尧血管内
皮细胞的可能遥
值得注意的是袁孕杂匀在病理诊断中需要与多种

病变鉴别院淤含腔缘肺泡上皮的病变袁如不典型腺
瘤样增生尧原位腺癌尧微浸润性腺癌尧贴壁为主型腺
癌尧乳头为主型腺癌等袁主要鉴别根据在于是否缺
乏 源种结构和上皮的异型性袁 是否存在圆形细胞袁
但术中冰冻切片时极易混淆曰此外袁影像学的野毛玻
璃影冶尧野毛刺征冶等和 运蚤鄄远苑的高增殖指数提示更倾
向肺泡上皮病变曰于炎性假瘤袁形态学中以肺泡上
皮和大量炎细胞为主袁 但几乎不会出现出血区袁且
很少观察到成片的圆形细胞曰 盂类癌袁 典型类癌
渊贼赠责蚤糟葬造 糟葬则糟蚤灶燥蚤凿袁栽悦冤和不典型类癌渊葬贼赠责蚤糟葬造 糟葬则糟蚤鄄
灶燥蚤凿袁粤悦冤的图像会与圆形细胞类似袁但一般都会出
现器官样结构袁且有神经内分泌标记的表达曰榆硬
化性乳头状腺瘤则缺乏 源种结构和圆形细胞遥 此
外袁有学者观察到 孕杂匀中呈片状排列的圆形细胞中
散在分布或灶性聚集的泡沫状细胞或肥大细胞咱缘袁怨暂袁
是否提示有确定的病理意义尚不清楚袁而本研究的
结果中只有 员例有类似现象遥 鉴于有研究显示肥大
细胞的聚集和脱颗粒与肺血管重构相关咱员园暂袁且肥大
细胞可能通过降解细胞外基质袁 引起内皮细胞迁
移袁刺激细胞增殖和分化袁从而促进新血管形成咱员员暂袁
因此推测肥大细胞很可能参与了 孕杂匀的发展进程袁
尤其是血管瘤样区域的形成遥
临床上 孕杂匀多发于中老年女性袁本研究病例中

位发病年龄为 源苑岁袁明显低于近期国内李靖咱员圆暂及

王海英咱员猿暂报道的病例曰男女性别比为 员颐远援猿袁位于张
建强咱缘暂及马晓梅咱怨暂报道的范围之间遥 临床症状中患
者多无明显不适袁可由咳嗽尧咳血和腰背痛就诊袁影
像学检查是发现 孕杂匀的重要手段袁通常表现为孤立
性类圆形界清结节袁术前极易误诊为肺癌尧肺类癌尧
错构瘤等咱员源原员缘暂遥 外科手术是 孕杂匀有效的治疗方法袁
根据目前的主流观点袁孕杂匀属于肺部良性病变袁推
荐进行常规局限性切除或肺叶切除而不进行系统

性淋巴结清扫遥而近期有研究报道 孕杂匀发生局部淋
巴结转移的病例袁主要在肺门尧支气管周尧叶间和
渊或冤纵隔淋巴结袁但预后均良好咱员远原员愿暂遥本研究入选病
例经肺段或肺叶切除后袁经 源年随访袁均未出现复
发尧转移遥
总结上述分析袁孕杂匀是一类独特的肺内孤立性

结节状病变袁右中叶常见袁好发于中年妇女袁临床症
状并不明显袁影像学有清晰的边界袁且很少有转移
复发遥 手术切除为治疗的主要手段遥 病理组织学特
点是 圆种细胞和 源种结构袁 结合免疫组化标记袁表
面细胞 粤耘员 辕粤耘猿尧栽栽云鄄员尧灶葬责泽蚤灶 粤尧悦运苑尧耘酝粤阳性袁
而圆形细胞 栽栽云鄄员尧耘酝粤阳性袁孕砸部分阳性袁粤耘员 辕
粤耘猿尧灶葬责泽蚤灶 粤阴性且 运蚤鄄远苑增殖指数略高遥 这些免
疫标记和前期研究结果提示 孕杂匀可能起源于多潜
能的原始呼吸道上皮细胞遥
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