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硬化性肺泡细胞瘤的影像及临床特征研究进展
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硬化性肺泡细胞瘤（,-./01234 56.7305819 ,17-/064:0/2，

;<;）是一种少见的肺的良性肿瘤，过去最常用的名称是

=>#" 年由 ?87@0A 和 B-@@7.. 首命名的肺硬化性血管瘤（,-.$

/01234 56.7305819 C27/21980/2，;<B）D!E。;<; 的组织发生一直

处于争议中，间皮、内皮、神经内分泌细胞等起源均有报道，

因此其名称也多种多样，!>F= 年 GBH 肺肿瘤组织分类把

;<B 归为肿瘤样病变，《=>>>IJ%%K 年 GBHI?L<MN 肺和胸膜

组织学分类》划为杂类肿瘤。随着认识的不断深入，免疫组化

及超微结构的研究表明这是一种起源于 MM 型肺泡上皮细胞

的肿瘤。称为硬化性肺泡细胞瘤为合适D+E。最新的肺肿瘤组织

学分类 GBH（+%=O）更新的内容之一就是正式称这种肺肿瘤

为硬化性肺泡细胞瘤D'E。本文就 ;<; 的影像及临床特征进行

综述。
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;<; 最常发生于亚洲地区的中年女性，男女比例约 =*O

DKE。

;<; 多为查体发现，部分可有症状，表现为咳嗽、咯血、发热、

胸背痛等DOE。这些症状无特征性，对症状出现的原因研究尚

少。病变的占位效应及对周围组织的压迫可能是产生症状的

原因，而部分研究显示出现症状与否跟肿瘤的大小无关D"E。研

究显示有咯血的 ;<; 组与其他 ;<; 组之间的 NP 表现及临

床特征无统计学差异D+E。有症状的 ;<; 需要与肺癌、肺结核、

肺炎等疾病鉴别。
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+*= NP 34 硬化性肺泡细胞瘤大小不一，平均直径约

+*F 6/，较大者直径达 == 6/，甚至可占据胸腔。;<; 各叶均

有分布，多见于肺野外带、叶裂旁或近胸膜下，少数也可见于

叶间裂、支气管及纵隔内。典型的 NP 征象有助于 ;<; 的诊

断及鉴别。

+*=*= 晕征 即病灶周围出现的斑片状磨玻璃影，其出现可

能与肿瘤局部出血有关，也有观点认为病灶沿!型肺泡上皮

播散形成了这一征象D+Q )E。

JR=RJ 空气新月征 首先由 S2CT 等DFE在 ;<; 中发现，表现为

病灶周围半月形或新月形无肺纹理区域，形成机制可能有：

未分化的肺泡间质细胞增生和透明样变；肿瘤旁出血经气道

排出后在瘤旁形成的空气间隙，病灶周围出现的肺气肿及巨

大气囊腔也可以用此机制来解释。

JR=RU 肺动脉为主征、尾征、贴边血管征 前者指病灶周围

近肺门端的肺动脉管径增粗，且与病灶分界欠清，尾征指从病

灶周围发出偏向肺门的尾状结构，其机制可能因该类富血供

肿瘤在生长过程中需要更多的肺动脉供血及对邻近血管的生

长趋向性DJE。肿瘤压迫、推挤周围血管结构，形成聚拢、包绕

时，在增强 NP 上表现为病灶表面多个结节状或弧形强化的

血管断面影，即贴边血管征。

JR=RK 假包膜征 定义为病灶周围邻近受压的肺实质形成

类似包膜的结构包绕病灶，<C81 等DJE的研究中 O%V的 ;<; 出

现了假包膜征。而国内研究显示 ;<; 大体病理上可有完整包

膜及假包膜，二者比例相当D>E。

J*=*O 其它 ;<; 囊变率可达 O%V，其机制可能跟肿瘤血供

丰富，容易出血有关。 ;<; 内也可发生钙化，多为点状、砾

样钙化，较大者可呈斑片状钙化，钙化来源可能是胆固醇结

晶D=%E。

多期增强 NP 显著强化的特点有助于该病的诊断 D==E，造

成高强化的原因可能与 ;<; 中含有血管瘤成分有关，有研究

用 NWU= 抗体标记 ;<; 组织中的血管内皮细胞，并计算微血

管密度，结果表明，显著强化的原因是由病灶内的微血管密

度的成分决定的D=JE。;<; 的强化方式均匀与否与其大小有关，

小于 U 6/ 的病灶多强化均匀，而大于 U 6/ 的病灶多呈不均

匀强化，而不均匀强化可能跟 ;<; 的出血区、乳头状区、硬化

区、实性区所占的比例有关D=UE。

J*J ;XPINP 在 ;XP 或 ;XPINP 检查中，;<; 多为轻度 D=KE、

斑片样摄取D=%Q =OE，与病灶直径呈正相关，小的病灶摄取较低可

能受限于分辨率及部分容积效应D="E。;<; 出现摄取的原因也

可能因其有低度恶性肿瘤的特点，伴随 ;<; 形态不规则或伴

有纵隔淋巴结肿大时与肺癌难以鉴别。

J*U Y( 肺部肿瘤常规不做 Y( 扫描，相关研究不多，而

Y( 影像有助于 ;<; 的诊断。研究显示 ;<; 在 P= 和 PJ 加权

像呈高低信号的混合区，增强后 P= 加权像明显强化，P= 加

权像高信号区域对应富含透明细胞的硬化区，PJ 加权像低

信号对应肿瘤的出血及纤维化区域，而 PJ 加权像高信号区

对应富含血管的血管瘤样结构区D=)E。

典型的 ;<; 影像表现为边界清楚的圆形或类圆形结节

或团块，出现上述典型的 NP 及 ;XPINP 显像特点时，要考虑

到 ;<; 的诊断。然而，需要注意的是Q类似征象亦可在肺曲菌

病、肺癌、肺肉瘤、错构瘤、结核瘤和肺脓肿中出现，目前来

说，病理诊断仍是 ;<; 诊断的金标准。
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细针穿刺误诊率较高，不能单独以此来确诊!"!

#$%&$'(。

术中冰冻同样容易误诊为肺癌、炎性假瘤及低度恶性肿瘤，

引起扩大切除#)* +,(。!"! 大多数是通过术后病理确诊的，常见

的手术方式有楔形切除、肺叶切除及肿物切除等。

病理上 !"! 有两种细胞构成，立方细胞，又叫衬底细胞、

上皮样细胞、表面细胞、表面立方细胞等，多角形细胞又叫圆

形细胞、苍白细胞等（为便于区分及避免混淆，本文前者统称

表面细胞，后者统称圆形细胞）。对两种细胞的研究显示，表面

细胞和圆形细胞具有同样的单克隆能力，证明 !"! 是一种肿

瘤，而非肿瘤样病变。免疫组化和超微结构标志物的研究显

示，表面立方细胞起源于 -- 型肺泡上皮细胞，而圆形细胞起

源于多潜能原始呼吸上皮细胞，并具备多向分化的能力#+$(。

常用免疫组化指标及研究回顾：早期国内研究发现 !"!

中 ./0（123454/36787 0）和 9":（7;<34;7=41387; 563>;3?）呈

阳性，而且大部分患者有降钙素、胃泌素、生长激素和促肾上

腺皮质激素的表达，认为这是一种良性肺神经内分泌肿瘤。

较大样本研究显示，@@A&$（B2C348= B367?138DB847 E61B43&$）在

!"! 的表面细胞和圆形细胞中均有表达，神经内分泌标志物

散在阳性，提示这是一种由未分化的原始呼吸上皮构成的肿

瘤，神经内分泌标志物的存在表示原始呼吸细胞向神经内分

泌表型分化，或者是由 !"! 诱导的神经内分泌样增生；同时

这些研究也通过其他免疫组化标志物的表达结果对内皮、肌

上皮、间皮来源的可能性一一排除。部分女性患者中发现了

雌激素和孕激素受体的表达，这些激素促进原始呼吸上皮向

圆形细胞和表面细胞分化，在 !"! 发挥促进生长，分化和表

面活性剂生产中起重要作用#++&+F(。多数研究认为表面细胞

和圆形细胞来自共同 的 祖 细 胞 ， 对 : &16=2;387、! &

16B;787、0G87、.&5C1、DHF、D), 和 D$+,1B7 等在肺 !"! 的表

达的研究中发现，表面细胞类似于肺泡"型上皮细胞的炎

性增生，主要特征是正常表达 :&16=2;387 和 !&16B;787，而

圆形细胞缺乏 :&16=2;387、0G87 和 !&16B;787 的表达，分化

不如表面细胞成熟，圆形细胞 .&5C1、DHF 和 D), 的表达高

于表面细胞，提示这些细胞可能具有更高的增殖活性 #+)&+H(。

雌激素受体（;?B34/;7 3;1;DB43 * :I）、孕激素受体（D34/;?!

B;347; 3;1;DB43 * !I）、@@A&$ 和 :J0 在表面细胞和圆形细胞

均表达，96D?87&0 和 .KD67 表达于表面细胞，L85;7B87 表达

于圆形细胞，"C7、./0、.MNH 及 K8&HO 在圆形细胞中部分表

达，.MF) 和 .6P3;B8787 在两种细胞均不表达#+O&F,(。

综上，!"! 可能起源于原始呼吸道上皮，其大体形态及

镜下的“两种细胞（即表面细胞和圆形细胞），) 种结构（即出

血区、乳头状区、硬化区、实性区）”是支持诊断的重要依据，

泡沫样细胞灶性聚集及肥大细胞散在分布对 !"Q 诊断及鉴

别诊断有重要提示意义，结合 :J0、.KD67、@@A&$、96D?87&

0、L85;7B87、:I、!I 等免疫组化标记可以有效诊断和鉴别诊

断 !"Q。
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!"! 被认为是一种良性的肺肿瘤，常为边缘光滑的结节

或肿块，需要与下列疾病进行鉴别诊断：（$）早期周围型肺

癌：常常可见分叶、毛刺、胸膜凹陷征及细支气管充气征，增

强扫描时其持续强化程度及峰值均逊于 !"!；（+）错构瘤：爆

米花样钙化与脂肪成分的出现有助于诊断错构瘤，!"! 的钙

化多为点状钙化，中心出现囊变时的 .@ 值高于脂肪密度；

（F）肺结核球：常出现卫星灶，发病年龄段多为青年，而 !"!

多无卫星灶，发病以中年女性居多，增强扫描结核球强化程

度不如 !"! 显著；（)）肺曲霉球：影像上可有晕征及空气新月

征，其形态多样，曲霉球可随体位变化而移动，增强扫描一般

无强化；（N）炎性假瘤：形态多不规则，边缘可见长毛刺，边界

欠清晰，常累及临近胸膜、引起胸膜增厚及少量胸腔积液等

继发改变而与 !"! 鉴别不难；（H）转移瘤：双肺多灶性 !"! 需

要与转移瘤鉴别，后者常有原发肿瘤病史，!:@R.@ 检查有助

于二者鉴别。!"! 也会出现下面一些不常见的表现，此时与

上述疾病鉴别困难，需要及早活检确诊。

# *+,-.

!"! 本身是一种不常见的良性肿瘤，目前对其不典型表现仍

认识不足，簇状分布#O(、空洞样改变#)* H* F$(及片状实变样#F+& FF(等表

现时诊断尤其困难。尽管!"! 为一种良性肿瘤，多发 !"!、

!:@R.@ 呈较高摄取及伴有原发恶性肿瘤病史，易误诊为肺转

移瘤#F)&FH(。近年来 !"! 多发的比率增高，但不排除这与小样本

量和检查技术水平的提高有关。淋巴结转移#FO&F%(、脏器转移及

胸膜播散#F'(也有报道。!"! 可伴发其他肿瘤如家族性腺瘤样

息肉病、结肠癌、胸膜间皮瘤、乳腺癌、肺类癌、恶性黑色素

瘤，或同时伴有肾癌和脂肪肉瘤等，!"! 与恶性肿瘤是否有

某种关系，尚需大样本的研究进行探讨。

$ /0123

手术切除是 !"! 首选的治疗方式#),(，并发咯血时介入栓

塞治疗可能有一定价值#)$(。有学者认为，如果能够明确 !"!

的诊断，鉴于 !"! 患者可以长期带瘤生存，也许可以避免手

术。虽然术后复发者也有报道，但该病预后较好，即使出现淋

巴结及脏器转移，迄今为止并未出现 !"! 致死的报道。

!"!女性发病率高，部分病灶高表达 :I 及 !I，激素是否

可以用于 !"!的治疗尚待研究。鉴于这是一种良性的肿瘤，如

果激素疗法可以治愈 !"!，那么更多的患者将从中受益。

45678

#$( S8;T4U 0 0* Q<TT;PP M "V "1P;34?87/ 2;567/8456 W28?B841CB456*

G67B2456X 4E B2; P<7/ #Y(V .671;3* $'NH* 'W$XZ NF

#+( "287 " [* K85 J [* \2 " [* ;B 6PV !<P54763C ?1P;34?87/

D7;<541CB456 4E B2; P<7/Z .@ 126361B;38?B81? 87 6 P63/; ?;38;? 4E 6

B;3B863C 3;E;336P 1;7B;3 #Y(V J;=8187;* +,$N* ')W)XZ ;)'%

#F( @36]8? ^ M* _365T8PP6 :* 98124P?47 0 `* ;B 6PV @2; +,$N ^43P=

Q;6PB2 \3/678a6B847 .P6??8E816B847 4E S<7/ @<543?Z -5D61B 4E

/;7;B81* 1P87816P 67= 36=84P4/81 6=]671;? ?871; B2; +,,)

1P6??8E816B847 #Y(V Y @2436181 \714P * +,$N* $,W'XZ $+)F

#)( !"#!$%#&'()*V +,-./01 H' 2345678

9:;#Y(V<=>?@AAB)"#$%)%%C&DE )O,

#N( `4;P J J* K<5638 J* "87/? " K* ;B 6PV "C5DB456B81 ?1P;34?87/

26;567/8456Z 6 363; 16?; 4E ?4P8B63C D<P54763C 74=<P; 87 6 C4<7/

/83P #Y(V _JY .6?; I;D* +,$F* +,$F

#H( S;8 [* [47/ M* Y<7&b247/ I* ;B 6PV @3;6B5;7B 4E +% D6B8;7B? U8B2

?1P;34?87/ 2;567/8456 W"QX 4E B2; P<7/ #Y(V Y .63=84B24361 "<3/*

+,$+* OZF)

第 ++ 卷天津医科大学学报)H)



!"# $%&' ( )* +&, - )* .// 0 1* /2 345 64782/9/: ;74,<'39= 8>4/9<8&'?

;'/7,<>=2<,3 &' 3 =<7'? ,3'@ 3 >38/ 9/;<92!1#5 64&' A,3?&'?* BCDE*

FGHEI@ JFB

!G# K3%L ) MN (%&'' + (N 6%<& K (5 O%/ 3&9 ,/'&8>78 8&?' &' 8>4/9<8&'?

%/,3'?&<,3 <P 2%/ 47'? !1#5 Q3:&<4<?=N DRSTN DBTUDVW B"

!X# !"#$%&$'()5 *+,-./01203456!" 78

9:;<=0>? !1#5@ABCDEF$#$%&$#'G%HW FB

!DC# IJJKLMNKOPQKR5 *120345 6O S DTYZY[\

]^O_6O TU78>?!1#5 V)WXD9>YTUEFKBCDJK

FJUEVW BJD

!DD# Z[K\]K^_(`a 6Obcde*120345 !1#5fg*

hEFK#$%&K%)G%ij J

!DB# \klKmnoK!pqKR5*120345V 6Oc29 -`[

r=s !1#5t5uv9fgK #$%&K#*G%iW JD

!DF# !)KwxyK\z{(*120345 E|fg:;D>? !1#5

+}~XDEFN BCDFN EJUFVW FCT

!DE# 6%/' aN M7 . 1N b7 bN /2 345 c >38/ <P ;74,<'39= 8>4/9<8&'?

%/,3'?&<,3 d&2% 4<d UDGVY[\ 7;23L/ &' ]^O !1#5 e'><4 ./22N BCDBN

FUFVW fEf

!DJ# ���$��$��$R5 DGYgY[\ ]^O_6O ��� 6O bc��

�*120345rde��!1#5V)WXD9>YTUEFN

BCDFN FFUFVW DSD

!Df# .&' + bN 6%3'? 6 ]N .&7 Q (N /2 345 YZDG Y[\ ]^O_6O &' /h34732&<'

<P ;74,<'39= 8>4/9<8&'? %/,3'?&<,3 !1#5 64&' i7>4 -/:$ BCDDN FfUJVW

FED

!DS# +&, ) ]N .// (N ]39L b (N /2 345 (>4/9<8&'? ;'/7,<>=2<,3 d&2% 3

M3j Z3': ZM3'/ ;322/9' <P ?9<d2%W c >38/ 9/;<92 <' ><,;72/:

2<,<?93;%= 3': ,3?'/2&> 9/8<'3'>/ &,3?&'? P&':&'?8 3': 3

4&2/93279/ 9/h&/d !1#5 +<9/3' 1 Q3:&<4N BCDJN DfUEVW RES

!DG# [/229&>L cN -/&L4/ cN Y<'? + -5 Y&'/Z'//:4/ 38;&932&<' :&3?'<8&8

<P 8>4/9<8&'? %/,3'?&<,3 U;'/7,<>=2<,3VW 9/;<92 <P 3 >38/ 3':

9/h&/d <P 2%/ 4&2/93279/ !1#5 [&3?' 6=2<;32%<4 N BCDEN EBUFVW BEB

!DR# L�K��K��FKR5 6O �����*���*12034

5d���!1#5��"�X N BCDFN BFUSVW SFR

!BC# ¡P¢K£¤¥K�¦¦KR5 *120345 BD |§¨9©ª

:;78>?!1#5de:;DEFK#$%+K#%G%$ijfCJ

!BD# M3'? ^ bN .&' [N M3'? )N /2 345 A,,7'<%&82<>%/,&>34 3':

742938297>27934 ,39L/98 87??/82 :&PP/9/'2 <9&?&'8 P<9 >7k<&:34 3':

;<4=?<'34 >/448 &' ;74,<'39= 8>4/9<8&'? %/,3'?&<,3!1#5 b7, ]32%<4N

BCCEN FJUEVW JCF

!BB# c&%393 ON i3L3l&,3 O5 (>4/9<8&'? %/,3'?&<,3 <P 2%/ 47'?@

;32%<4<?&>34 827:= 3': /'m=,/ &,,7'<3883= P<9 /829<?/' 3':

;9<?/82/9<'/ 9/>/;2<98 !1#5 c>23 ]32%<4 1;'N DRRFN EFURV@ JCS

!BF# [/h<7388<7j Z(%&8%/k<93' -N b3=38%& ON .&''<&43 Q AN /2 345 c

>4&'&><;32%<4<?&> 827:= <P DCC >38/8 <P ;74,<'39= 8>4/9<8&'?

%/,3'?&<,3 d&2% &,,7'<%&82<>%/,&>34 827:&/8@ OOY ZD &8

/j;9/88/: &' k<2% 9<7': 3': 879P3>/ >/448N 87??/82&'? 3' <9&?&' P9<,

;9&,&2&h/ 9/8;&932<9= /;&2%/4&7, !1#5 c, 1(79? ]32%<4N BCCCN BEUSV@ RCf

!BE# M7 1N n%3'? 6N a&3< b5 O%/ 8&?'&P&>3'>/ <P ;EC /j;9/88&<' &'

8>4/9<8&'? %/,3'?&<,3 <P 47'? !1#5 (>& Q/;N BCDEN EWfDCB5

!BJ# n%3'? 1N M3'? 15 b&82<?/'/8&8 <P ;74,<'39= 8>4/9<8&'? %/,3'?&<,3

3': 8&?'&P&>3'>/ <P ]fF /j;9/88&<' !1#5 64&' Q/8 1N BCDEN GUBIW DFF

!Bf# «¬­KO®K�¯)5 !g>32/'&'°cj&' S 6g,=> ±*1203

45²³´µV¶·r¸¹!1#5º»t5XDK#$%&K#%¼#ijFCJ

!BS# m½K!¾K¿ÀÁKR5 *120345rÂÃÄÅSfg:

;7Æ!1#5Ç�XDÈDÉK#$%+K+6#'%

!BG# ÊË)KÌ��KÍÎq$R5 JX |*120345rfg:;

>? !1#5ÏÐÑXÒDDÉN BCDFN FJUDDIW DDJf

!BX# OÓÔ$ÕÖ×$ØÙÚ(*120345 DBC|fg:;>? !1#5

fg9@Û:;DEF$#$%,$#W DSE

!FC# ÜMÝ$\ÞßKàáâKR5 *120345 Ff |fg:;>

? !1#5V"@ÛdeDK#$%,K%'¼'HjDJGB

!FD# +&23 bN (%&93&8%& )N +328793?& i K /2 345 ]74,<'39= 8>4/9<8&'?

%/,3'?&<,3 d&2% 4=,;% '<:/ ,/238238&8 !1#5 +=<k7 \/L3KBCDFN

ffUDFIW DDED

!FB# ãä�N OåN æçN R5 èéê*120345 D |d�>?

!1#5fg*hEFN BCDJN BC¼FIW JSJ

!FF# ëìÁNÜ¤íNîk\N R5 *ï 6O ¶ºèéê*12034

5 D| !1#5fg*hEFN BCDFN DGUDIW DXD

!FE# +3,34/8%d393' + +N Q3l3' YN -/%23 (K /2 345 -742&;4/ ;74,<'39=

8>4/9<8&'? %/,3'?&<,38 U;'/7,<>=2<,3I ,&,&>L&'? 47'? ,/238238&8

:/2/>2/: &' P47<9&'/ gDG P47<9<:/<j=?47><8/ ;<8&29<' /,&88&<'

2<,<?93;%=_><,;72/: 2<,<?93;%=!1#5 A':&3' 1 i7>4 -/: KBCDEN BX

UFIW DfG

!FJ# [/ .7>3 \N -3927>>& iN (/2<43 (N /2 345 (>4/9<8&'? %/,3'?&<,3 <P

2%/ 47'? ,&,&>L&'? ;74,<'39= ,/238238&8!1#5 .7'?N BCDJN DXFUFIW EES

!Ff# ]793':39/ i 6N [73 ( \N (%3% (N /2 345 -742&;4/ Y[\ g3h&:

8>4/9<8&'? %/,3'?&<,38 ,&,&>L&'? ;74,<'39= ,/238238/8 &' 3 >38/

<P 8<P2 2&887/ 839><,3 !1#5 63'>/9 A,3?&'?N BCDCN DCUDIW DfX

!FS# c:3>%& )N O8723 +N b&93'< QN /2 345 ]74,<'39= 8>4/9<8&'? %/,3'?&<,3

d&2% 4=,;% '<:/ ,/238238&8W c >38/ 9/;<92 3': 4&2/93279/ 9/h&/d !1#5

e'><4 ./22N BCDEN SUEIW XXS

!FG# o7 b -N n%3'? \5 c 939/ >38/ <P ;74,<'39= 8>4/9<8&'? %/,3?&<,3

d&2% 4=,;% '<:/ ,/238238&8 3': 9/h&/d <P 2%/ 4&2/93279/!1#5 A'2 1 64&'

^j; ]32%<4N BCDJN GUSIW GfDX

!FX# (7m7L& bN (3&2<% )N +<% ^N /2 345 ]74,<'39= 8>4/9<8&'? %/,3'?&<,3

d&2% ;4/7934 :&88/,&'32&<'W Q/;<92 <P 3 >38/ !1#5 (79? O<:3=N BCDDN

EDUBIW BJG

!EC# Y/'? Y )N 6%/'? \ )N \3< ( \ N /2 345 [&3?'<8&8 3': 879?&>34

29/32,/'2 <P ;74,<'39= 8>4/9<8&'? %/,3'?&<,3!1#5 n%<'?%73 )& o7/

n3 n%& N BCDBN XBUDSIW DDXC

!ED# ðFñK!PòKóô)KR5 *120345õÒö3÷|ø

¤ùúû!1#5üýBCDEFK#$%&K##¼*HjEXG

¼BCDfgCBgCFþÿH


