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1 例 19 岁女性伴进行性呼吸困难及多发
肺部结节

1 例伴哮喘史的 19 岁女性因上月咳嗽及进行性

呼吸困难由社区医院转诊至我院。 患者无发热、 

畏寒、 夜间盗汗、 体重减轻或头痛史。 她的病史

包括 10 y 前诊断的过敏性鼻炎及哮喘。 用药包括间

断按需使用布地奈德 / 福莫特罗、 沙丁胺醇及非

索非那定。社会史包括她就读过高中， 与其父母一

起居住， 既往无吸烟酗酒史。 有一家庭成员报告

有甲状腺癌史。

最初， 症状发作第 1 周患者重复布地奈德 / 

福莫特罗治疗及增加沙丁胺醇定量吸入器使用， 症

状无改善。故她就诊于当地初级保健医师处， 并因

疑似哮喘加重开始阿奇霉素及泼尼松 5 日疗程的治

疗。 当时未行胸部影像学检查。 因呼吸困难无改善，

故她到当地急诊就诊。 当时， 胸部影像可见数个

明显的肺部结节且即时胸部 CT 扫描示多发肺部结

节， 大小由数毫米至 2 cm ( 图 1)。 结节未钙化，

且无纵隔淋巴结肿大。 当地住院时， 患者被诊断

为组织胞浆菌病且开始伊曲康唑治疗。 该女病患行

支气管镜检查以获取支气管肺泡灌洗液培养， 最终

未培养出任何病原体。 因为持续呼吸困难， 患者

为进一步治疗最终转至我院。

体格检查

入院时， 患者呼吸室内空气时未出现呼吸

窘迫。 生命体征如下： 体温 37 ℃， 血压 105 / 

72 mm Hg，心率 78 次 / min， 呼吸频率 18 次 / 

min， 且呼吸室内空气时血氧饱和度为 95%。 头颈

部检查示下鼻甲湿软但余正常。 心脏检查示心音正

常无杂音或奔马律。 双侧肺部听诊清音。 腹部检

查右上象限可触及肿块。 患者无杵状指、 甲状腺

巨大或淋巴结病依据。

实验室及影像学检查

血液检测结果包括白细胞计数 6 100 / mL 且血

红蛋白水平 11.6 g / dL。 肾功能、 电解质指标、

肝脏指标及凝血时间无明显异常。 韦斯特格伦沉降
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率提高到 66 mm / h。 肺量测定示 FVC 为 3.96 L 

(110% 预计值 )， FEV1 为 3.11 L (97% 预计值 )。 

腹部 CT 影像冠状位重建示一右下象限巨大肿块侵

犯右髂肌且延伸至下肢上部 ( 图 2)。 骨盆及下肺部

氟脱氧葡萄糖 PET 扫描示右下象限肿块 ( 图 3) 及

图 1 胸部 CT 扫描示多发肺部结节

大小从数毫米到 2 cm。

图 2 腹部 CT 冠状位重建

示右下象限一巨大软组织肿块侵犯右髂肌且延伸至下肢上部。

图 3 骨盆氟脱氧葡萄糖 PET 扫描

示右下象限肿块摄取浓密。

左下叶近心脏处 ( 图 4) 较大肺部结节摄取浓密。 

随后， 患者被带至手术室行肿块切开活检 ( 图 5、 

6)。

诊断

软组织腺泡状肉瘤。

讨    论

软组织腺泡状肉瘤 (ASPS) 是一种少见的软组

织肿瘤， 均为恶性且主要见于青少年及年轻人， 

女性好发。 在所有软组织肉瘤中， ASPS 预期发病

率为 0.5% ～ 1%。 因为它是一种典型生长缓慢的

肿瘤且引起较少甚至无局部症状， ASPS 首要临床

表现是频繁转移至肺部或脑部。 完全切除后局部复

发不常见， 尽管无局部复发， 但转移可能发生在

原发肿瘤切除后数十年。 因为后期转移风险， 完

全精细切除有必要， 特别当局限时。 因此， 为最

佳治疗需早期及精确诊断。

与儿童相比， 成人被 ASPS 肿瘤侵犯的解剖部

位显著不同。 在成人， ASPS 主要发生于下肢及各

种报道的其他位置包括纵隔、 乳房、 骨骼、 消化

道、 女性生殖道及膀胱。 在婴儿及儿童， 肿瘤常

见于头颈部， 最常围绕眼眶及舌。 ASPS 组织学鉴
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别诊断包括任何类器官或假肺泡中嗜酸性 / 透明细

胞质大细胞组成的肿瘤， 这包括但又不限于肾上腺

皮质癌、 肝癌、 恶性黑色素瘤及肾透明细胞癌。

此外， 还需考虑副神经节瘤及神经鞘瘤。 ASPS 免

疫组化标志物表达多样且常对确立诊断无帮助， 但

它们有助于排除其他肿瘤。 诊断依赖于肿瘤的形态

学特征， 使用淀粉酶的过碘酸─希夫染色是最有用

的染色方法。 粗糙的抗淀粉酶 PAS 染色阳性偶伴

棒状或结晶结构颗粒是肿瘤的组织学标志。 ASPS

有特异性细胞生成异常 [t (X， 17) (p11， q25)]， 

且诊断可通过细胞遗传学或分子生物学确认易位后

的融合物确诊。

影像中多发非钙化肺部结节鉴别诊断包括真菌

感染播散、 结核、 结节病、 转移灶及因胶原血管

病所致的结节， 如类风湿结节及韦格纳肉芽肿。 

在免疫力正常地方性真菌感染患者中， 重度播散型

组织胞浆菌病可引起多发通常 ＜ 3 mm 的肺部结节

且常伴胸部淋巴结肿大。 播散型组织胞浆菌病其余

影像学特征包括肺炎样实变及弥漫性点和细网状样。

类似大量小结节样影像学特征可见于粟粒性結核。

类风湿结节及韦格纳肉芽肿等胶原血管病所致的结
图 4 下肺部氟脱氧葡萄糖 PET 扫描

示左下叶近心脏处较大肺结节摄取浓密。

图 5 类器官或假肺泡中恶性细胞伴嗜酸性颗粒样细
胞质、泡状细胞核及明显的核仁 (HE 染色，×200)

 图 6 细胞质内抗淀粉酶结晶 PAS 染色阳性
( 淀粉酶 PAS 染色，×1 000)

节直径更大， 常见空洞。

ASPS 治疗主要为外科， 化疗及放疗起次要作

用。 儿童预后更好。 因为 ASPS 很少见， 大多数

研究为单个病例报道或小样本报道。 在一项新近发

表含 33 例 ASPS 患者的大样本报道中， 27 人行局

部切除。 12 例行辅助放疗， 这些患者中的 6 例也

接受化疗。 更早的含两个大样本量的人群研究报道

诊断时无转移证据的患者 5 y 生存率分别为 60% 和

87%。 最近， 报道的 5 y 总生存率为 68.7%， 10 y

总生存率为 53.4%。
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临床过程

HE 染色放大 200 倍时组织学检查示类器官

或假肺泡中的恶性细胞巢 ( 图 5)。 PAS 染色放大

1000 倍时示胞质内少量认为是诊断性抗淀粉酶 PAS

阳性结晶 ( 图 6)。 甲醛固定石蜡块包埋组织行逆

转录聚合酶链反应确认为易位 t (X， 17) (p11， 

q25) 融合产物， 这是 ASPS 的特性。 患者诊断为

ASPS 且在我院接受诱导化疗。 该病患参加了一项

更大规模的肿瘤研究计划且签署一份研究协议。 患

者仍存活， 但她疾病继续进展， 与医学文献中报

告该病若非早期诊断及早期切除预后较差相一致。

临 床 小 贴 士

1 儿童及年轻人伴多发肺部结节时鉴别诊断需考虑 

 ASPS。

2 ASPS 是一种非常少见的恶性肿瘤， 常涉及肺部 

 及脑部转移。

3 在 ASPS 组织学评估中， PAS 及免疫组化染色 

 在确立诊断方面很有帮助， 或更重要的是， 在 

 鉴别诊断时除外其他疾病。 细胞遗传学分析或 

 分子学测试可明确 ASPS 诊断。

4 诊断时直径大的肿瘤高度提示无痛性疾病， 其 

 允许更长时间全身播散， 且可部分解释所有报 

 告病例中有较高的转移率。

5 尽管完全外科切除及有指证时化疗及放疗，但临 

 床医师应注意这种恶性侵袭性肿瘤复发及远处转 

 移的风险。

（监士宁 译  瞿介明 校）
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