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肺上皮样血管内皮瘤并多处转移一例报告
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１　病例资料　患者男，４７岁，因“反复中上腹胀６个月，右侧

胸痛４个月”于２００５年２月２日入院。入院体检：右侧胸廓

饱满；右侧腋前线第５肋以下压痛，右胸第４肋以下实音；纵

隔第２至３肋间向左右两侧增宽，右肺呼吸音减弱，右肺底

呼吸音消失，无干湿性啰音。血清ＣＡ１２５９３０．８Ｕ／Ｌ，ＥＳＲ

６７ｍｍ／１ｈ，血清球蛋白４１ｇ／Ｌ，胸液检查为渗出性，胸液

ＣＡ１２５１６３１Ｕ／Ｌ。其余检查无异常。胸片：右侧包裹性积

液，右侧胸膜弥漫性结节影，右下肺可疑肿块影，上纵隔增

宽。胸部ＣＴ平扫并增强显示：右侧胸腔胸膜下见弥漫性分

布大小不等的形态不规则占位，部分融合，纵隔血管受推移

位，右下肺受压膨胀不全，右侧胸腔积液。腹部超声见主胰

管全程显示（内径４ｍｍ）；右侧胸腔积液深１２７ｍｍ。上腹部

ＣＴ并增强：胰头处见１．５ｃｍ×１．５ｃｍ×１．５ｃｍ低密度影，

强化不明显，胰管轻度扩张。全身骨骼ＥＣＴ：胸９椎体、右第

６前肋和右髋臼异常放射性浓聚灶。纤支镜检查右中叶支

气管开口见一菜花状新生物。右中叶开口病理见瘤细胞条

索样排列，部分细胞圆形，胞核大，异型性明显，部分瘤细胞

灶内形成小腔（图 １Ａ）。免疫组化染色示上皮样抗原

（ＥＭＡ）阳性，ＣＤ３４阳性（图１Ｂ）。骨髓细胞学：增生性骨髓

象（考虑反应性）。初步诊断为肺上皮样血管内皮瘤（ｐｕｌｍｏ

ｎａｒｙｅｐｉｔｈｅｌｉｏｉｄｈｅｍａｎｇｉｏｅｎｄｏｔｈｅｌｉｏｍａ，ＰＥＨ）并多处转移。

给予反复抽胸水、补充白蛋白及营养支持对症治疗。患者入

院１个月后并发上腔静脉阻塞综合征，给予异环磷酰胺２．０

ｇｄ１～４＋多柔比星４０ｍｇｄ１～２＋顺铂４０ｍｇｄ１～４＋地塞

米松５ｍｇｄ１～４联合化疗，化疗后患者症状好转出院。于４
月２１日因右侧胸腔积液体征再次入院，胸部超声右侧胸腔

积液深１１７ｍｍ，腹部超声胰腺未见异常，膈肌完整性破坏，

肝脏有 ７ ｍｍ 结 节。血 清 ＣＡ１２５１１３０．３ Ｕ／Ｌ，胸 液

ＣＡ１２５１８２０Ｕ／Ｌ。入院后再次给予以上方案联合化疗，化

疗后患者一般情况好转出院。出院后随访４个月死亡。

２　讨　论　ＰＥＨ是一种少见病，检索国外文献共报道ＰＥＨ
约５０例［１］，国内共报道约６例［２～４］。尽管文献［５］报道该病

属于低度恶性，部分患者可以自发缓解，但其远处转移率仍

达２０％～３０％ ，常见转移部位有肝脏、淋巴结、胃肠道及皮

肤。本例临床表现主要以包括胰腺、骨髓、纵隔淋巴结和胸

膜在内的多处转移为突出特点，肺内仅表现为右下叶不张的

影像学改变。该病例广泛胸膜转移和纵隔淋巴结浸润而肺

内无典型多发结节，尚未见文献报道。本例患者病理上提示

细胞核异型性明显、核大深染，呈条索状浸润性生长，这种病

图１　右肺中叶病理组织ＨＥ染色（Ａ）、

ＣＤ３４免疫组化染色（Ｂ）（×４００）

Ａ：瘤细胞条索样排列，部分细胞圆形，胞核大，异型性明显，部分瘤

细胞灶内形成小腔，其内有红细胞 （ＨＥ）；Ｂ：阳性细胞胞膜胞质呈

棕色阳性染色，胞核蓝色（ＳＡＢＣ）

理形态与患者胸膜、纵隔淋巴结和胰腺、骨骼多处侵犯有关，

说明本例患者疾病恶性程度偏高。ＰＥＨ的特异性肿瘤标志

物无相关报道。本例患者多次检查血清和胸腔积液的ＣＡ

１２５均明显升高，与Ｂｈａｒａｄｗａｊ等［６］报道相同，提示ＣＡ１２５
可以作为上皮样血管内皮细胞瘤的观察指标，但是ＣＡ１２５
对于该病的诊断价值需要更多临床资料证实。

　　本例患者临床表现为胸痛和呼吸困难，Ｘ线检查示胸膜

多发结节和胸腔积液，应与恶性胸膜间皮瘤鉴别。ＰＥＨ 与

恶性胸膜间皮瘤主要是通过组织病理和免疫组织化学方法

鉴别。ＰＥＨ病理示肿瘤结节周边细胞丰富，肿瘤细胞排列

成条索状或巢状，可形成血管腔或腺管腔样，其内含有红细

胞，偶尔在病灶中见到梭形细胞［３，４，７，８］；免疫组化染色波纹蛋

白、ＣＤ３４、ＣＤ３１、Ⅷ因子抗原（ＦⅧＲａｇ）阳性，ＣＫ部分阳性

或弱阳性；电镜下肿瘤细胞胞质内含丰富的微丝、Ｗｅｉｂｅｌ

Ｐａｌａｄｅ小体及空泡，其内偶见红细胞［４，７，８］。恶性胸膜间皮瘤

胸液和肿瘤组织中透明质酸和ＬＤＨ含量增高，病理上表现

为上皮型、肉瘤型和混合型；电镜下瘤细胞胞质和细胞间形

成腔隙，表面有长绒毛；免疫组化染色细胞角蛋白、波纹蛋白

和间皮单克隆抗体阳性。本患者胸液中ＬＤＨ正常，病理和

免疫组化证实ＰＥＨ ，因此可以排除恶性胸膜间皮瘤。患者

骨骼多处放射性核素浓集，血浆球蛋白升高，ＥＳＲ增快，因此

要注意与多发性骨髓瘤相鉴别。多发性骨髓瘤可以有骨痛，
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血浆球蛋白增高，免疫球蛋白电泳出现 Ｍ蛋白，骨髓检查发

现骨髓瘤细胞可以确诊。本例患者单纯血浆球蛋白升高，骨

髓为反应性增生，考虑肿瘤骨转移导致骨髓反应。

　　目前对于该病无特殊有效的治疗办法。本例患者采用联

合化疗后，上腔静脉阻塞、腹胀等临床症状明显减轻，再次入

院超声检查发现胰管扩张消失，胰腺变化可能与化疗后局部

肿块对胰管压迫减轻有关，但是胰腺肿瘤具体变化未再行腹

部ＣＴ检查确认。短期内肝脏出现转移，膈肌破坏表明该化疗

方案对于控制ＰＥＨ有一定疗效，但并不能控制病情进展。对

于ＰＥＨ的有效化疗方案尚待进一步在大样本病例中探讨。
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