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１　病例资料　患者，男，２６岁，因“无明显诱因咳嗽５个月”

入院。胸部Ｘ线：双肺多发结节影，初步诊断为转移灶可能。

胸部 ＭＲＩ：两肺多发结节（图１Ａ），其余未见异常。体格检查

及实验室检查结果显示均正常。２００８年５月在我院行胸腔

镜示：右上肺叶、中肺叶表面分别有一结节，突出于肺表面，

呈红褐色，质软，与周围组织无明显分界。右肺下叶前基底

段亦有两结节，性质同前。手术仅切除右肺下叶前基底段及

右肺中叶结节送病理检查。病理结果：右肺下叶切除标本大

小约８ｃｍ×５ｃｍ×２．５ｃｍ，切面见灰褐色肿物二处（图１Ｂ），

分别为１．５ｃｍ×１ｃｍ×１ｃｍ及１．５ｃｍ×０．６ｃｍ×０．６ｃｍ；

右肺中叶切除标本，大小为８．５ｃｍ×５ｃｍ×２ｃｍ，切面见一

灰褐色肿物，大小为１．７ｃｍ×１．５ｃｍ×１ｃｍ。各处结节周围

无包膜，但与周围肺组织界限清楚。镜下检查：肿瘤组织由

相对一致的卵圆形至梭形的肌样细胞组成，分布于大小不一

的血管周围。肿瘤细胞胞质嗜伊红色，胞界不清，核异型性

不明显，核分裂罕见，未见明显坏死。局部区域可见多层肌

样细胞围绕血管呈同心圆状生长，局部区域内血管扩张呈分

支状或血窦样，似血管外皮瘤或似血管瘤（图１Ｃ）。免疫组

织化学检查：血管周围瘤细胞弥漫表达ｖｉｍｅｎｔｉｎ和ＳＭＡ（图

１Ｄ），不表达ｄｅｓｍｉｎ和 Ｓ１００，增殖的血管内皮细胞表达

ＣＤ３１、ＣＤ３４（图１Ｅ）。病理诊断：右肺中叶及右肺下叶肌周

细胞瘤。随访２年，未见复发和转移。

图１　肺肌周细胞瘤 ＭＲＩ表现、大体形态及组织病理学观察

Ａ：胸部ＭＲＩ扫描示两肺多发大小不等结节；Ｂ：右肺下叶切除标本见灰褐色结节；Ｃ：ＨＥ染色示肿瘤细胞围绕血管周围生长，血管扩张成血

管外皮瘤样；Ｄ：肿瘤细胞ｖｉｍｅｎｔｉｎ表达弥漫阳性；Ｅ：增殖的血管内皮细胞ＣＤ３４阳性．Ｏｒｉｇｉｎａｌｍａｇｎｉｆｉｃａｔｉｏｎ：×４００（ＣＥ）

２　讨　论　１９９８年Ｇｒａｎｔｅｒ等［１］首先提出了肌周细胞瘤的

概念，认为肌周细胞瘤、成人婴儿型肌纤维瘤病和血管球外

皮瘤同属一个瘤谱，肿瘤组织的形态特点与血管外皮瘤相互

重叠，但肿瘤细胞向血管周围肌样细胞分化。

　　肌周细胞瘤可发生于任何年龄，中年人最常见。多发生

于皮下，好累及肢体远端，肢体近端、头部、颈部和躯干等

处［２］。最近也有报道在口腔黏膜和胸椎内发现肌周细胞

瘤［３４］。２００８年Ｌａｇａ等［５］发现２例与外伤相关的肌周细胞

瘤。本例报道的是原发于肺的多发性肌周细胞瘤。肌周细

胞瘤是一种少见肿瘤，发生于肺更罕见，查阅国内外文献仅

有１例报道［６］。

　　按 ＷＨＯ（２００２）软组织肿瘤分类，本文报道的病例与

Ｇｒａｎｔｅｒ等［１］报道的病例在形态学和免疫表型上有明显的相

似之处。该肿瘤最主要的特征是胞质嗜酸性的卵圆形或梭

形细胞围绕血管呈同心圆排列，部分区域还能见到血管外皮

瘤样或血管瘤样的结构。免疫组化结果显示血管周围肌样

细胞αＳＭＡ弥漫阳性，而ｄｅｓｍｉｎ阴性。间质细胞显示ＳＭＡ
局灶阳性，推测这些间质细胞与血管周围细胞都是肿瘤细

胞，具有共同的起源或分化方向。肌周细胞瘤常呈无痛性、

缓慢性生长，病变多为单个结节，多发性病灶常为异时性发
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生。然而本病例胸部Ｘ线提示两肺多发性结节，手术切除后

发现右肺下叶有２个结节、右肺中叶有１个结节，呈多发性

病灶。肌周细胞瘤大多为良性病变，但近些年也有学者报道

了恶性肌周细胞瘤，主要为细胞形态异性明显，核分裂易见，

患者手术切除后发生转移甚至死亡［７］。本病例为良性肿瘤，

多处病灶结节周围无包膜，但与周围肺组织界限清楚，直径

均＜２ｃｍ，细胞形态较温和，核分裂及坏死未见。随访２年，

患者全身状态良好，期间复查未发现复发或转移。

　　在形态学上肌周细胞瘤与肌纤维瘤、血管平滑肌瘤和血

管球瘤有一定的交叉，都可以具有血管外皮瘤样结构，且肿

瘤细胞均有平滑肌细胞的特点，因此需注意鉴别。肌纤维瘤

由周边区的胖梭形细胞和中央区的原始间叶细胞构成。血

管平滑肌瘤由成熟的平滑肌束和扩张的厚壁血管构成，形似

血管瘤样，区别在于肌周细胞瘤具有典型的肌样细胞围绕血

管同心圆样生长的特点；肌周细胞瘤中的肌样肿瘤细胞

ｄｅｓｍｉｎ常常阴性，而在血管平滑肌瘤中，平滑肌束ｄｅｓｍｉｎ为

阳性。血管球瘤和肌周细胞瘤同属于血管周细胞肿瘤，在形

态学和免疫表型上都有相似之处，但血管球瘤缺乏典型的肌

样细胞围绕血管周围呈同心圆排列的特点。
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