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肺硬化性血管瘤2例报道及文献复习

李楠，葛霞，冯振中，李涤臣

·临床医学·

[摘要]目的：探讨肺硬化性血管瘤(SHL)的临床病理特征，提高诊断水平。方法：对2例SHL患者的临床病理资料进行回顾

性分析，结合组织病理学和免疫组织化学法观察，并复习相关文献。结果：2例均为女性，临床表现为肺内孤立性肿块，镜下主

要有4种类型：乳头型，实体型、硬化型和血管瘤样型，瘤细胞为多角形细胞和表面立方细胞，免疫表霉!!表达细胞角蛋白、甲状

腺转录因子．1、上皮膜抗原等。结论：SHL少见，可能起源于多潜能原始呼吸道上皮细胞，肿瘤具有特征性的组织学和免疫组

化表现。
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Selerosing hemangiomas of lung：a report of 2 cases and review of the literature
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[Abstract]Objective：To investigate the features of selerosing hemangiomas of lung(SHL)and improve diagnosis of SHL．Methods：

Two cages of SHL were studied using routine histopathology(HE staining)and immunohistochemistry．Cljnicopatholo舀cal characteristics

were then described and relevant literatures were reviewed．Results：Two cases were female．Tumors were solitary round or nearly round

lnass or nodule in lung．Under the microscope，four types of pathological manifestations，including papillary，solid，selerolic
and

angiomatous，were found．The tumors consisted of two predominant cell types：pale polygonal ceils and euboid or columnar cells．

Immunohistochemically，the cases were positive for cytokeretin，thyroid transcription factor and epithehal membrant antigen．

Conclusions：SHL usually OCCtff in female and is not easy to diagnosis clinically．．It is suggested that SHL is an epithelial neoplasm

derived from primitive respiratory epithelium．SHL have a characteristic appearance in microscopy and immunohistochemistry

observation．
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肺硬化性血管瘤(sclerosing hemangioma of

lung，SHL)是一种临床少见的肺部肿瘤，1956年

Liebow等¨1首次描述此瘤，并命名为“肺硬化性血

管瘤”。其组织来源和肿瘤性质尚不完全清楚，

WHO肺肿瘤分类先后将其归在“瘤样病变”(1981)

和“杂类肿瘤”(1999，2004)。现将我室遇到的2例

SHL临床病理特点进行探讨、分析，并结合文献复习

讨论，以提高对本病的认识。
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1资料与方法

1．1一般资料 例1，女性，46岁，健康体检时x

线发现左上肺部块影，CT示左上肺舌段球形病灶，

直径2 cm，边界清楚，无毛刺及分叶状改变，肺门及

纵隔未见可疑淋巴结。患者无自觉症状，无结核病

史。临床考虑肺癌或炎性假瘤。遂于全麻下行左肺

内肿物切除术，见左上肺舌段脏层胸膜下有一直径

约2 am的肿块，质韧界清，与胸膜腔无粘连。术中

冷冻病理报告：考虑为左上肺SHL。例2，女性，27

岁，咳嗽、咳痰1月余就诊，x线示左上肺团块状阴

影，CT示左上肺见一类圆形团块状阴影，直径3 cm，

副作用，安全可靠。
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密度均匀，边界光整，未见肺门及纵隔淋巴结肿大。

临床考虑左上肺占位病灶，性质待查，痰脱落细胞学

检查未发现肿瘤细胞。手术所见：左肺上叶第二肺

门处可触及一3 cm×3 em大小肿块，边缘清楚，光

滑质硬，邻近胸膜受累。以上2例肿块切除后送病

理检查。

1-2方法手术标本经10％甲醛固定，常规制片，

HE染色，光镜观察。SP法免疫组化染色，一抗细胞

角蛋白(CK)、上皮膜抗原(EMA)、甲状腺转录因子-

1(1TrF一1)、波形蛋白(Vim)、突触素(Syn)、嗜铬粒

素(CgA)、CD34、内皮抗原(MC)购自福建迈新生物

技术开发有限公司。

2结果

2．1 巨检 例1灰红、灰黄色组织一块，6 cm×

2．5 cm×2 cm，一侧见一结节，2．5 cm×2 cm X

1．5 cm，切面灰红、灰白色，质地中等，边界清。例2

灰红结节3 cm×3 cm x2．5 cm，切面灰红、灰黄色。

2．2镜检2例肿瘤内可见4种特征性组织结构。
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(1)乳头状结构区：乳头表面被覆立方状细胞，间质

内常为多少不等的多角形细胞；(2)实性区：多角形

瘤细胞紧密排列形成实性团块；(3)海绵状血管瘤

样区：血管样腔隙扩张，内充满大量红细胞(见图

1)；(4)硬化区：多在病变中心区，纤维组织增生，胶

原化或透明变性(见图2)。镜下主要有2种细胞类

型：(1)多角形细胞呈圆形或多角形，中等大小，界

限不清，胞质丰富淡染或略嗜酸性，核圆形，染色质

细腻，可见小核仁，核分裂象罕见，细胞弥漫性排列

或位于乳头的轴心(见图3)，这类细胞构成片状实

性细胞区；(2)立方形细胞，胞质嗜酸性，部分呈矮

柱状，核小，圆而深染，位于实性多角形细胞区的间

隙或乳头的表面，形成腺样或乳头状结构。两种细

胞均无明显的异型。此外还可见到肥大细胞、含铁

血黄素细胞、泡沫细胞、胆固醇结晶及淋巴细胞等。

2．3免疫表型2例肿瘤细胞TTF-1与EMA强阳

性(见图4)，其中表面立方细胞CK也强阳性(见图

5)，除间质内小血管内皮细胞外CD34均为阴性(见

图6)，其余标记均阴性。

图l肿瘤血管增乍扩张，争血管瘤样(HE×200) 图2 SIlL硬化区人阜的胶原纤维沉积，可见各种炎细胞(ttE×200)
图3组织学实性区见成片的圆形或多角形细胞(HE×400) 图4 TTF—l在表面立方细胞和多角形细胞核·{t阳_性表达
(SP X 400) 图5 CK在肿瘤细胞表面覆方细胞中阳性表达(SP×200) 图6 CD34在问质内小血管内皮细胞阳性表达，
血管瘤样区阴性(SP×200)

3讨论

3．1 临床表现SHL是一种比较少见的肺部真性

肿瘤，早期Liebow等⋯发现肺泡及基质内有成片的

圆形细胞浸润，形态类似于皮肤中的硬化性血管瘤，

故命名为SHL。目前研究明确指出此瘤并无血管源

性证据，但仍沿用此名至今。其临床特征大致归纳

为以下几点：(1)女性多见，约占83％，男女发病率

之比为1：5；(2)发病年龄13—76岁；(3)最常见症

状为咳嗽、痰中带血、胸痛及间歇低热旧一，一般无阳

性体征；(4)肿块牛长缓慢；(5)x线和CT表现¨o

无特异性，肿块呈孤立性，密度均匀，边缘清晰光滑。

增强CT显示病变实性部分呈明显均匀性强化。如

肿瘤某一边缘呈现有一弧型透光形，被称为“空气

半月征”。SHL临床表现无特殊性，诊断困难，郭占

林等H1报道18例无一例术前确诊，本组2例术前亦

 



无确诊。提示SHL临床诊断困难，确诊必须依靠病

理检查和免疫组化染色。

3．2病理学特点SHI。肉眼观呈肺实质性肿块，边

界清楚，棕黄色，有时可见暗红色出血区。光镜下李

维华¨1将其归纳为4种特征性组织构型：(1)乳头

状结构；(2)实性细胞区；(3)肺泡内出血；(4)硬化

性变化。肿瘤内多有几种成分，以一种成分占优势，

少见单独存在，乳头样结构最为多见，为增生的肿瘤

细胞向腔内突出。硬化区内纤维组织增生，有大量

的嗜酸性胶原纤维沉积。实变区表现为多角形细胞

的增生，呈块状分布。出血区镜下可见病灶腔隙增宽，

腔内呵见大量红细胞。肿瘤成分主要由两种细胞组

成，即实变区的多角形细胞和乳头区的立方细胞。
3．3 免疫表型和组织起源立方细胞对EMA抗体

呈均匀一致的阳性反应，多角形细胞对EMA抗体

呈灶性的阳性反应，两种细胞共同表达1TI’F一1

(90％～100％)旧o，CD34、EMA、CD68、S一100蛋白

等阴性，CgA、Syn散在弱、中度阳性表达，表明有神

经内分泌分化，被覆立方细胞强表达CK，实性细胞

CK散在弱阳性。正常情况下TTF一1仅表达于发育

早期的呼吸上皮，包括Ⅱ型肺泡上皮和Clara细胞，

提示SHL来源町能是肺部Ⅱ型细胞或呼吸道的原

始多潜能干细胞”J，两种细胞免疫表型大致相似，

组织学上有相似及移行关系，推测被覆立方细胞与

实性多角形细胞同为肿瘤实质成分，共同起源于肺

泡原始一卜皮细胞，两者免疫表型的差异是由于处于

不同的分化阶段，被覆立方细胞分化较成熟，实性多

角形细胞分化幼稚，处于过渡阶段。

3．4细胞遗传学Niho等¨1通过显微切割技术和

X染色质甲基化反应的方法，证明了多角形细胞和

立方细胞是由单克隆细胞增殖而来，两种细胞都是

肿瘤成分。Dacic等旧1对比研究SHL与细支气管肺

泡癌，发现两者中的个例有相似的等位基因丢失，提

示两者可能均来自终末小叶单位的细胞，位于染色

体5q上的肿瘤抑制基因丢失在SHL发生中可能有

一定作用。

3．5鉴别诊断(1)海绵状血管瘤：血管瘤的管壁

内衬内皮细胞，免疫组化染色CD34阳性；SHL血管

瘤样型被覆细胞CK、EMA阳性，CD34阴性，为肺泡

上皮。(2)细支气管肺泡癌：呈真性乳头，其轴心为

纤维血管间质，乳头状型SHL被覆细胞常有不同程

度的增生，核大而深染，轴心是实性肿瘤细胞，而且

常可见到血管瘤样区和实性区的移行及硬化区。

(3)炎性假瘤：SHL过去曾归入炎性假瘤一类，现

WHO分类已将其归为中间型肿瘤(偶有转移)。从

形态上SHL与纤维组织细胞型和浆细胞肉芽肿型

的炎性假瘤需要鉴别，主要依靠免疫组化染色，炎性

假瘤CD68和CD38阳性，没有成片EMA阳性细胞。

(4)肺乳头状腺瘤：乳头状结构表面被覆立方或柱

状上皮，细胞没有异型，乳头轴心为纤细的毛细血管

间质，乳头细，无多角形细胞；SHL乳头粗大，轴心多

为浅染瘤细胞构成的实质区。

3．6 治疗及预后SHL性质尚不完全清楚，多数学

者认为属于良性肿瘤。也有报道SHL可以破坏细

支气管甚至肿瘤组织中可有腺癌成分，呈侵袭性生

长，有肺门淋巴结、胸膜转移和复发一J，转移率为

2％～4％。李维华”1认为应将SHL归类为肺上皮

性肿瘤，具有恶性潜能的中间型肿瘤(偶有转移)，

区别于真正的良性肿瘤。

手术切除是SHL唯一有效的治疗方法，对于术

前未明确诊断的病例，术中冷冻应常规进行，以最大

限度减少肺组织损失。肿瘤大多靠近脏层或叶间胸

膜，与周围肺组织有明确界限，可采用肿块摘除术、

肺锲形切除术、肺段切除术，亦町经胸腔镜切除术；较

大、位置较深或与血管关系较密者则需行肺叶切除。

国外学者报道110J多例SHL经随访3～10年，无复发和

扩散，本组2例随访6年均健在，提示SHL预后良好。
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