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原发性肺内多发副神经节细胞瘤一例

孙丹丹,范鸿禹,杨杨,于晶,伍建林

【关键词】　副神经节细胞瘤;肺肿瘤;体层摄影术,X线计算机;病理学

【中图分类号】R７３４．２;R８１４．４２　【文献标识码】D　【文章编号】１０００Ｇ０３１３(２０２０)０５Ｇ０６９２Ｇ０２

DOI:１０．１３６０９/j．cnki．１０００Ｇ０３１３．２０２０．０５．０２４　　　　开放科学(资源服务)标识码(OSID):

图１　CT平扫肺窗示右肺下叶斜裂胸膜处不规则密度增高影(箭),边界清晰无毛刺,见分叶征,邻近支气管

未见异常.　图２　CT平扫纵隔窗示病灶密度欠均匀,平扫CT值１２~３８HU(箭).　图３　增强扫描动脉

期示病灶CT值９０~１２９HU(箭).　图４　增强扫描静脉期示病灶CT值９２~１０１HU,呈不均匀明显强化

(箭).　图５　CT 平扫肺窗示左肺上叶下舌段胸膜下结节状密度增高影(箭),边界光滑清晰,大小约

０．６cm×０．８cm.　图６　术中肉眼观见该病灶呈暗红色,血供丰富,表面光滑,均一肉质样,胸膜无转移结

节.　图７　病理检查示肿瘤细胞起源于肺内,形态呈圆形、多边形,核圆,中等大小,胞浆较丰富,呈嗜酸性,
肿瘤细胞呈片巢状“器官”样结构排列,内见少量硬化性间质(×４００,HE).

　　病例资料　患者,女,３４岁,９个月前无明显诱因

出现咯血,血量约５mL,无咳嗽、咳痰、胸闷、气短等症

状,当地行胸部CT检查示“双肺结节病灶”,未予特殊

处理.２个月前无明显诱因再次出现咯血,血量有所

增多,再次复查胸部CT示“右肺下叶结节较前增大”.
患者为求进一步诊治入住本院;实验室检查:体温与血

压正常,空腹血糖值为８．７７mmol/L(正常值３．９~
６．１mmol/L),神经元特异性烯醇化酶(neuronspecific
enolase,NSE)值为２０．９３ng/mL(正常值＜１６．３ng/mL),
其他指标无异常.纤维支气管镜检查:气管、支气管未

见异常改变.
胸部CT检查:平扫示左肺上叶及右肺下叶多发

的结节状密度增高影(双肺共计７个结节病灶),形态

欠规整,边界较清晰,较大者位于右肺下叶斜裂胸膜

下,大小约１．２cm×２．５cm,密度欠均匀,CT 值１２~
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３８HU;部分结节边缘见分叶征,但未见毛刺征、血管

集束征及胸膜凹陷征,双肺门及纵隔内未见明显肿大

淋巴结.CT增强扫描结节病灶呈不均匀明显强化,
动脉期强化CT值为９０~１２９HU(图１~５).

手术及病理:在单孔电视胸腔镜下行左肺上叶楔

形切除、右肺下叶S８＋S９a切除术,术中可见左肺上

叶及右肺下叶多处富血供的结节灶,表面光滑,质地中

等硬度,呈均一肉质样(图６).病理所见:左肺上叶

(舌段、固有段)肿瘤细胞呈圆形、多边形,核圆,中等大

小,胞浆较丰富,呈嗜酸性,肿瘤细胞呈片巢状“器官”
样结构排列,内见少量硬化性间质(图７).免疫组织

化学染色结果:CgA(＋)(图８)、Syn(－)、SＧ１００(支持

细胞＋)、Desmin(部分＋)、CD５６(散在＋)、CK(－)、

GFAP(－)、KiＧ６７约１％.病理诊断:双肺多发副神

经节细胞瘤,左肺上叶者累及胸膜.
讨论　副神经节细胞瘤(paraganglioma)是一种

起源于神经嵴外胚层的少见的神经内分泌肿瘤,简称

“副节瘤”,各年龄段均可发病,发病高峰年龄为３０~
５０岁,无明显性别差异[１],本例患者为中青年女性,符
合发病规律.该肿瘤生长缓慢且具有一定遗传性,可
占３４％~４０％[２].目前认为,该肿瘤分为两种类型,
一种起源于嗜铬细胞,具有分泌儿茶酚胺类递质功能,
包括嗜铬细胞瘤和部分分泌型副节瘤;另一种起源于

化学感受器细胞,不分泌儿茶酚胺类递质,又称为化学

感受器瘤,属非嗜铬细胞类副节瘤.分泌型的副节瘤

在临床上可出现高血糖、高血压、头痛、多汗等高代谢

症状,实验室检查常伴有血、尿儿茶酚胺及尿香草基杏

仁酸(vanillylmandelicacid,VMA)含量升高.
副节瘤可发生于全身各部位,但以腹主动脉旁最

常见,而发生于肺部并且呈多发病灶者十分罕见,其在

解剖结构上与血管结构密切相关,多来源于血管周围

的神经组织,常发生于肺血管尤其是动脉血管周围,但
极少与血管相通[３].相关文献报道肺部副节瘤以左肺

下叶、右肺下叶及右肺上叶多见,多发者以双肺下叶最

为常见,单发且瘤体较小时可无症状,或仅出现轻度咳

嗽、咳痰,多发或瘤体较大时可出现气促、呼吸困难、痰

中带血甚至咯血[４].本例患者术前出现咳血,可能与

瘤内含丰富的毛细血管、肿瘤与周围小血管关系密切

有关,术后该患者未再发咯血.CT 平扫多表现为单

个或多个边界清晰的软组织密度结节或肿块,呈圆形、
类圆形、梭形或不规则形,较小者密度均匀,较大者由

于供血不均,易发生出血、坏死、囊变,部分肿瘤内可见

斑块状钙化,个别可见环形钙化[５].增强扫描病灶可

出现 明 显 强 化,呈 现 极 富 血 供 特 点,CT 值 可 达

１００HU以上,部分区域强化程度接近于邻近血管,当
发生出血、坏死、囊变时则强化不均匀.MRI上病灶

呈 T１WI等、低信号,T２WI等、高信号,DWI高信号,
增强扫描部分肿瘤实质出现明显强化[６].动脉造影能

清楚显示富含血管的肿瘤及其与供血血管的关系.
本病主要需与肺内其他神经内分泌肿瘤、转移瘤、

结核球等相鉴别,除 CT增强扫描呈明显富血供特点

外,还应紧密结合临床病史及有关检查结果进行综合

分析,最终确诊有赖于病理检查,其免疫组化特点为

SＧ１００强阳性,CgA、Syn至少一种阳性,CK、EMA、

SMA、FN等均为阴性.肺内副神经节细胞瘤主要依

靠彻底的手术切除治疗,放疗可作为一种有效的辅助

治疗手段联合使用[７].
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