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图１　术前支气管镜图示左主支气管新生物生长,表面坏死物附着,完全阻塞左主支气管开口.　图２　术

前PETＧCT图像示左肺巨大团块状软组织影(箭),形态不规则,FDG 摄取不均匀性增高.　图３　肺窗 CT
平扫示左肺巨大团块状软组织影,大小约８４mm×１２７mm,形态不规则,左肺主支气管堵塞;病灶边缘似见压

缩肺组织边缘,伴积气.　图４　纵隔窗CT增强示病灶不均匀中度强化,病灶与正常肺组织显示不清;肿块

与纵隔及左肺动静脉分界不清.　图５　SMARCA４缺失的未分化肿瘤病理免疫组化图.BRG１(２００×)示

SMARCA４(BRG１)大部分丢失.　图６　大体图像.肿瘤大小１５cm×１５cm×６．０cm,切面灰白灰褐,与周

围组织分界清,质易碎伴坏死.

　　病例资料　患者,男,６２岁,因间断咳嗽、咳痰６
个月余,加重４０d就诊于外院行胸部 CT提示左肺肺

癌,后因自身原因转诊本院.专科检查提示左肺叩诊

呈实音,心脏相对浊音界正常,呼吸音消失.肿瘤标志

物糖类抗原 CA１２５７２．７６U/mL(正常≤３５U/mL),
神经元特异性烯醇化酶 NSE１２７．８７ng/mL(正常＜
１．５ng/mL);胃泌素释放肽前体ProGRP１６５．２２pg/mL
(正常≤６５pg/mL).实验室检查真菌涂片未检出真菌

孢子及菌丝,革兰氏染色未见异常;抗酸染色未检出抗

酸杆菌.肺泡灌洗液培养４８h,未检出致病菌、无流感

嗜血杆菌生长、无真菌生长;鳞状上皮细胞＜１％.
电子支气管镜检查:左主支气管新生物.左主支

气管见新生物生长,表面坏死物附着,完全阻塞左主支

气管开口,４．９mm 纤支镜不能通过(图１).PETＧCT:
左肺巨大占位,代谢不均匀增高,考虑肺恶性肿瘤(倾
向左上肺来源);左主支气管内炎性病灶堵塞,左肺不

张(图２).胸部 CT 平扫＋增强:左肺见巨大团块状

软组织影,大小约８４mm×１２７mm,形态不规则,增强

后病灶呈不均匀中度强化,肿块与纵隔及左肺动静脉

分界不清(图３、４).
手术及病理:患者行左肺肿块切除术,术中探查见

左侧胸腔巨大肿瘤,与侧胸壁及纵隔部分粘连,遂决定

７４３１放射学实践２０２３年１０月第３８卷第１０期　RadiolPractice,Oct２０２３,Vol３８,No．１０



行左全肺切除;术中纤支镜观察发现左主支气管开口

为坏死物质阻塞.病理:肉眼见切面灰白灰褐,与周围

组织 分 界 清,质 易 碎 伴 坏 死.镜 下 见 (左 肺)胸 部

SMARCA４缺失的未分化肿瘤伴大量坏死,肿物大小

１５cm×１５cm×６．０cm,未见明确脉管内癌栓(－)及
神经侵犯(－),支气管断端及肺被膜未见肿瘤累及.
免疫组化:BrgＧ１(缺失),CK(部分＋),CK８/１８(部分

＋),CK７(－),EMA(－),Vimentin(部分＋),Napsin
A(－),TTFＧ１(部分弱＋),SALLＧ４(散＋),P４０(－),

P６３(部分＋),CgA(－),SYN(部分＋),KiＧ６７(８０％
＋)(图５、６).

讨论　 胸部 SMARCA４ 缺失的未分化肿瘤是

２０２１版胸部肿瘤 WHO 分类肺上皮性肿瘤的新增类

型,曾 命 名 为 SMARCA４ 缺 失 的 胸 部 肉 瘤 以 及

SMARCA４ 缺 失 的 胸 部 肉 瘤 样 肿 瘤[１]. 胸 部

SMARCA４缺失的未分化肿瘤属于新近报道的罕见

的原发于胸部的软组织肿瘤,最早是由 LeLoarer
等[２]于 ２０１５ 年 １０ 月 报 道.该 肿 瘤 被 认 为 是 与

SMARCA４缺陷的非小细胞肺癌(NSCLC)独立的实

体.SMARCA４缺失可见于多种肿瘤如高钙血症型

卵巢小细胞癌、非典型畸胎样/横纹肌样肿瘤、未分化

至低分化子宫内膜癌、胃肠道肿瘤等,其分子生物学特

征为SMARCA４失活突变.SMARCA４缺失的胸部

肉瘤好发于有吸烟史和肺气肿或肺大疱的年轻患者;
发病年龄２７~９０岁,发病高峰３０~３５岁,临床表现为

压迫性肿块,常累及纵隔、胸腔、胸壁和肺,常较早转

移[３].患者可出现呼吸困难、胸腔积液、胸背疼痛及胸

闷,对放化疗的反应差,生存时间短.病理组织学上该

类肿瘤细胞常呈黏附性或失黏附性的上皮样细胞形成

实性结构,常呈横纹肌样形态学特征,瘤细胞胞质丰

富,嗜酸性,核偏位,或出现核旁透明小体,可出现合体

样瘤细胞.肿瘤细胞常出现大量核分裂象及大片坏死

灶状区可出现梭形细胞成分[４Ｇ７].
胸部SMARCA４缺失的未分化肿瘤报道罕见,多

为个案报道且检索病例体积多相对较小,缺乏特征性

影像特征;但多具有较明显的恶性征象如病灶呈分叶

状、包绕肺动脉,侵犯临近肋骨、纵隔淋巴结转移等.
本例患者年纪偏大,病灶较大,呈分叶状,病灶堵塞左

主支气管,压迫左肺,继发左肺明显肺不张,与正常肺

组织分界不清;患者临床症状明显,表现为间断咳嗽、
咳痰.PETＧCT检查见明显FDG摄取,强烈提示其为

恶性肿瘤可能性大.但相对其他文献所提及病例,本
例患者 纵 隔 及 周 围 转 移 征 象 不 明 显.在 ２０２１ 版

WHO胸部肿瘤分类中SMARCA４缺失的胸部肉瘤

与 SMARCA４ 缺 失 型 非 小 细 胞 肺 癌 均 被 归 入

SMARCA４缺失型未分化肿瘤.SMARCA４缺失型

非小细胞肺癌以男性吸烟者多见,病理组织学形态多

样,表现为低分化(实性)腺癌、大细胞癌、多形性癌

等.而SMARCA４缺失的胸部肉瘤分化更差,无腺样

或鳞状分化[８].
需要鉴别的肿瘤包括①原发性肺癌,多为腺癌及

鳞癌,位于肺门区或肺段内,见明显支气管截断,增强

扫描呈渐进性不均匀强化,伴纵隔淋巴结及骨转移.

②原发性肺肉瘤样癌,是一种癌与肉瘤样成分混杂存

在且分化差的恶性肿瘤,是指分化较差的非小细胞性

肺癌.常表现为圆形或椭圆形,边界较清楚,有时见分

叶、细小毛刺和棘突征,其内有坏死和小空泡征;增强

时病灶常出现坏死、呈周边强化[９].③未分化肉瘤,既
往也称为恶性纤维组织细胞瘤;原发于胸腔的病例较

少见,多与吸烟相关,病灶内见坏死,增强扫描为轻中

度强化.④孤立性纤维瘤,也称为孤立性间皮瘤,间叶

组织来源;多与肌肉密度相似,恶性者见坏死,增强扫

描多为渐进性、不均匀强化.
免疫靶向治疗可能是有效治疗SMARCA４缺失

的原发性胸部肉瘤的重要手段[１０].
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