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肺良性转移性平滑肌瘤病 ７ 例并文献复习

吴霖１ꎬ石晨曦２ꎬ童星２

(苏州大学附属第一医院 １.胸外科ꎻ ２.病理科ꎬ 江苏 苏州 ２１５００６)

摘要:目的　 探讨肺良性转移性平滑肌瘤(ｐｕｌｍｏｎａｒｙ ｂｅｎｉｇｎ ｍｅｔａｓｔａｓｉｚｉｎｇ ｌｅｉｏｍｙｏｍａꎬ ＰＢＭＬ)的临床病理学特征、
免疫表型、发病机制、疾病鉴别及诊疗ꎮ 方法　 选取 ２０１５ 年 ８ 月至 ２０２２ 年 １ 月苏州大学附属第一医院病理科 ７
例 ＰＢＭＬ 的病例和标本资料ꎬ均为女性ꎬ３５~６２ 岁ꎬ中位年龄为 ５３ 岁ꎬ均有子宫肌瘤手术史ꎬ采用胸部 ＣＴ、组织病

理学分析、免疫组化等方法确诊ꎬ分析其影像学、病理学特征、免疫表型ꎬ并检索文献对此疾病的发生机制、诊断、
疾病鉴别和治疗进行总结分析ꎮ 结果　 影像学资料示肺部单发或多发大小不一的类圆形高密度结节ꎮ 镜下同子

宫平滑肌瘤形态ꎮ 免疫组化指标 Ｄｅｓｍｉｎ、ＳＭＡ 为弥漫的强阳性ꎬＥＲ 均为阳性ꎬ４ 例 ＰＲ 阳性ꎬ除 １ 例 Ｋｉ￣６７ 增殖指

数 １０％左右ꎬ其他 １％ ~５％ꎮ Ｓ￣１００、ＣＤ１１７、ＣＤ３４、ＨＭＢ４５ 均为阴性ꎮ 该疾病确诊需结合病史、影像学、病理学及

免疫组化ꎬ且需要与平滑肌肉瘤、肺纤维平滑肌瘤性错构瘤、炎性肌纤维母细胞肿瘤、孤立性纤维性肿瘤等鉴别ꎮ
ＰＢＭＬ 预后一般良好ꎮ 结论　 如果患者胸部 ＣＴ 示多发类圆形结节ꎬ且患者有子宫肌瘤病史或手术史ꎬ则应考虑

ＰＢＭＬ 可能ꎮ 治疗首选手术切除ꎮ
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　 　 良性转移性平滑肌瘤 ( ｂｅｎｉｇｎ ｍｅｔａｓｔａｓｉｚｉｎｇ
ｌｅｉｏｍｙｏｍａꎬ ＢＭＬ)是一种罕见疾病ꎬ最初由 Ｓｔｅｉｎｅｒ
于 １９３９ 年报道[１]ꎬ当时被称为纤维平滑肌瘤样错构

瘤ꎬ此后病例报道和研究证实此疾病一般预后良好ꎮ
截至 ２０２２ 年ꎬ国内外文献对此疾病报道至少 １６１
例[２]ꎮ ＢＭＬ 可发生于肺、腹腔、腹膜后、肌肉组织、
淋巴结、血管、心脏和神经系统等多个器官组织[３]ꎬ
其中ꎬ肺是最常见的转移器官[４]ꎬ即肺良性转移性

平滑肌瘤(ｐｕｌｍｏｎａｒｙ ｂｅｎｉｇｎ ｍｅｔａｓｔａｓｉｚｉｎｇ ｌｅｉｏｍｙｏ￣
ｍａꎬ ＰＢＭＬ)ꎮ ＰＢＭＬ 患者多有子宫肌瘤的病史或

手术史ꎬ一般无明显肺部症状ꎬＣＴ 多表现为单或

双肺多发结节ꎬ似转移瘤ꎮ ＰＢＭＬ 发病机制仍存在

争议ꎬ也尚未建立统一的治疗标准ꎬ故在临床诊断

的精确性和治疗的规范性上可能有所欠缺ꎮ 本研

究分析总结 ７ 例 ＰＢＭＬ 的病例和标本资料并联合

复习相关文献ꎬ探讨并总结其病理学特征、免疫表

型、影像学特征、诊断及鉴别诊断等ꎬ旨在从广度

上提高临床和病理医师对该疾病的认知ꎬ提高诊

断精准度和治疗效率ꎮ

１　 资料与方法

１.１　 收集资料

收集分析 ２０１５ 年 ８ 月至 ２０２２ 年 １ 月苏州大学

附属第一医院病理科存档的 ７ 例 ＰＢＭＬ 病例和标

本资料ꎮ 患者均为女性ꎬ３５~６２ 岁ꎬ中位年龄 ５３ 岁ꎬ
平均 ５２.４ 岁ꎮ 截至 ２０２２ 年 ４ 月ꎬ随访时间 ３~６９ 个

月ꎮ 除 １ 例外ꎬ其他 ６ 例均有影像学资料ꎮ 本研究

经过苏州大学附属第一医院医学伦理委员会审核通

过(２０２４ 伦研批第 ０３０ 号)ꎮ
１.２　 材料及方法

１.２.１　 制备切片和染色

５ 例标本从手术切除的肿块组织取得ꎬ２ 例标本

从穿刺物收集ꎮ ７ 例标本均经 １０％中性福尔马林固

定ꎬ常规石蜡包埋ꎬ４ μｍ 厚连续切片ꎮ 切片用苏木精

和伊红(Ｈ＆Ｅ)染色ꎬ用于病理组织学分析ꎬ光镜观察ꎮ
１.２.２　 免疫组化研究

采用 ＥｎＶｉｓｉｏｎ 两 步 法ꎮ 切 片 用 ＢｅｎｃｈＭａｒｋ
ＵＬＴＲＡ免疫组织化学载玻片染色系统 (Ｖｅｎｔａｎａ
Ｍｅｄｉｃａｌ Ｓｙｓｔｅｍｓ)染色ꎬ染色方案选用 Ｖｅｎｔａｎａ 细胞

条件化单一溶液( ｐＨ ８.４)中的抗原修复ꎬ并使用

Ｖｅｎｔａｎａ ＵｌｔｒａＶｉｅｗ ３ꎬ３￣二氨基联苯胺(ＤＡＢ)检测

试剂盒ꎬ然后用 Ｖｅｎｔａｎａ 苏木精作为核复染剂ꎮ 使

用的 抗 体 包 括 ＥＲ、 ＰＲ、 Ｄｅｓｍｉｎ、 ＳＭＡ、 ＣＤ１１７、
ＣＤ３４、ＣＤ１０、Ｓ￣１００、ＨＭＢ４５、Ｋｉ￣６７、ＦＨ 一抗等ꎬ均
购自丹麦 Ｄａｋｏ 公司的上海分公司ꎬ所用抗体为即

用型抗体ꎮ 平台使用瑞士 Ｒｏｃｈｅ 集团上海分公司的

Ｖｅｎｔａｎａ ＢｅｎｃｈＭａｒｋ 自动染色仪ꎮ
１.２.３　 文献筛选

选取 １９９６－２０２３ 年发表的国内外病例报道 ２２
篇ꎬ单篇包含病例最多 ２３ 例ꎬ最少者包含病例 １ 例ꎬ
共涉及 ８５ 例 ＰＢＭＬ 和 １ 例低度恶性平滑肌肉瘤ꎮ 此

外ꎬ也纳入了几篇年代较久远但具有历史意义的文

章ꎮ 同时于中国知网数据库检索 ＰＢＭＬ 相关的文

章ꎮ 于 ＰｕｂＭｅｄ 数据库检索 ＰＢＭＬ 相关文章ꎬ涉及的
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ｍａ” “ ｂｅｎｉｇｎ ｍｅｔａｓｔａｓｉｚｉｎｇ ｌｅｉｏｍｙｏｍａꎬ ｐａｔｈｏｌｏｇｙ ”
“ｂｅｎｉｇｎ ｍｅｔａｓｔａｓｉｚｉｎｇ ｌｅｉｏｍｙｏｍａꎬ ｌｅｉｏｍｙｏｓａｒｃｏｍａ”ꎬ
并排除高校学位论文、会议论文等非正式发表的学术

论文ꎮ 根据本研究中的 ７ 例和纳入报道中的 ８６ 例病

例对此疾病的临床病理学特征、影像学表现、发病机

制、鉴别诊断、治疗方案、预后进行分析ꎮ

２　 结　 果

２.１　 影像学表现

肺部单发或多发结节状高密度影ꎬ密度均匀ꎬ边
界清楚ꎬ大小不一ꎮ 多数为单 /双肺多发结节(４ / ７)
(图 １ Ａ)ꎮ 临床表现:５ 例无症状ꎬ体检发现(５ / ７)ꎬ
１ 例咳嗽咳痰 ２０ 余天ꎬ检查发现(１ / ７)ꎬ１ 例表现为

胸闷气喘(１ / ７)ꎮ ７ 例患者均有子宫肌瘤手术史(７ /
７)ꎬ其中 ２ 例为肌瘤剔除术(２ / ７)ꎬ其他行全子宫切

除术(５ / ７)(表 １)ꎮ 本组病例 １ 除肺部转移外ꎬ子宫

也有复发的平滑肌瘤ꎮ Ｂ 超表现为子宫体后壁低回

声区两个大小ꎬ分别为２９ ｍｍ × ２０ ｍｍ × ２８ ｍｍ 和

３１ ｍｍ×２３ ｍｍ×２４ ｍｍꎮ
２.２　 病理检查

眼观:瘤体类圆形ꎬ切面灰白ꎬ质实ꎬ与周围组织

境界清楚ꎬ无包膜ꎬ未见坏死及出血ꎮ 镜检:肿瘤细

胞结节状分布ꎬ由梭形细胞组成ꎬ形态温和ꎬ无异型

性或轻度异型ꎬ未见病理性核分裂ꎬ密集区细胞呈编

织状、束状排列ꎬ肿瘤与周围正常组织境界清晰ꎬ其
间可见残留肺泡上皮呈裂隙样或乳头状分布ꎬ未见

明显坏死、出血(图 １Ｂ~Ｃ)ꎮ
２.３　 免疫表型

瘤细胞 Ｄｅｓｍｉｎ、ＳＭＡ 为弥漫的强阳性(图 １Ｄ
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~ Ｅ)ꎬＥＲ 均为阳性 (图 １Ｆ)ꎬ４ 例 ＰＲ 阳性 (图 １
Ｇ)ꎬ除 １ 例 Ｋｉ￣６７ 增殖指数 １０％左右ꎬ其他 １％ ~
５％(图 １Ｉ)ꎮ 有 １ 例 ＣＤ１０ 阳性(１ / ４)ꎬ所有病例

肿瘤细胞 Ｓ￣１００、ＣＤ１１７、ＣＤ３４、ＨＭＢ４５ 均为阴

性ꎬ肿瘤组织中血管较为丰富ꎬ血管 ＣＤ３４ 阳性

(图 １Ｈ)ꎮ 第 ６ 例患者较年轻ꎬ需与延胡索酸水合

酶缺 陷 型 平 滑 肌 瘤 ( ｆｕｍａｒａｔｅ ｈｙｄｒａｔａｓｅ￣ｄｅｆｉｃｉｅｎｔ
ｌｅｉｏｍｙｏｍａꎬ ＦＨ￣ＤＬ)鉴别ꎬ在镜下观察基础上(图

２Ａ)ꎬ加做 ＦＨ 一抗检测ꎬ结果阳性(图 ２Ｂ)ꎬ排除

ＦＨ 缺陷型平滑肌瘤可能ꎮ

图 １　 ＰＢＭＬ 患者 ＣＴ 影像结果、病理组织学图片及免疫组化结果
Ａ: 良性转移性平滑肌瘤患者双肺实性肺结节的计算机断层扫描示:双肺多发结节ꎬ高密度影ꎬ类圆形ꎬ边界清楚ꎻＢ~Ｃ
镜下观察示:肿瘤细胞呈梭形ꎬ形态温和ꎬ呈编织状或束状排列ꎬ未见核分裂及坏死ꎻＤ~ Ｉ: ＥｎＶｉｓｉｏｎ 两步法示:肿瘤细胞
(按顺序 Ｄ~ Ｉ 依次为)ＳＭＡ、Ｄｅｓｍｉｎ、ＥＲ、ＰＲ、ＣＤ３４ 弥漫强阳性ꎻ肿瘤细胞 Ｋｉ￣６７ 增殖指数 ３％左右ꎮ

Ｆｉｇｕｒｅ １　 ＣＴ ｉｍａｇｉｎｇ ｒｅｓｕｌｔｓꎬ ｐａｔｈｏｈｉｓｔｏｌｏｇｉｃ ｐｉｃｔｕｒｅｓ ａｎｄ ｉｍｍｕｎｏｈｉｓｔｏｃｈｅｍｉｃａｌ ｒｅｓｕｌｔｓ ｏｆ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ＰＢＭＬ
Ａ: ＣＴ ｓｃａｎ ｏｆ ｓｏｌｉｄ ｐｕｌｍｏｎａｒｙ ｎｏｄｕｌｅｓ ｉｎ ｂｏｔｈ ｌｕｎｇｓ ｏｆ ａ ｐａｔｉｅｎｔ: ｍｕｌｔｉｐｌｅ ｎｏｄｕｌｅｓ ｉｎ ｂｏｔｈ ｌｕｎｇｓꎬ ｈｉｇｈ￣ｄｅｎｓｉｔｙ ｓｈａｄｏｗｓꎬ
ｃｌａｓｓｉｃａｌｌｙ ｒｏｕｎｄｅｄꎬ ｗｉｔｈ ｃｌｅａｒ ｂｏｒｄｅｒｓꎻ Ｂ￣Ｃ: Ｍｉｃｒｏｓｃｏｐｉｃ ｏｂｓｅｒｖａｔｉｏｎ ｓｈｏｗｅｄ ｔｈｅ ｔｕｍｏｒ ｃｅｌｌｓ ｗｅｒｅ ｓｐｉｎｄｌｅ￣ｓｈａｐｅｄꎬ ｗｉｔｈ
ａ ｍｉｌｄ ｍｏｒｐｈｏｌｏｇｙꎬ ａｒｒａｎｇｅｄ ｉｎ ａ ｂｒａｉｄ￣ｌｉｋｅ ｏｒ ｆａｓｃｉｃｌｅ￣ｌｉｋｅ ｐａｔｔｅｒｎꎬ ｗｉｔｈ ｎｏ ｎｕｃｌｅａｒ ｄｉｖｉｓｉｏｎ ｏｒ ｎｅｃｒｏｓｉｓꎻ Ｄ￣Ｉ: ＥｎＶｉｓｉｏｎ
ｔｗｏ￣ｓｔｅｐ ｍｅｔｈｏｄ ｓｈｏｗｅｄ ｔｈｅ ｔｕｍｏｒ ｃｅｌｌｓ ｗｅｒｅ ( ｉｎ ｔｈｅ ｓｅｑｕｅｎｃｅ ｏｆ ｏｒｄｅｒ Ｄ￣Ｉ) ｄｉｆｆｕｓｅｌｙ ｓｔｒｏｎｇ￣ｐｏｓｉｔｉｖｅ ｉｎ ＳＭＡꎬ Ｄｅｓｍｉｎꎬ
ＥＲꎬ ＰＲꎬ ａｎｄ ＣＤ３４ꎬ ａｎｄ ｔｈｅ ｔｕｍｏｒ ｃｅｌｌｓ ｗｅｒｅ ａｂｏｕｔ ３％ ｉｎ ｔｈｅ Ｋｉ￣６７ ｐｒｏｌｉｆｅｒａｔｉｏｎ ｉｎｄｅｘ.

２.４　 治疗及随访

７ 例患者均存活ꎬ随访时间 ３~６９ 个月ꎮ 其中病

例 ２ 因肿块大ꎬ肺功能差ꎬ 未行手术ꎬ行 ＣＴ 下经皮

肺病损射频消融术 ３ 次ꎬ肿块较前有所缩小ꎬ随访肿

块无明显变化ꎮ 其余均行楔形肺切除术ꎬ未放化疗ꎬ
预后良好ꎬ未复发ꎮ 见表 １ꎮ

表 １　 ７ 例 ＰＢＭＬ 患者的临床病例资料
Ｔａｂｌｅ １　 Ｃｌｉｎｉｃａｌ ｃａｓｅ ｄａｔａ ｏｆ ７ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ＰＢＭＬ

病例
年龄 /
岁

ＣＴ 表现 临床表现 子宫肌瘤手术史 标本获取途径
随访时间 /

个月

１ ５０ 双肺ꎬ多发ꎬ大者最大径 １.６ ｃｍ 无症状 ５ 年前肌瘤剔除术 楔形肺切除 ３
２ ５８ 左肺多发结节ꎬ大者最大径 ６.２ ｃｍ 无症状 １１ 年前全子宫切除术 ＣＴ 下引导经皮肺穿刺 ８
３ ５２ 双肺多发结节ꎬ大者最大径 １.５ ｃｍ 咳嗽咳痰 ８ 年前全子宫切除术 楔形肺切除 ５４
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续表

病例
年龄 /
岁

ＣＴ 表现 临床表现 子宫肌瘤手术史 标本获取途径
随访时间 /

个月

４ ５９ 左肺单发结节ꎬ最大径 １.７ ｃｍ 无症状 ５ 年前全子宫切除术 肺肿瘤切除 ６９
５ ６０ 不详 胸闷气喘 ２０ 年前全子宫切除术 经皮肺穿刺 ３４
６ ３５ 双肺多发结节ꎬ大者最大径 ０.８ ｃｍ 无症状 ５ 年前肌瘤剔除术 楔形肺切除 ２０
７ ５３ 左下肺单发结节ꎬ最大径 ２.４ ｃｍ 无症状 １０ 年前全子宫切除术 肺肿瘤切除 ５７

图 ２　 第 ６ 例患者病理组织学图片及免疫组化结果
Ａ:肿瘤细胞梭形ꎬ形态一致ꎬ呈编织状或束状排列ꎬ未见核分裂及坏死ꎬ未见肺泡样水肿、薄壁鹿角状血管、嗜酸性大核
仁、嗜酸性小体ꎬ与 ＦＨ 缺陷型平滑肌瘤形态学不符(×２００)ꎻＢ:肿瘤细胞 ＦＨ 阳性(×４００)ꎮ

Ｆｉｇｕｒｅ ２　 Ｈｉｓｔｏｌｏｇｉｃ ｐｉｃｔｕｒｅｓ ｏｆ ｔｈｅ ｐａｔｈｏｌｏｇｙ ａｎｄ ｉｍｍｕｎｏｈｉｓｔｏｃｈｅｍｉｃａｌ ｒｅｓｕｌｔｓ ｏｆ ｃａｓｅ ６
Ａ: Ｔｕｍｏｒ ｃｅｌｌｓ ｗｅｒｅ ｓｐｉｎｄｌｅ￣ｓｈａｐｅｄꎬ ｍｏｒｐｈｏｌｏｇｉｃａｌｌｙ ｕｎｉｆｏｒｍꎬ ａｎｄ ａｒｒａｎｇｅｄ ｉｎ ａ ｂｒａｉｄｅｄ ｏｒ ｆａｓｃｉｃｕｌａｒ ｐａｔｔｅｒｎꎬ ｗｉｔｈ ｎｏ
ｎｕｃｌｅａｒ ｄｉｖｉｓｉｏｎ ｏｒ ｎｅｃｒｏｓｉｓꎬ ａｎｄ ｎｏ ａｌｖｅｏｌａｒ￣ｌｉｋｅ ｅｄｅｍａꎬ ｔｈｉｎ￣ｗａｌｌｅｄ ｓｔａｇｈｏｒｎ ｂｌｏｏｄ ｖｅｓｓｅｌｓꎬ ｅｏｓｉｎｏｐｈｉｌｉｃ ｍａｃｒｏｎｕｃｌｅｉꎬ
ｏｒ ｅｏｓｉｎｏｐｈｉｌｉｃ ｖｅｓｉｃｌｅｓꎬ ｗｈｉｃｈ ｗｅｒｅ ｍｏｒｐｈｏｌｏｇｉｃａｌｌｙ ｉｎｃｏｎｓｉｓｔｅｎｔ ｗｉｔｈ ａｎ ＦＨ￣ｄｅｆｉｃｉｅｎｔ ｓｍｏｏｔｈ ｍｕｓｃｌｅ ｔｕｍｏｒ ( ×２００)ꎻ
Ｂ: Ｔｈｅ ｔｕｍｏｒ ｃｅｌｌｓ ｗｅｒｅ ＦＨ ｐｏｓｉｔｉｖｅ(×４００) .

３　 讨　 论

ＰＢＭＬ 可发生于任何年龄段ꎬ但更常见于育龄

或绝经前期女性ꎮ 本研究中 ７ 例患者ꎬ３５~６２ 岁ꎬ中
位年龄 ５３ 岁ꎬ平均 ５２.４ 岁ꎮ 其中 ５ 例绝经期ꎬ１ 例

绝经前期ꎬ １ 例育龄期ꎬ后两例子宫均未切除ꎮ
ＰＢＭＬ 患者多有子宫肌瘤手术史ꎬ肺部病变通常在子

宫肌瘤切除术后数年(１ 个月至 ２０ 多年)发现[５￣６]ꎬ平
均时间为 ８~ １５ 年[７]ꎮ ＰＢＭＬ 病程缓慢ꎬ一般无明

显症状ꎬ大多在体检时行 Ｘ 线或 ＣＴ 检查发现ꎮ 本

研究中有 ５ 例无症状患者ꎬ２ 例轻微症状ꎮ 纳入报

道的 ８５ 例中ꎬ有明确症状记载者 ３０ 例(３５.２９％)ꎬ
且肺部症状不具有特异性ꎬ包括咳嗽、咳痰、胸痛、呼
吸困难、喘息和胸腔积液ꎮ 一则可能与结节数量、大
小、位置有关ꎬ二则部分患者本身患有多种疾病ꎬ如
气胸、肺结核、心功能失代偿等ꎬ不能判定所有肺部

症状均因 ＰＢＭＬ 而起ꎮ 影像学资料对疾病诊断有

重要的参考意义ꎮ ８５ 例和本研究 ７ 例的共同影像

学特点表现为双肺的单发或多发结节ꎬ呈均匀高密

度影ꎬ与周围组织界限清晰ꎬ大小不一ꎮ
ＰＢＭＬ 的发病机制仍存在争议ꎮ Ｃｒａｍｅｒ[８]首次

报道 ＢＭＬ 和子宫平滑肌瘤为同一起源ꎬＢＭＬ 的 ＥＲ
和 ＰＲ 阳性ꎬ并且受激素调节ꎮ 有研究表明ꎬ在绝经

后、妊娠后、卵巢切除后或者使用芳香化酶抑制剂

后ꎬＰＢＭＬ 都有一定程度缩小ꎬ甚至完全消退[９￣１０]ꎮ
比较基因组杂交和 Ｘ 染色体失活分析证明ꎬＢＭＬ
与子宫平滑肌瘤具有相同的雄激素受体等位基因失

活模式ꎬ肺部病变是转移而来[１１￣１２]ꎮ 另外ꎬ一种新

的小鼠平滑肌瘤模型也支持这一结果[１３]ꎮ 目前有

多种假说ꎬ第一种假说是良性子宫平滑肌瘤经淋巴

管 /血管转移ꎬ亦或是子宫平滑肌瘤手术时的机械性

挤压导致子宫细胞脱落经过腹腔机械播散或血液播

散等途径转移到其他部位形成平滑肌瘤ꎮ 本组 ７ 例

病例均有子宫肌瘤手术史ꎬ纳入报道的 ８５ 例 ＰＢＭＬ
患者中ꎬ明确有子宫肌瘤病史者 ６７ 例(７８.８２％)ꎬ明
确有子宫肌瘤手术史者 ５８ 例(６８.２４％)ꎬ有病例报

道也统计到 ２０％ ~３０％患者没有平滑肌瘤的病史或

子宫平滑肌瘤手术史[１４￣１６]ꎬ因此ꎬ第一种假说无法

解释这类患者出现肺部病灶的情况ꎮ 有研究猜想

ＰＢＭＬ 的组织来源除子宫平滑肌瘤外还可能来源于

其他含有平滑肌的部位ꎬ但明确每一例 ＰＢＭＬ 的组

织起源需要更多循证医学证据和全基因组测序数

据[１４]ꎮ 第二种假说认为 ＢＭＬ 是广义的多中心原发

性平滑肌病的一种形式ꎮ 在雌激素作用下ꎬ所有体

腔上皮都有可能化生为肌成纤维细胞ꎬ进而不受控

制地增生成肿瘤ꎬ如腹膜播散性平滑肌瘤病、静脉内

平滑肌瘤病、淋巴管平滑肌瘤病等[１７]ꎮ 本组 ７ 例
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ＥＲ 都为阳性ꎬ虽然有 ３ 例 ＰＲ 阴性ꎬ在一定程度上

支持疾病具有雌激素依赖性ꎮ 绝经期和老年期病例

提示除了激素可能还有其余因素促进疾病进展ꎮ 一

些研究表明异质性细胞遗传学异常、特异性易位、结
节性硬化症 ２ 基因的丢失以及一种参与伤口修复和

纤维化疾病的转化生长因子( ｔｒａｎｓｆｏｒｍｉｎｇ ｇｒｏｗｔｈ
ｆａｃｔｏｒ￣βꎬ ＴＧＦ￣β) 和血管生长因子都可能参与

ＰＢＭＬ 的进展[１８]ꎮ ＴＧＦ￣β 调节子宫肌层的细胞增

殖和胶原生成ꎻ然而ꎬ在平滑肌瘤中该调节过程不能

正常进行ꎬＴＧＦ￣β３ 的表达升高和生长抑制反应异

常ꎬ导致平滑肌瘤的进展[１８]ꎮ
Ｎｕｏｖｏ 等[１９]对 １５ 例平滑肌肉瘤、８ 例平滑肌瘤

及 １０ 例 ＢＭＬ 的临床病理特征及免疫组化进行回

顾性分析发现ꎬＢＭＬ 的平均 Ｋｉ￣６７ 指数在 ２.３％(范
围:０.９％ ~ ８. ８％)ꎬ平滑肌瘤的平均 Ｋｉ￣６７ 指数为

３.４％(０.７％ ~８.１％)ꎬ两者无明显差异ꎬ而平滑肌肉

瘤的平均 Ｋｉ￣６７ 指数则明显高于它们ꎬ平均 ２８.６％
(１４.４％ ~ ６２％)ꎮ 本组除 １ 例 Ｋｉ￣６７ 增殖指数 １０％
左右ꎬ略高于 Ｎｕｏｖｏ 等研究中 ＢＭＬ 的Ｋｉ￣６７指数范

围(０.９％ ~ ８.８％) [１９]ꎬ其余 １％ ~ ５％ꎬ均在范围内ꎮ
ＰＢＭＬ 在组织形态学上具有良性特征ꎬ表现为肿瘤

无侵袭性ꎬ无坏死ꎬ细胞形态温和ꎬ细胞核缺乏多形

性和异型性ꎬ每高倍视野少于 ５ 个核分裂象ꎬ与原子

宫平滑肌瘤形态一致ꎮ 若活检显示平滑肌瘤仅伴有

每 １０ 个高倍视野出现大于 ９ 个核分裂这一不典型

性ꎬ常被归为“核分裂活跃的平滑肌瘤(恶性潜能未

定的平滑肌瘤)”ꎮ 如果在此基础上ꎬ肿瘤细胞伴有

中度及以上异型性ꎬ出现凝固性坏死ꎬ有丝分裂活

跃ꎬ增长迅速ꎬ则考虑平滑肌肉瘤可能ꎮ 本组 ７ 例均

未出现明确核分裂象和坏死ꎬ仅 １ 例平滑肌细胞具

有轻度异型ꎬ１ 例局灶富于细胞并与之前子宫平滑

肌瘤形态一致ꎮ 除了与高分化平滑肌肉瘤肺转移鉴

别外ꎬＰＢＭＬ 还需与肺的纤维平滑肌瘤性错构瘤、炎
性肌纤维母细胞肿瘤、孤立性纤维性肿瘤以及 ＦＨ
缺陷型平滑肌瘤相鉴别ꎮ ①肺纤维平滑肌瘤性错构

瘤:可发生于男性ꎬ发病年龄更广泛ꎬ无平滑肌瘤病

史ꎮ 肺的原发良性肿瘤ꎬ是肺错构瘤的一种ꎬ仅由纤

维和平滑肌组织构成ꎬ另见内陷的呼吸性肺泡上皮

成分ꎬ可表达 Ｖｉｍｅｎｔｉｎ、 ＳＭＡ、Ｄｅｓｍｉｎꎬ但不表达

ＥＲ、ＰＲ[２０]ꎮ ②肺炎性肌纤维母细胞肿瘤:好发于儿

童及青年ꎬ肿瘤细胞主要由增生的纤维母细胞及肌

纤维母细胞组成ꎬ其间可见大量炎细胞浸润ꎮ 肌源

性标记物如 ＳＭＡ、ｄｅｓｍｉｎ 表达不一ꎬ部分病例可表

达间变性淋巴瘤激酶ꎮ ③孤立性纤维性肿瘤: ＣＴ
影像学具有特征性的瘤内扭曲血管影及假包膜征ꎮ

组织形态表现为梭形肿瘤细胞形成境界清楚的结

节ꎬ细胞丰富区和疏松区交替组成ꎬ梭形的肿瘤细胞

散在宽大的胶原纤维束中ꎬ免疫指标 ＣＤ３４、ＣＤ９９
和 Ｂｃｌ￣２ 均为阳性ꎮ ④ＦＨ 缺陷型平滑肌瘤:一种罕

见的平滑肌瘤亚型ꎬ多发于育龄期的年轻女性ꎬＦＨ
阴性ꎬ其组织病理学的主要特征包括肺泡样水肿、显
著的嗜酸性大核仁、胞质内嗜酸性小球及薄壁的鹿

角状血管等ꎮ 病理组织活检仍然是确定 ＰＢＭＬ 疾

病性质和评估病变程度的可靠标准[２１]ꎮ 纳入的病

例报道中ꎬ对双肺多发实性结节的可疑 ＰＢＭＬ 患者

多经胸腔镜楔形肺切除ꎬ取组织活检明确病理诊断ꎮ
目前尚无统一的治疗指南ꎬ主要是手术治疗和

激素治疗ꎬ并定期随访ꎮ 患者若肺部病灶局限且耐

受手术ꎬ可完全切除肺部病灶ꎬ对双侧多发结节者ꎬ
可行楔形肺切除取病理组织活检明确诊断ꎬ术后定

期随访ꎮ 由于 ＰＢＭＬ 表现出激素依赖性ꎬ国外一些

患者使用激素治疗ꎬ包括促黄体生成素释放激素类

似物、孕酮和芳香化酶抑制剂等ꎬ并提出激素治疗对

绝经期患者可能疗效欠佳[１５]ꎮ 少数患者在激素治

疗后仍有病情进展ꎬ为维持低雌激素环境ꎬ行双侧卵

巢切除术手术去势[２２]ꎮ 此疗法仍待讨论ꎬ其一ꎬ因
发病机制尚未完全明确ꎬ手术去势仍不能完全杜绝

疾病进展的可能性ꎬ其二ꎬ雌激素匮乏可能引起血管

异常舒张收缩、骨质疏松、心血管疾病、认知能力下

降和痴呆等疾病风险升高ꎬ即医源性更年期ꎬ明显降

低患者的生活质量ꎮ 对多部位转移性平滑肌瘤患

者ꎬ可多学科会诊讨论ꎬ按照主次原则进行序贯治

疗ꎮ 有研究报道中 １ 例患者发现 ＰＢＭＬ 的同时确

诊子宫肌瘤ꎬ行腹腔镜子宫肌瘤切除术和肺段切除

术序贯手术治疗ꎬ间隔 １ ~ ２ 个月ꎬ术后用激素巩固

治疗[１６]ꎬ预后良好ꎮ １ 例除肺部平滑肌瘤外ꎬ骶骨

软组织活检和 Ｔ１１脊柱骨活检也显示平滑肌瘤ꎬ并发

现急性脊髓压迫ꎬ最终在肿瘤科、神经外科和妇科等

学科会诊后行手术和 ＧｎＲＨ 激动剂治疗ꎬ随后脊髓

病变缩小ꎬ脊髓压迫症状显著减轻[２３]ꎮ 不论是手术

治疗还是激素治疗ꎬ患者均应定期随访ꎮ ＰＢＭＬ 生

长缓慢ꎬ在一些病例中可持续存在几十年[２４]ꎬ尽管

良性子宫平滑肌瘤肉瘤转化的发生率极低ꎬ若随访

过程中发现瘤体呈发展状态ꎬ仍应警惕平滑肌瘤恶

变可能[２５]ꎮ 多模态影像学和组织活检有助于辨别

ＰＢＭＬ 是否发生恶性转化ꎮ 良性转移性平滑肌瘤在

ＰＥＴ￣ＣＴ 上不呈现高代谢[２６]ꎬ恶性转化的肿瘤可呈

现高摄取状态ꎮ 有研究通过 ｍｉＲＮＡ￣２２１ 和 ｍｉＲＮＡ￣
１２６ 的定量检测发现恶性转化后的低度平滑肌肉瘤较

转化前 Ｋｉ￣６７ 指数增高ꎬＥＲ 和 ＰＲ 水平显著降低ꎬ且呈
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较高ｍｉＲＮＡ￣２２１ 表达和低ｍｉＲＮＡ￣１２６ 表达[２７]ꎮ
综上所述ꎬＰＢＭＬ 临床上较为罕见ꎬ常发生于子

宫肌瘤术后ꎬ生长缓慢ꎮ 对有子宫肌瘤病史或子宫

肌瘤手术史且 ＣＴ 检查结果提示肺部多发实性结节

的患者ꎬ应考虑 ＰＢＭＬ 可能ꎮ 其确诊需要结合既往

病史、影像学资料、病理形态学及免疫组化证据ꎮ 主

流疗法仍是手术切除ꎬ术后随访ꎬ一般预后良好ꎮ 本

研究病例数较少ꎬ结合相关文献回顾ꎬ适当弥补了罕

见病例不可避免的局限性ꎬ旨在提高临床医师对该

疾病的兴趣和宏观认识ꎬ为以后探讨该疾病机制、制
定治疗指南提供一些参考ꎮ
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