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1  病例报告
1.1 病例资料  患者男，73岁，因疲乏1周，体检发现右下肺肿
物到我院进一步就诊。查体：胸廓无畸形。双肺对称，呼吸运
动和呼吸频率正常，双肺呼吸音清晰，双肺未闻及干湿啰音，
未触及胸膜摩擦感，胸壁和肋骨无压痛。辅助检查：细胞角蛋
白19片段 3.65↑ (0~3.3 μg/L)，余肺癌相关肿瘤标志物均提示正
常。行CT增强扫描提示：右肺下叶后基底段胸膜下见一范围约 
41mm×29mm×34mm 不规则软组织肿块影，边界清晰，密度尚
均匀，肿块呈宽基底紧贴右后胸膜，可见“胸膜尾征”，增强扫描
渐进性强化，平扫及增强各期CT值约 49、70、74(HU)(图1A-1C)，
邻近右肺下叶肺组织受压(图1D)，周围未见骨质破坏(图1E)。
1.2 手术记录  患者行胸腔镜下右下肺肿物楔形切除术切除右下肺

肿物，术中送检(右下肺肿物):送检楔形切除肺组织一块，内见灰
黄色肿物大小 3.5×3.0×2.7cm，肿物切面灰黄灰粉实性质中，
送冰冻病理。
1.3 病理  (右下肺肿物)镜下见上皮样肿瘤细胞呈巢团状排列，胞
浆丰富、嗜酸，细胞核轻度异型性，间质富含胶原，与周围肺组
织边界尚清(图1F)，结合免疫组化，符合肺原发性脑膜瘤(肺异位
脑膜瘤)，上皮型，WHO Ⅰ级。

免疫组化：4#CK(-), Vim(+),EMA(+),PR(+),CgA(-),syn(-),  
CD56(+), Desmin(-), CD34(-),STAT6(-),S-100(-), SOX-10(-), 
HMB45(-), Melan-A(-),CR(-),CK5/6(-), WT1(胞浆+), Ki67约 
3%(+)。

图1A-图1C 右肺下叶后基底段胸膜下见一范围约41mm×229mm×34mm不规则软组织肿块影，边界清晰，密度尚均匀，肿块呈
宽基底紧贴右后胸膜，可见“胸膜尾征”，增强扫描渐进性强化，平扫及增强各期CT值约49、70、74(HU)；图1D：周围未见
骨质破坏；图1E：邻近右肺下叶肺组织受压；图1F：(右下肺肿物)镜下见上皮样肿瘤细胞呈巢团状排列，胞浆丰富、嗜酸，
细胞核轻度异型性，间质富含胶原，与周围肺组织边界尚清。
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2  讨　论
2.1 发病情况  脑膜瘤是一种具有蛛网膜细胞特征的中胚层肿瘤，
主要发生在中枢神经系统(CNS)，极少发生在颅外部位，例如，
头颈部、皮肤、骨骼、周围神经、腹膜后和肺部等部位，其中肺
部更为罕见[1-2]。 自1986年第一例原发性肺脑膜瘤病例报告报道
以来，总 报道病例数不到60例，与颅内脑膜瘤，原发性肺内脑
膜瘤也具有恶变的生物型行为，以上病例中，有5例肿瘤提示恶
性或非典型性[3]。大多数原发性肺脑膜瘤患者与其他肺内良性肿
瘤患者类似，并不表现出特异性的临床症状，但有一些患者可以
出现咳血、痰液、咳嗽或胸痛。除以上表现以外，个别确诊为恶
性的肺内脑膜瘤病例，患者在后期会出现气喘、食难下咽等压迫
性或周围器官浸润而引起的继发性症状，并且在后期对患者的随
访，原发性肺内脑膜瘤具有通过淋巴远处转移的潜力。
2.2 发病机制  对于肺原发性脑膜瘤，其发病原因及机制目前仍停
留于推测及假说阶段：目前已有多个学者提出了不同组织遗传学和
病理机制，Lepanto  D等学者[4]认为颅外脑膜瘤可能来源于蛛网膜
细胞的错位和迁移，而 Mao YQ 等学者[5]在一例肾门原发性脑膜瘤
研究中揭示肿瘤可能起源于神经束膜细胞或多能干间充质细胞。
2.3 病理学  肿瘤组织学形态上，肺内原发性脑膜瘤与颅内脑膜瘤
结构类似，细胞呈梭形或上皮样，巢状、束状或漩涡状排列，细
胞非典型性不明显，核分裂象罕见；肿瘤内可见核内假包涵体、
胶原纤维及数量不等的砂砾体，病灶内出现的砂砾体对于病理上
诊断PPM具有较高的参考价值。组织学分型与中枢神经系统脑膜
瘤常见的分型相同，各亚型对于预后无明显影响[6]。

脑膜肿瘤诊断常用免疫组化指标有S100、D2-40、Nestin、
claudin-1、广谱CK、EMA、CEA、Vimentin、Ki-67[7]。Vimetin
和 EMA 在大多数异位脑膜瘤患者中同时表达， CD34 病灶在个别
病 例中呈阳性，而角蛋白、CK和S-100蛋白呈阴性[8]。其他标记如
D2-40主要用于侵袭性肿瘤类型的诊断，如非典型脑膜瘤、间变性
脑膜瘤；Ki-67增殖指数的评估对于肿瘤分级的判定非常关键[9]。
2.4 影像学表现  与肺内其他良性肿瘤，PPM的发现依赖高分辨
力CT，CT主要表现为为肺内实性结节或球状软组织肿块，大多
数为单发，也可肺内多发，病灶大小差异性较大，生长范围在
0.4cm-15cm，病灶内密度大多较均匀，钙化少见，因其绝大数
呈良性生物学行为，出血及坏死极为罕见，增强扫描病灶的强化
方式也多种多样，强化可均匀强化或不均匀强化，强化模式可渐
进性强化，本例患者出现的类似于颅内脑膜瘤出现的“胸膜尾
征”并不具有特异性；除常规CT增强扫描，PET-CT上病灶表现
为18F-FDG高摄取，因此部分病变也与肺癌难以区分。
2.5 鉴别诊断  区别于颅内脑膜瘤，由于原发性肺内脑膜瘤发病
率极低，目前国内外得到病理确诊的病例数少之又少，其临床表
现及影像学检查没有明确特异性，因此在术前实现临床诊断很困
难，最终确诊还有赖于病理学形态及免疫组化检测。
2.5.1 孤立性纤维性瘤：该类肿瘤最常分布于脏层胸膜下，肺实
质及纵隔也是其可能发生的部位。组织学上，孤立性纤维性瘤一
般表现为无序结构，镜下所示可区分开不同区域，分别是细胞丰
富区和细胞稀疏区，细胞分化并无明确异型性，呈较低的核分裂
像，瘤内血管丰富，因此在影像学表现上，CT增强扫描具有明显
强化的特点，尤其是在动脉期，可见多发条状明显强化影，这一
征象对病灶的诊断具有较高的价值；免疫组化上，对病变诊断有
意义的阳性指标有CD-99、CD-34、bcl-2，EMA则多呈阴性。
2.5.2 炎性肌纤维母细胞瘤：该肿瘤一般为单发、圆形、橡皮样肿
物。形态学上表现为有纤维母细胞、肌纤维母细胞分化表 现的梭
形细胞呈束状或席纹状排列，核分裂较少见，细胞学上亦无明显

异型性，可见显著浆细胞浸润，常伴淋巴滤泡。该肿瘤并无脑膜
瘤特征性的旋涡状结构；影像学表现上该类肿瘤多位于肺内近胸
膜缘，与胸膜缘接触面可见幕状突起，因其具有炎性的生物学行
为，部分病灶边缘亦可见空泡；免疫组化上，该类肿瘤大多SMA
阳性。
2.5.3 肉瘤样间皮瘤：该肿瘤一般表现为胸膜弥漫增厚、局灶伴有
结节形成。镜下表现方面，主要为或完全为梭形细胞构成，肿瘤
富于细胞，且形成相互交织的梭形细胞束。免疫组化方面， CK总
会阳性，且 calretinin、D2-40、WT-1 阳性，有时还表达EMA。  
2.6 治疗  原发性肺异位脑膜瘤虽然发病率低，但大多数患者预后
良好，术后肿瘤复发或转移概率低，目前临床治疗的主要策略与
肺内其他良性肿瘤手段类似，就是通过外科手术切除，临床大多
数是对肺内病灶进行楔形切除或肺叶切除[10]。个别案例中，患者
病变并非局限于单一肺叶，而是双肺有散在多发可疑病灶，则无
法通过一次手术完全切除，但在胸部 CT 检查随访2年发现病灶并
没有任何实质性变化。然而，Satoh 等人的报告中提到，该病例
对残余肺内脑膜瘤病变进行了 20 年随访，这些病变表现出缓慢的
生长，加倍时间约为1393天[11]。恶性虽少见，但恶性肺内脑膜瘤
预后极差，根据随访，最短在术后5个月即可出现复发、转移[12]。
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