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&&!摘&要"&原发性纵隔绒毛膜癌%绒癌'是一种罕见的与妊娠无关的恶性肿瘤#儿童极为罕见) 该文报道 !

例儿童原发性纵隔绒癌) 此病例为 !@ 岁男性患儿#以气促*胸痛及发热入院#伴刺激性咳嗽及体重下降#影像学检

查显示纵隔右侧缘巨大占位灶#尸检证实为纵隔及右肺绒毛膜上皮细胞癌) 结合此病例#介绍原发性纵隔绒癌的

临床特点*诊断和治疗方面的最新进展) !中国当代儿科杂志#;<<=#>>$?%&@>? B@;<"
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&&原发性纵隔绒毛膜癌%绒癌'是一种罕见的与

妊娠无关的恶性肿瘤!!"

#儿童极为罕见#其病因不

明#常在成年时被发现#男性发病多见) 在国内儿科

病人中发现尚属首例#该病发病率极低#临床医生的

认识不足#临床表现的隐匿性和复杂性容易导致误

诊及漏诊#且临床上尚无规范化的治疗指南#早期发

现及干预治疗#可能降低其死亡率) 本研究结合 !

例我院儿科病房收治的原发性纵隔绒癌病例#总结

了其临床特点和诊治进展#希望为其诊断及治疗提

供有用的经验)

>I概述

非妊娠性绒癌又称原发性绒癌#属恶性生殖细

胞肿瘤#多发生于身体中线部位!#"

#如松果体*纵

隔*腹膜后*肺*食管*胃*空肠*结肠*胰腺*膀胱*乳

腺和腹股沟等处#而且常见于青年男性#并认为其是

起源于胚胎期沿着泌尿生殖道迁移失败的原始生殖

细胞) 原发性纵隔绒癌即是一种罕见的与妊娠无关

的原发于纵隔的恶性肿瘤)

>7>I病因

原发性纵隔绒癌起病原因仍然不明#有多个假

说#如胚芽移行异常学说!@"

#胚胎细胞剩余学说#错

构瘤学说和发育不良学说等) 目前#更倾向于胚芽

移行异常学说#即胚胎发育期原始生殖细胞沿尿生

殖嵴移行时发生异常#移行至泌尿生殖道以外的组

织#生殖细胞在一定条件下发育为癌!V"

) 此类肿瘤起

源于胚胎时期性腺向下移行过程中被阻挡在纵隔内

的原始生殖细胞#其发展缓慢且无症状#因而常在成

年时被发现#好发年龄为 #$ bV$岁#男性发病多见)

>7;I病理

显微镜下观察&显著的出血*坏死浸浴其中的假

绒毛结节#瘤细胞呈多样化#一部分呈巢状排列#核

深染#异型性大#部分瘤细胞之间可见间桥$一小部
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分有大量血凝块#其中瘤细胞有两种&一种细胞界限

清楚#多核#胞质丰富#为合体滋养叶细胞$另一种细

胞界限清楚#体积小#胞质透亮#为细胞滋养叶细胞$

免疫组化_'d强阳性#K !̀$$ 蛋白阴性#生殖系统无

癌细胞)

>7AI临床表现

男性原发性纵隔绒癌极为少见#发病年龄从 @

个月到 "! 岁不等) 肿瘤较小时可无临床症状#当其

长大或恶变时可出现发热*吞咽困难*刺激性咳嗽*

体重减轻等症状#浅表淋巴结肿大) 当累及肺部时

可依次出现咳血*顽固性咳嗽*咳喘*胸痛*呼吸困难

等) 比较特异的体征有男性乳腺女性化*睾丸萎缩*

性欲减退#少数有心包积液*胸腔积液*腹腔积液等

症状)

>7MI诊断及鉴别诊断

有以下表现应考虑本病&

"

胸痛*胸闷*咳嗽*气

促*呼吸困难等呼吸系统症状$

#

男性乳腺女性化*

睾丸萎缩*性欲减退$

$

不明原因的发热*吞咽困难*

体重减轻)

%

实验室检查&血沉增快#'反应蛋白增

高#YI_升高#血尿#_'d升高!["

) 但甲胎蛋白#癌

胚抗原等肿瘤标记物均为阴性$

&

影像学检查&纵隔

占位病灶$

'

肿块活检免疫组化_'d强阳性) 需与

纵隔多发的恶性淋巴瘤*恶性畸胎瘤*恶性胸腺瘤*

恶性胸腺间皮瘤*神经母细胞瘤*纵隔性肺癌*结核

病及结节病等鉴别)

>7@I治疗及预后

原发性纵隔绒癌应采用手术切除*化疗*放疗等

综合性治疗) 首选手术切除#因确诊时已为晚期#手

术完全切除困难) 且其恶性程度高#生长迅速#短时

间内便会转移至其他脏器%如肺和肝'#预后差#患

者多于 \ 个月内死亡) 所以化疗在治疗方案中就显

得比较重要!\"

) 化疗方案倾向于参考妊娠性绒癌

的化疗方案#但化疗效果和妊娠性绒癌相差甚

远!""

) 以往文献报道的 !# 例患者中#有 [ 例未能得

到适当治疗的患者分别于入院后 \ 天*\ 周*# 个月

%# 例'和 \ 个月时死亡$另外 " 例中#[ 例虽经手术

切除#但仍有 # 例患者于术后 V#![ 个月死亡) 另有

人报道!S"

@ 例原发性肺绒癌患者分别于术后 @#[#"

个月死亡) 由此可见#原发性绒癌是一种高度恶性

的肿瘤#发展迅速*治疗效果差#即使手术彻底切除#

致死率仍然很高) 但也有文献报道 ! 例原发于颅内

的绒癌#在进行肿瘤根治性手术前进行了化疗%'C̀

I'B#HRk和51̀!\'和放疗联合新辅助疗法#结果

H:E示肿瘤退化#神经系统症状也得到了恢复#可能

这种新的辅助性疗法对绒癌极其有效!!"

)

;I诊断要点

"

临床表现多种多样#有发热*吞咽困难*刺激

性咳嗽*体重减轻等非特异性症状$

#

特异的体征有

男性乳腺女性化*睾丸萎缩*性欲减退$

$

亚急性或

慢性起病$

%

不明原因的发热伴血沉增快#'反应蛋

白增高#YI_升高$

&

纵隔占位性肿块$

'

血*尿

_'d升高#且血*尿 _'d值进行性增高#排除生殖

系统肿瘤性疾患#育龄女性应排除妊娠$

(

活检组织

有癌巢#合体状癌细胞#且免疫组化 _'d染色强阳

性#K !̀$$ 阴性) 具备
&'(

项可确诊)

AI病例报告

患儿#男#!@ 岁#因进行性气促*胸痛#间断性发

热 #$ 余天入院) 患儿 #$ 余天前无明显诱因出现气

促*胸痛#进行性加重#伴间断性发热#体温波动

@S7! b@S7Sh#以夜间为甚#伴刺激性咳嗽#无痰#同

时体重下降约 [ QD#在当地医院胸片示右肺占位性病

变#予抗炎对症支持治疗后效果不佳#诊断不明来我

院就诊) 起病以来#食欲差#大小便正常) 既往史&家

族中无肿瘤病史) 入院体查&R@"7@h#1%[ 次X/)*#

:@" 次X/)*#C1%[X\$ //_D#体重 @[ QD) 全身浅

表淋巴结多个#约黄豆大小) 乳房未发育#右肺叩诊

实音#听诊未闻及呼吸音#左肺呼吸音粗#无音)

心% c') 腹软#肝右肋下 V7[ ;/#质软#脾未及) 双

侧睾丸对称#无明显萎缩) 实验室检查&血常规&iC'

!$7[ n!$

%

XY#8$7"V#Y$7#V#_> "[ DXY$尿常规&:C'

!#个X_1#1:F% o') 肝功能&白蛋白 #S7V DXY#球

蛋白 @[7V DXY) 心肌酶学&YI_S%#7" GXY#'̀反应

蛋白 !$S /DXY# MK: \" //X() 免疫全套& EDd

!V7[ DXY#EDB! "#$ /DXY#EDH! [\$ /DXY) 11I皮

试阴性) 血清电解质*凝血功能*肾功能正常) 胸水

检查&比重T!7$V$#细胞总数 V oX_1#iC'! \$$ n

!$

\

XY#多核细胞 S[p#单核细胞 ![p#李凡它试验阳

性#YI_S V["7V GXY#

)

羟̀丁酸脱氢酶 %_CI_'

[ @#!7V GXY#腺苷脱氨酶%BIB' #!S7" GXY) 胸

片&左肺多个结节影#转移瘤可能#右侧纵隔占位性

病变) 胸部'R&

"

纵隔右侧缘巨大占位灶%!@7[ ;/

n% ;/n" ;/'%图 !'#考虑恶性病变&肉瘤,

#

左

肺内多形性病灶#转移性病变, 右侧胸腔积液并右

肺膨胀不全) 骨髓细胞学检查&骨髓增生明显活跃#

粒系晚幼粒增高$红系增高#尾部可见不明细胞$血

片&白细胞增高#分叶核增高) 纵隔肿块穿刺物病理

(S![(
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活检#第一次全为坏死组织$第二次多为坏死物*肺

泡上皮增生活跃#肺泡内有渗出*坏死物#其内可见

个别核大*深染*变性坏死的异型细胞#恶性肿瘤不

能完全排除) 入院后予头孢噻肟钠抗感染#异烟肼*

利福平*吡嗪酰胺及链霉素四联抗痨治疗#患儿呼吸

困难进行性加重#反复高热#进行性消瘦于住院 !$ 2

因呼吸衰竭临床死亡#并行尸检)

尸检所见&右肺与纵隔肿块 %!% ;/n!@ ;/

n!# ;/'粘连#分界不清) 肿块重 !7V[ QD$切面灰

红*有广泛*多灶性出血坏死) 右肺完全破坏$左肺

多个肿块*结节#无包膜) 肺门*纵隔淋巴结肿大)

肝重 !7[ QD#切开可见多个灰白色肿块及结节%米粒

至花生米大小不等') 肾肿大) 心包血性积液) 右

侧胸腔积液) 腹腔积液) 镜下&癌巢*坏死组织*合

体状癌细胞%图 #') 免疫组化&_'d强阳性%图 @'#

K !̀$$ 蛋白阴性#生殖系统未发现癌细胞) 病理诊

断&纵隔及右肺绒毛膜上皮细胞癌#_'d% o') 左

肺*肝脏多发转移性癌)

MI诊断思维

本病病例特点&

"

!@ 岁男性#亚急性起病#进行

性加重$

#

进行性气促胸痛#间断性发热#伴体重进

行性减轻$其外祖父有咯血病史#患儿与其有密切接

触史$

$

病后正规抗生素治疗无效$

%

体格检查&

:@" 次X/)*)全身浅表多个淋巴结肿大#黄豆大小)

乳房未发育) 右肺叩诊实音#听诊未闻及呼吸音#左

肺呼吸音粗#无音) 肝右肋下 V7[ ;/#质软#脾未

及) 睾丸无明显萎缩$

&

YI_*'̀反应蛋白*MK:均

升高) 胸水为渗出液#YI_和 BIB异常升高$

'

影

像学检查&纵隔右侧缘巨大占位灶$

(

骨髓片尾部可

见不明细胞)

根据以上特点#首先从纵隔肿块考虑恶性肿瘤&

"

恶性淋巴瘤&肿块位于纵隔#学龄儿童好发#其临

床表现多样性#且骨髓片尾部有不明细胞) 病情凶

险#但生前组织活检未找到确诊依据$

#

神经母细胞

瘤&肿块位于纵隔#且有骨髓不明细胞#但其起病年

龄一般小于 [ 岁#且病情进展相对缓慢#晚期骨髓可

见神经母细胞瘤细胞$

$

恶性胸腺瘤&小儿少见#起

病进行性发展#很少发生肺浸润#但可种植$

%

纵隔

性肺癌&起病隐匿#常累及上腔静脉#浸润肺引起支

气管病变#可出现咯血$

&

恶性胸腺间皮瘤&临床以

胸痛为主#胸腺表面凹凸不平#锯齿状改变$

'

恶性

畸胎瘤&好发于肺部或纵隔#但影像学不支持) 同时

也考虑了非肿瘤性疾病&

"

结核病&具有间断发热*

咳嗽等临床症状及体征#同时其外祖父有咯血病史#

患儿与之有密切接触史#故要警惕全身性结核病可

能#但未见全身性结核病可在局部形成巨大肿块#入

院后予四联抗痨治疗无效$

#

结节病&患儿有发热和

纵隔肿块#病情进展快#'̀反应蛋白*血沉*YI_均

升高#肿块活检主要见非干酪性坏死#但结节病病情

较缓慢#且糖皮质激素治疗有效)

患儿生前两次纵隔肿块穿刺物病理活检&为坏

死组织$多为坏死物*肺泡上皮增生活跃#肺泡内有

渗出*坏死物#其内可见个别核大*深染*变性坏死的

异型细胞#恶性肿瘤不能完全排除#但未做免疫组

化$尽管骨髓尾部可见不明细胞#加之病情已到晚

期#儿科医生缺乏对原发性纵隔绒癌的认识#未行血

尿_'d检测#所以失去生前诊断的机会#只能依靠

尸检确诊)

II图 >I纵隔!H$增强%I纵隔右侧缘

巨大占位灶$右侧胸腔积液并右肺膨胀不全)

II图 ;I病理切片图$ NM<<%I瘤细胞

界限清楚#体积小#胞质透亮#为细胞滋养叶

细胞$周边瘤细胞界限清楚#多核#胞质丰富#

为合体滋养叶细胞)

II图 AI免疫组化$ NM<<%I胞浆内可

见棕褐色颗粒#瘤细胞_'d染色呈强阳性)

(%![(
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@I评论

原发性纵隔绒癌常有中心出血坏死#给经皮穿

刺活检造成一定困难#对于准备行活检者#建议在

'R引导下进行多点穿刺) 本例生前行 C超引导及

'R引导下纵隔肿块穿刺各 ! 次#取坏死组织及发现

少量恶性肿瘤细胞#但病理科医师缺乏对本病的认

识#未行_'d染色) 同时临床医师也没有诊断治疗

本病的临床经验#也未行血尿 _'d检查#错过了生

前诊断的机会) 男性纵隔原发性绒癌是一种罕见的

高度恶性肿瘤#预后极差#患者多于 \ 个月内死亡)

一旦确诊#最好采用放*化疗联合治疗后再进行手

术) 需定期进行 k线*'R或 H:E等影像学以及血

尿
*

_̀'d水平的检测#做好随访)
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