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原发性肺淋巴上皮瘤样癌 1 例
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1　病例资料

患者，女性，55 岁，因“咳嗽不适 1 月余”于 2021 年 12 月 24
日就诊当地市级医院，医院门诊予以抗感染、止咳治疗 2 周后症

状未见好转。2022 月 1 月 17 日就诊我院，门诊以“右肺病变及

纵隔淋巴结肿大原因待查”收入院。患者无特殊个人史和家族

史。入院后三大常规、生化和血沉均在正常范围，肿瘤标志物：

神经元特异性烯醇化酶（neuron-specific enolase，NSE）：6. 3ng/
mL（↑），血 EB 病毒（Epstein-Barr virus，EBV）-DNA 未检。1 月

26 日行 4R 区淋巴结 EBUS-TBNA 活检，免疫组化显示：CK（+），

CD56（+），p40（+），Ki-67（80%+），CD3（-），CD20（-），Syn（-），

CD56（-），CgA（-），TTF-1（-）。病理诊断：鳞状细胞癌。临床诊

断：右肺鳞癌伴纵隔淋巴结转移，cT1N2M0 IIIA 期。2 月在当地

医院住院，TP 方案化疗 2 次。4 月 11 日再次就诊我院，以拟“评

估手术”收入院。4 月 7 日当地市级医院胸部 CT 显示纵隔内气

管前肿大淋巴结并周边小淋巴结，右肺中叶可见结节灶（图 1）。

4 月 14 日行单孔胸腔镜微创手术治疗，术后病理免疫组化：

CK5/6（+），p40（+），Ki-67（40%+），CD56（-），Syn（-），CgA（-），

TTF-1（+）；原位杂交检测：EB 病毒编码的 RNA（EBV-encoded 
RNA，EBER）阳性。见图 2。PD-L1 检测（克隆号：22C3，检测平

台 DAKO，TPS：30%）。最终临床确诊：原发性肺淋巴上皮瘤样

癌 （primary pulmonary lymphoepithelioma-like carcinoma，

PPLELC）。术后按期门诊随诊，至今恢复良好。
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注：A 为肺窗显示，右肺中叶见长径约 0.9cm 结节状高密度

影（箭头示），B、C 分别为纵隔窗下平扫和增强 CT，气管前腔静脉

后方可见边界尚清、大小约 2.4cm×1.6cm 结节状软组织密度影

（箭头示）。

图 1　胸部 CT

注：A 为肿瘤细胞核呈深棕黄染色、CK5/6 阳性表达（箭头示），B 为肿瘤细胞核呈浅棕黄染色、p40 阳性表达（箭头

示），C 为原位杂交呈深蓝染色（箭头示），EBER-ISH 阳性。

图 2　病灶组织免疫组化（EnVision 二步法，10×10）和病灶组织 EBER-ISH 原位杂交
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2　讨论

PPLELC 是 Begin［1］于 1987 年首次提出，并提出 EBV 是其

主要病因［2］。PPLELC 是非小细胞肺癌（non-small cell lung can‑
cer，NSCLC）的一种亚型，约占肺癌 0. 9%，常发生在年轻、不吸

烟的亚洲人群［3］。PPLELC 临床症状不典型，临床表现包括伴或

不伴有咯血的咳嗽、胸痛、呼吸困难等呼吸道症状，也可见体质

量减轻、盗汗、发热等［4］。本例患者仅出现咳嗽症状，无明显胸

痛、呼吸困难及发热盗汗等症状。胸部 CT 可为 PPLELC 的诊断

提供依据，但最终确诊仍然要依据病理结果。PPLELC 的胸部

CT 主要表现为胸膜附近的孤立性结节或团块、有分叶、毛刺征

和空气支气管征，很少有空洞和钙化，无明显的液化和坏死，增

强 CT 显示轻度至中度强化，CT 扫描通常显示延迟增强，可有血

管包绕征象，以及胸膜和血管的侵犯［5］。本例患者胸部 CT 表现

为右肺中叶单发结节，边缘尚清，围绕血管周围，纵隔窗部分实

变，增强扫描明显强化，未见明显增粗血管影，周围见条状实变

影，纵隔内气管前腔静脉后方可见结节状软组织密度影，增强扫

描轻度不均匀强化，静脉期和延迟期进一步明显强化，周围散在

小淋巴结显示强化尚均匀。病理检查是确诊 PPLELC 的金标

准。PPLELC 的免疫组化中，CK5/6、EMA、p63 和 p40 常呈现阳

性，而 CK7、TTF-1、CgA 的表达较低，因 PPLELC 来源于上皮组

织，而不是神经内分泌或腺上皮［6］，并且 EBER 可以检测出肿瘤

细胞核内是否存在 EBV，这对于诊断至关重要［7］。本例患者

CK5/6 和 p40 呈阳性，且原位杂交结果也提示感染 EBV，从而确

诊 PPLELC。本例患者气管镜取材病理诊断为鳞癌，术后病理为

PPLELC，可能是气管镜下取材组织有限，较难诊断。

由于该病罕见，治疗方案尚无标准，早期患者手术切除是主

要手段，局部晚期和转移性 PPLELC 患者目前尚无指向性推荐

方案，可选择综合治疗包括化疗和放疗等多学科诊疗模式，免疫

治疗近年也有尝试［2］。Qin 等［8］报道，早期患者的 3 年 OS 达到

100%，而晚期患者的 1 年和 2 年 OS 分别下降 7% 和 23%。综

合治疗后，PPLELC 患者的疾病控制率达到 80. 6%，总体有效率

为 61. 8%［9］。

PPLELC 对化疗敏感，以铂为基础的方案是晚期 PPLELC 的

首选化疗方案，GP 和 TP 优先推荐作为一线化疗方案［10］。本例

患者临床确诊为 PPLELC，病理分期为 IIIA 期，属于局部晚期，

拟采用手术治疗为主的多学科诊疗模式，为增加手术切除率，先

行新辅助化疗 2 次后再行手术治疗。Liang 等［10］报道 IIIA 期患

者手术后接受辅助化疗可延长生存时间。该患者下一步治疗可

选择化疗为主的辅助治疗，但患者不愿化放疗，要求门诊随访，

目前随访 10 个月未见复发和转移。

总之，PPLELC 临床少见，通过临床表现及胸部 CT 难以确

诊，病理诊断是金标准，明确诊断后应根据病理分期选择治疗方

案，早期手术治疗效果好，局部晚期和转移性患者化疗和放疗有

一定疗效，常选择外科、内科和放疗科等多学科诊疗模式。
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