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$发 行 的 第
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版
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肺%胸膜%胸腺和心

脏肿瘤分类'
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"以下简称

新 版$正 式 出 版!位 列

C87D

发行的人类肿瘤组

织学和基因分型系列的第

/

卷*新版以严格疾病导

向的方式对诊断标准%病理

特征和相关的遗传学改变

进行了描述*作为权威而简明的参考书!为肿瘤学家和病理学

家提供了国际标准!是研究和设计治疗反应监测及临床结果不

可或缺的指南*全书
2!3

页!包含超过
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幅彩色图像和表

格!参考文献多达
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条*与
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第
+

版分类(
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"以下简称

旧版$相比!增加了一些新内容!调整和简化了一些肿瘤的分

类%名称及变异型!收录了
!3

年来该研究领域尤其国际胸腺肿

瘤协作组"
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$的最新研究成果(

+0%
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*在胸腺肿瘤章节!最大的变化是将

胸腺瘤一些主要类型重新定义为恶性*本文通过学习和解读!

姑且算作同行评议"

G

::;;:K):L

$!重点介绍新增内容*

!

!

胸腺肿瘤分类目录及新的结构调整

456

胸腺肿瘤分类见表
!

*新版将原先肿瘤学国际疾病

分类"

CDM06

$编码为
!

的常见类型胸腺瘤!全部改为
+

*其实

早在旧版第
!2#

页&

456

胸腺肿瘤组织学分类表'注
3

中就

指出!+对于胸腺瘤而言!设定为恶性!其生物学编码为
!

!

+

,*

新版取消了命名括号内的注解!如
8

型胸腺瘤"梭形细胞型#

髓质型$!转而以同义词形式出现#增加了非典型变异型*将微

小胸腺瘤"显微镜下胸腺瘤$的
CDM06

编码由
!

改为
&

!表明生

物学行为良性*将神经内分泌肿瘤从胸腺癌中独立出来!另设

一章*删除了非乳头状腺癌!将原先归于腺癌部分的腺鳞癌%

腺样囊性癌及胸腺癌!非特殊类型归于+其他罕见类型的癌,*

将伴
9

"

!%

#

!"

$易位的癌更名为
NOH

癌*删除了肉瘤样癌后

面括号内的癌肉瘤!并将旧版位于其后的透明细胞癌提前*删

除了混合型胸腺瘤!同时指出!一种以上胸腺瘤亚型成分的肿

瘤应列出主要成分!次要成分以
!&P

为增量予以记录!

"

%P

将予以忽略*将+胸腺脂肪瘤"
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$,中的+胸腺,二字

取消*将脂肪肉瘤中的高分化%去分化%黏液样及多形性
2

个

亚型一一列举!并分别标示其各自的
CDM06

编码!与之情况类

似的还有滑膜肉瘤*新增+其他罕见类型胸腺瘤"
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$,下设微小胸腺瘤"

E)?;(-?(

G

)?9B

@

E(E<

$%硬化性胸
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$及脂肪纤维腺瘤"
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$
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种*

表
!
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胸腺肿瘤分类#

(

!

病种
CDM06

编码

上皮性肿瘤

!

胸腺瘤

!!

8

型胸腺瘤#包括非典型变异型$

1%1!

)

+

%

!!

8R

型胸腺瘤$

1%13

)

+

%

!!

R!

型胸腺瘤$

1%1+

)

+

%

!!

R3

型胸腺瘤$

1%12

)

+

%

!!

R+

型胸腺瘤$

1%1%

)

+

%

!!

微结节性胸腺瘤伴淋巴样间质$

1%1&

)

!

!!

化生性胸腺瘤
1%1&

)

+

!!

其他罕见类型胸腺瘤$

!!!

微小胸腺瘤
1%1&

)

&

!!!

硬化性胸腺瘤
1%1&

)

+

!!!

脂肪纤维腺瘤
"&!&

)

&

%

!

胸腺癌

!!

鳞状细胞癌
1&/&

)

+

!!

基底细胞样癌
1!3+

)

+

!!

黏液表皮样癌
12+&

)

+

!!

淋巴上皮瘤样癌
1&13

)

+

!!

透明细胞癌
1+!&

)

+

!!

肉瘤样癌$

1&++

)

+

!!

腺癌

!!!

乳头状腺癌
13#&

)

+

!!!

伴腺样囊性癌样特征的胸腺癌$

13&&

)

+

%

!!!

黏液性腺癌$

1&1&

)

+

!2&%

重庆医学
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年
!3

月第
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卷第
+#

期



续表
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胸腺肿瘤分类#

(

!

病种
CDM06

编码

!!!

腺癌#非特殊类型$

1!2&

)

+

!!

NOH

癌$

1&3+

)

+

%

!!

未分化癌
1&3&

)

+

!

其他罕见胸腺癌

!!

腺鳞癌$

1%#&

)

+

!!

肝样癌$

1%/#

)

+

!!

胸腺癌#非特殊类型$

胸腺神经内分泌肿瘤

!

类癌

!!

典型类癌
132&

)

+

!!

非典型类癌
132"

)

+

!

大细胞神经内分泌癌
1&!+

)

+

!

胸腺癌复合大细胞神经内分泌癌$

1&!+

)

+

!

小细胞癌$

1&2!

)

+

!

胸腺癌复合小细胞癌$

1&!+

)

+

纵膈生殖细胞肿瘤

!

精原细胞瘤
"&#!

)

+

!

胚胎性癌
"&/&

)

+

!

卵黄囊瘤
"&/!

)

+

!

绒毛膜癌
"!&&

)

+

!

畸胎瘤

!!

畸胎瘤#成熟性
"&1&

)

&

!!

畸胎瘤#未成熟性
"&1&

)

+

!

混合性生殖细胞肿瘤$

"&1%

)

+

!

伴有体细胞型实性恶性肿瘤的生殖细胞肿瘤
"&12

)

+

!

伴有造血系统恶性肿瘤的生殖细胞肿瘤
"&1#

)

+

%

纵膈淋巴瘤

!

原发性纵膈大
R

细胞淋巴瘤
"#/"

)

+

!

结外边缘区黏膜相关淋巴组织
R

细胞淋巴瘤

!

!

I8SH

淋巴瘤"

"#""

)

+

!

其他成熟性
R

细胞淋巴瘤$

!

H

淋巴母细胞性白血病)淋巴瘤$

"1+/

)

+

!

间变大细胞性淋巴瘤!

8SDS

"及其他罕见成熟

!

H

和
NT

细胞淋巴瘤

!!

8SDS

#

8ST

阳性$

"/!2

)

+

!!

8SDS

#

8ST

阴性$

"/&3

)

+

!

霍奇金淋巴瘤$

"#%&

)

+

!

特征介于弥漫性大
R

细胞淋巴结与经典型霍奇

!

金淋巴瘤之间不能分类的
R

细胞淋巴瘤$

"%"#

)

+

组织细胞和树突状细胞肿瘤

!

朗格汉斯细胞病变

!!

朗格汉斯细胞组织细胞增症
"/%!

)

!

!!

朗格汉斯细胞肉瘤
"/%#

)

+
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胸腺肿瘤分类#

(

!

病种
CDM06

编码

!!

组织细胞肉瘤
"/%%

)

+

!!

滤泡树突状细胞肉瘤$

"/%1

)

+

!!

指突树突状细胞肉瘤$

"/%/

)

+

!

纤维母细胞树突状细胞肿瘤$

"/%"

)

+

!

未定型树突状细胞肿瘤$

"/%/

)

+

髓系肉瘤和髓外急性髓系白血病$

""+&

)

+

纵膈软组织肿瘤

!

胸腺脂肪瘤
11%&

)

&

!

脂肪瘤$

"1%&

)

&

!

脂肪肉瘤$

!!

高分化$

11%&

)

+

!!

去分化$

11%1

)

+

!!

黏液样$

11%3

)

+

!!

多形性$

11%2

)

+

!

孤立性纤维性肿瘤
11!%

)

!

!!

恶性孤立性纤维性肿瘤$

11!%

)

+

!

滑膜肉瘤

!!

滑膜肉瘤#非特殊类型$

"&2&

)

+

!!

滑膜肉瘤#梭形细胞型$

!!

滑膜肉瘤#上皮样细胞型$

!!

滑膜肉瘤#双相型$

!

血管肿瘤

!!

淋巴管瘤$

!!

血管瘤$

"!3&

)

&

!!

上皮样血管内皮瘤$

"!++

)

+

!!

血管肉瘤$

"!3&

)

+

!

神经源性肿瘤$

!!

节细胞神经瘤$

"2"&

)

&

!!

节细胞神经母细胞瘤$

"2"&

)

+

!!

神经母细胞瘤$

"%&&

)

+

胸腺异位性肿瘤$

!

异位性甲状腺肿瘤

!

异位性甲状旁腺肿瘤

!

其他罕见异位性肿瘤

!!

#

(形态学代码来自肿瘤学国际疾病分类!

CDM06

"编码'生物学行

为编码(

&

代表良性*

!

代表不确定&交界性或生物学行为未定*

3

代表

原位癌)上皮内瘤变
"

级*

+

代表恶性'

!

(鉴于对一些疾病认识的变化#

对先前的
456

肿瘤组织学分类进行了一些修订*

%代表新增
CDM06

编码#由
C87D

)

456

委员会批准'

$为译者所加#为新增病种'

"

!

胸腺肿瘤的临床病理分型

恶性胸腺上皮性肿瘤的
HNI

分期及胸腺生殖细胞肿瘤

的
HNI

分期见表
3

!

+

*除少数具有显著多形性或异质性者

可诊断直接为恶性外!大多数病例在细胞学上不能分辨出良性

或恶性!目前!仍使用以包膜是否浸润及有无转移而制订的

I<-<(U<

分期!作为胸腺瘤的临床分期*研究表明
I<U<(U<

32&%

重庆医学
3&!%

年
!3

月第
22

卷第
+#

期



分期(

#

)及其修订版(

/01

)

!可作为影响胸腺瘤的独立预后因素!在

一定程度上反映胸腺瘤的临床病理特征和生物学行为!对治疗

有指导意义*

表
3

!!

恶性胸腺上皮性肿瘤
HNI

分类

HNI

分类#

#

$

#

!

H0

原发肿瘤

!

HV

原发肿瘤不能被评估

!

H&

无原发肿瘤证据

!

H!

肿瘤包膜完整

!

H3

肿瘤侵袭包膜周围结缔组织

!

H+

肿瘤侵袭邻近结构#如心包&纵膈胸膜&胸壁&大血

管和肺

!

H2

肿瘤伴胸膜和心包扩散

N0

区域淋巴结

!

NV

区域淋巴结不能被评估

!

N&

无区域淋巴结转移

!

N!

前纵膈淋巴结转移

!

N3

其他胸内淋巴结转移!不包括前纵膈淋巴结"

!

N+

斜角肌淋巴结和!或"锁骨上淋巴结转移

I0

远处转移

!

I&

无远处转移

!

I!

远处转移

分期组别

!#

期
H! N& I&

!$

期
H3 N& I&

!"

期
H! N! I&

H3 N! I&

H+ N&

#

N! I&

!%

期
H2

任何
N I&

任何
H N3

#

N+ I&

任何
H

任何
N I!

!!

#

(来自
4)99:U).'

等+

"

,的文献*

$

(有关
HNI

分类的特殊问题请

登录
B99

G

())

LLL*F)??*(;

>

寻求帮助*

!

(这不是
OCDD

官方
HNI

分

类'为了增加诸如胸腺癌等分类的实用性#已经建议修正该
HNI

表+

%0!&

,

'

表
+

!!

胸腺生殖细胞肿瘤的
HNI

分类

NI

分类#

#

$

#

!

H0

原发肿瘤

!

HV

原发肿瘤不能被评估

!

H&

无原发肿瘤证据

!

H!

肿瘤局限于起源器官!胸腺或纵膈脂肪"

!

H!<

肿瘤
"

%?E

!

H!Q

肿瘤
&

%?E

!

H3

肿瘤侵袭邻近器官或伴有恶性渗出

!

H3<

肿瘤
"

%?E

!

H3Q

肿瘤
&

%?E

续表
+

!!

胸腺生殖细胞肿瘤的
HNI

分类

NI

分类#

#

$

#

!

!

H+

肿瘤侵袭邻近结构#如心包&纵膈胸膜&胸壁&大血

管和肺

!

H2

肿瘤伴有心包&胸膜扩散

N0

区域淋巴结

!

NV

区域淋巴结无法评估

!

N&

无区域淋巴结转移

!

N!

区域淋巴结转移

I0

远处转移

!

I&

无远处转移

!

I!

远处转移

分期组别

!#

期 肿瘤局限于局部区域#无转移#完整切除'

!$

期 肿瘤局限于局部区域#无转移#大体完整切除#但

镜下可见肿瘤残余'

!"

期 肿瘤局限于局部区域#伴或不伴局部淋巴结转移#

但无远处转移#原发肿瘤切除后#仅活检或大体可

见肿瘤残余'

!!

#

(来自
R)==E);:

等+

!!

,的文献*

$

(有关
HNI

分类的特殊问题请登

录
B99

G

())

LLL*F)??*(;

>

寻求帮助*

!

(这不是
OCDD

官方
HNI

分类'

#

!

胸腺瘤的流行病学#病因学及并发症

新版没有单独设立胸腺瘤总论或概述!而是置于
8

型胸

腺瘤段首!穿插式说明*与旧版相比!新版承上启下!更多表述

建立在循证医学与统计学基础之上*总体上!胸腺瘤是罕见的

恶性肿瘤!却是成人最常见的纵膈肿瘤*据报道(

!

)胸腺瘤的年

发病率为每百万人
3*3

!

3*#

例!而胸腺癌年发病率每百万人

为
&*+

!

&*#

例*从图
!

纵膈肿瘤频率分布图可以看出!成人

胸腺上皮性肿瘤占
!&P

"左$!而儿童约占
2#P

"右$*

!!

8

(成人组*

R

(儿童组'

图
!

!!

纵膈肿瘤频率分布图

!!

胸腺瘤病因不明!可能与胸腺皮髓分化成熟停滞"

E<9F;<0

9)(.<;;:-9

$有关(

!+

)

*环境%病毒或营养因素并非在胸腺瘤的

发生中扮演了流行病学角色*据报道!一些胸腺瘤恰巧发生于

放疗后%实性脏器移植及
5WX

感染之后*遗传学危险因子及

家族背景也可能与发病有关*表
%

以数据列表形式说明了各

型胸腺瘤的流行病学%临床病理学特点及比例关系*胸腺瘤可

以引起许多自身免疫性疾病"

<F9()EEF.:')-(;':;-

$或伴发副

肿瘤综合征"

G

<;<.:(

G

=<-9)?')-(;':;-

$!见表
#

*基于
5Y

染

色!免疫组织化学法检查有助于鉴别诊断!由于敏感性或特异

性差异!可出现交叉免疫反应!最好选用两种或以上抗体"表

/

$联合应用"

8

G

<.:=(A<.9)Q('

@

$!提高诊断准确性(

!2

)

*

+2&%

重庆医学
3&!%

年
!3

月第
22

卷第
+#

期



表
2

!!

I<-<(U<0T(

>

<

分期系统结合组织学标准及相应$实验性%

HNI

分期&

!3

'

I0T

分期 标准
H N I

分期

#

肿瘤大体及镜下均有完整包膜
! & &

$

<

镜下显示横穿包膜的浸润
3 & &

$

Q

巨检可见肿瘤累及胸腺或周围脂肪组织#或肉眼观与之粘连!但尚未穿透"纵膈胸膜或心包
3 &&

"

巨检可见肿瘤浸润到邻近器官#如心包&大血管或肺
+ & &

%

<

胸膜或心包转移
2 & &

%

Q

淋巴管或血管转移 任何
H

#

'

N&

或
'

I&

表
%

!!

各型胸腺瘤的流行病学#临床病理学特点及比例关系

类型 相对频率!范围"

年龄范围

!平均"

男女

比例

伴重症肌无力

的比例!平均"

I<-<(U<

分期!

P

"

# $ " %

8

%

R

8

型
!!*%P

!

+*!

!

3#*3

"

1

!

11

!

#2

"

!

(

!*2 &

!

++P

!

!/

"

#& +! 1 &*% &*%

8R

型
3/*%P

!

!%

!

2+*&

"

!!

!

1"

!

%/

"

!Z!*2 #

!

23P

!

!1

"

#/ 3# # ! $

R!

型
!/*%P

!

%*"

!

%3*1

"

#

!

1+

!

%&

"

!Z!*# /

!

/&P

!

22

"

%& +/ " + !

R3

型
3#*&P

!

1*&

!

2!*!

"

2

!

1+

!

2"

"

!Z! 32

!

/!P

!

%2

"

+3 3" 31 1 +

!

&

!

%

"

R+

型
!#*&P

!

+*2

!

+%*!

"

1

!

1/

!

%%

"

!Z&*1 3%

!

#%P

!

%&

"

!" +# 3/ !% +

!

&

!

!%

"

微结节型
!*&P 2!

!

1&

!

#%

"

!*%Z!

罕见
#3 +# $ 3 $

化生型
"

!*&P 31

!

/!

!

%&

"

!Z!

非常罕见
/% !/ 1 $ $

表
#

!!

与胸腺瘤相关的自体免疫性疾病和副肿瘤综合征选编

神经肌肉性疾病!

.:F;(EF-?F=<;')-(;':;-

" 免疫缺陷疾病!

)EEF.:':A)?):.?

@

')-(;':;-

"

重症肌无力!

E

@

<-9B:.)<J;<K)-

" 低丙种球蛋白血症+

B

@G

(

>

<EE<

>

=(QF=).<:E)<

!

J(('-

@

.';(E:

",

边缘系统脑病!

=)EQ)?:.?:

G

B<=(

G

<9B

@

"

H

细胞缺陷综合征!

90?:==':A)?):.?

@

-

@

.';(E:

"

外周神经病!

G

:;)

G

B:;<=.:F;(

G

<9B

@

" 内分泌疾病!

:.'(?;).:')-(;':;-

"

神经性肌强直!

.:F;(E

@

(9(.)<

" 自身免疫性多腺体综合征!

<F9()EEF.:

G

(=

@>

=<.'F=<;-

@

.';(E:

"

僵人综合征!

-9)AA

G

:;-(.-

@

.';(E:

"

8'')-(.

病!

8'')-(.')-:<-:

"

血液系统疾病!

B<:E<9(=(

>

)?<=')-(;':;-

" 甲状腺炎!

9B

@

;()')9)-

"

纯细胞再生障碍性贫血!

G

F;:?:==<

G

=<-)<

" 皮肤病!

':;E<9(=(

>

)?<=')-(;':;-

"

恶性贫血!

G

:;.)?)(F-<.<:E)<

" 天疱疮!

G

:E

G

B)

>

F-

"

全血细胞减少症!

G

<.?

@

9(

G

:.)<

" 扁平苔藓!

=)?B:.

G

=<.F-

"

溶血性贫血!

B<:E(=

@

9)?<.:E)<

" 慢性黏膜皮肤念珠菌病!

?B;(.)?EF?(?F9<.:(F-?<.')')<-)-

"

胶原和自身免疫性疾病!

?(==<

>

:.<.'8F9()EEF.:')-(;':;-

" 斑秃!

<=(

G

:?)<<;:<9<

"

系统性红斑狼疮!

-

@

-9:E)?=F

G

F-:;

@

9B:E<9(-F-

" 杂类疾病!

E)-?:==<.:(F-')-(;':;-

"

类风湿性关节炎!

;B:FE<9()'<;9B;)9)-

" 巨细胞性心肌炎!

>

)<.9?:==E

@

(?<;')9)-

"

[

,

\

>

;:.

综合征!

[

,

\

>

;:.-

@

.';(E:

" 肾小球肾炎)肾病综合征!

>

=(E:;F=(.:

G

B;)9)-

)

.:

G

B;(9)?-

@

.';(E:

"

硬皮病!

-?=:;(':;E<

" 溃疡性结肠炎!

F=?:;<9)K:?(=)9)-

"

间质性肺炎!

).9:;-9)9)<=

G

.:FE(.)9)-

" 肥大性骨关节病!

B

@G

:;9;(

G

B)?(-9:(<;9B;(

G

<9B

@

"

表
/

!!

有助于胸腺瘤各亚型间#胸腺瘤与胸腺癌之间及胸腺癌与其他癌之间鉴别诊断的常规免疫组织化学法标记物

!!!

$应用区别特异性靶抗体检测(可将正常胸腺皮质和髓质上皮细胞及胸腺瘤各亚型区分开来%

抗体 反应性

DT

胸腺皮质和髓质上皮细胞

DT!"

胸腺皮质和髓质上皮细胞

DT!&

终末分化成熟性胸腺髓质上皮细胞&

5<--<==

小体及鳞状上皮细胞*

R

型胸腺瘤及胸腺鳞状细胞癌中呈局灶阳性*

8

型胸

腺瘤和
8R

型胸腺瘤中!个别除外"呈阴性

22&%

重庆医学
3&!%

年
!3

月第
22

卷第
+#

期



续表
/

!!

有助于胸腺瘤各亚型间#胸腺瘤与胸腺癌之间及胸腺癌与其他癌之间鉴别诊断的常规免疫组织化学法标记物

!!!

$应用区别特异性靶抗体检测(可将正常胸腺皮质和髓质上皮细胞及胸腺瘤各亚型区分开来%

抗体 反应性

DT3&

或许在某些罕见类型的胸腺腺癌中呈阳性!用于同纵膈转移性腺癌的鉴别诊断"

G

#+

胸腺皮质和髓质上皮细胞*可与原发性纵膈大
R

细胞淋巴瘤的肿瘤细胞发生交叉反应

DM% H

细胞*在约
/&P

的胸腺鳞状细胞癌上皮细胞中呈阳性*胸腺腺癌或其他类型的腺癌中有不同程度的表达

DM3& R

细胞*在约
%&P

的
8

型和
8R

型胸腺瘤上皮细胞中表达

DM!!/

在约
1&P

的胸腺鳞状细胞癌上皮细胞中表达

W8V1

在胸腺瘤及大部分胸腺癌中呈阳性

H'H

在胸腺和胸腺瘤成熟性
H

细胞中呈表达

':-E).

在胸腺髓质肌样细胞&

R!

型胸腺瘤&罕见的
R3

和
R+

型胸腺瘤及胸腺癌中表达

T)0#/

任何增生细胞!正常胸腺皮质成熟性
H

细胞&大部分胸腺瘤及
H

淋巴母细胞性淋巴瘤"

区别特异性目标抗体!

?(E

G

<;9E:.90-

G

:?)A)?<.9)Q('

@

9<;

>

:9

"

R:9<%H

胸腺上皮细胞伴皮质分化!胸腺及胸腺瘤"

W7[[!#

胸腺上皮细胞伴皮质分化!胸腺及胸腺瘤"

D<9B:

G

-).X

胸腺上皮细胞伴皮质分化!胸腺及胸腺瘤"

D=<F').2

胸腺上皮细胞伴髓质分化亚型!胸腺及胸腺瘤"

DM2&

胸腺上皮细胞伴髓质分化亚型!胸腺及胸腺瘤"

8C7Y

胸腺上皮细胞伴髓质分化亚型!胸腺及胸腺瘤"

C.K(=F?;).

同
DT!&

#但在
8R

型胸腺瘤中呈局灶阳性'

!!

8C7Y

(自身免疫调节因子!

<F9()EEF.:;:

>

F=<9(;

"'

$

!

新增病种

$*!

!

8

型胸腺瘤包括非典型变异型"

9

@G

:89B

@

E(E<-).?=F0

').

>

<9

@G

)?<=K<;)<.9

$

!

旧版认为
8

型胸腺瘤+组织学上既没

有明显的小叶!也没用其他类型胸腺瘤所见的纤维分割带,*

但新版委婉地应用了+也许"

E<

@

$,一词!指出也许存在粗大分

叶结构伴厚的纤维分割带*事实上不同类型的胸腺瘤或多或

少地呈现分叶状结构!由于肿瘤分化的异质性!同一个肿瘤内

显示不同的形态很常见*为此!新版建议废弃使用旧版所称的

复合型胸腺瘤!而应根据其所示的主要成分诊断!列举出所有

呈现的组织学类型!其最少成分至少应满足
!&P

的比例*一

般
8

型胸腺瘤缺乏或少见不成熟性淋巴细胞!若出现
H'H

阳

性细胞且比例大于
!&P

!应归为
8R

型*通常
8

型胸腺瘤的

分叶状结构不明显!肿瘤细胞呈梭形或纺锤形!形成模糊的实

性片状或表皮样结构!组织多形性可明显!但细胞异型性相对

较小!形态温和!核仁不显著!核分裂较少!通常小于
2

个-
3

EE

3

*上皮内淋巴细胞稀少!缺乏胸腺小体"

B<--<==?(;

G

F-0

?=:-

$*非典型
8

型胸腺瘤变异型"

<9

@G

)?<=9

@G

:89B

@

E(E<

K<;):.9

$

(

!%

)为新增内容!肿瘤组织呈现程度不同的非典型!如

富于细胞%核分裂增加"

'

2

个-
3EE

3

$及局灶性坏死"真性肿

瘤性凝固性坏死而非梗死或活检诱导的坏死$*其他标准如非

典型区域的范围!核增大%核仁增大%

T)0#/

指数增高等(

!#0!/

)特

点的意义!仍然有待确定*

$*"

!

8R

型胸腺瘤"

9

@G

:8R9B

@

E(E<

$新版定义
!

一种胸腺

上皮性肿瘤!由淋巴细胞较少的梭形细胞
8

型"

9

@G

:8

$成分及

丰富的
R

型样"

9

@G

:R0=)U:

$淋巴细胞成分组成!伴显著的未成

熟性
H

细胞!

3

种成分比例相对变化较大*顾名思义!镜下兼

有
8

型和
R

型两种形态!形成不连续的分隔结节或二者相互

混合*梭形上皮成分与
8

型胸腺瘤的相似!而富于淋巴细胞

区域!由小圆形%卵圆形或梭形核的所谓小多边形上皮细胞构

成!染色质分散!核仁不明显*不出现胸腺小体和髓样分化*

新版不推荐使用其同义词+混合型胸腺瘤,*

CHICJ

(

+02

)建议根

据
H'H]

细胞的数量!协助其鉴别诊断*

H'H]

细胞计数标准

划分为
+

级!

!

级.没有或仅见少量的
H'H]

细胞"计数容易$!

可诊断为
8

型胸腺瘤#

3

级.送检物中可见中等量的
H'H]

细

胞"如果必须计数!可以数得清$!当所占成分少于全部活检标

本的
!&P

时!仍诊断为
8

型胸腺瘤#

+

级.任意大于
!&P

范围

存在中等量的
H'H]

细胞或任意范围内含有大量"不可计数$

H'H]

细胞!倾向于诊断为
8R

型胸腺瘤*研究表明(

!#

)

!

8

型

及
8R

型胸腺瘤若出现坏死!其分期应相应提高*

8R

型
+

个

显著的形态学特征有别于其他类型的胸腺瘤."

!

$梭形细胞为

主型与淋巴细胞较少型成分及富于淋巴细胞型成分混合#"

3

$

形态温和的梭形%卵圆形细胞与局灶性多角形胸腺上皮细胞混

合#"

+

$伴有局灶性或大量弥漫性未成熟性
H

细胞*

$*#

!

R!

型胸腺瘤"

9

@G

:R!9B

@

E(E<

$

!

不管是定义还是形态

特征!新旧版表述变化不大*同义词+富于淋巴细胞性胸腺

瘤,%+淋巴细胞型胸腺瘤,%+器官样胸腺瘤,%+皮质为主型胸腺

瘤"不推荐$,!提示其组织学特点*镜下少量肿瘤型胸腺上皮

散在分布于许多未成熟的淋巴细胞中!细胞呈卵圆形!小至中

等大小!核圆形!可见小核仁*拼图样"

)̂

>

-<L

G

F__=:

$结构多

见!部分区域可有明确的髓质分化和形成生发中心!表现为皮

质扩大!可见以未分化
H

细胞"

H'H

%

DM!<

%

DM""

阳性$为主的

深染区"暗区$!灶性分布于以成熟性
H

细胞"

DM+

%

DM%

呈阳

性$组成的淡染区"亮区$中*

R!

型为低危型胸腺瘤"

=(L0;)-U

9B

@

E(E<

$!与其他类型的区别点在于."

!

$与正常或非退化性

胸腺皮质非常相似#"

3

$恒定出现髓质岛*小叶状排列方式及

胸腺小体明显!易与正常胸腺混淆!但小叶比正常胸腺的大!被

%2&%

重庆医学
3&!%

年
!3

月第
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卷第
+#

期



细胞稀少而胶原化的纤维所分割*另外!

R!

型的小叶也比胸

腺增生"

B

@G

:;

G

=<-9)?9B

@

EF-

$的要大!纤维囊更厚!呈现纤维性

间隔!皮质为主区可见髓质岛!上皮细胞表达
8C7Y

*

$*$

!

R3

型胸腺瘤"

H

@G

:R39B

@

E(E<

$

!

与
R!

型相比!

R3

型

的细胞更大更丰富!缺乏髓质分化区(

!1

)

!而常见明显的血管外

间隙"

G

:;)K<-?F=<;-

G

<?:-

!

WX[

!皮髓交界区血管与组成胸腺小

叶上皮细胞之间的间隙!本质上由胸腺上皮细胞围绕毛细血管

形成的血液
0

胸腺屏障$*大量未成熟的淋巴细胞背景中!散布

较多肥硕的肿瘤性胸腺上皮!为其主要成分*细胞异型较明

显!胞质丰富!核大!可见大泡状核!核仁明显*核分裂多!但髓

质部分较不突出或缺如!无或罕见胸腺小体*有别于其他类型

的胸腺瘤的显著特征."

!

$多边形而非梭形肿瘤性上皮细胞常

成簇出现!数量比正常或
R!

型胸腺瘤中的更多#"

3

$更大程度

上混合未成熟性
H

细胞*罕见的
R3

型胸腺瘤伴间变"

R39

@G

:

9B

@

E(E<L)9B<.<

G

=<-)<

$保留了非典型胸腺瘤的特征.

H

细胞

表达
H'H

%形成血管外皮瘤样间隙%分叶状生长方式及
DM%

-

DM!!/

的失表达*

$*%

!

R+

型胸腺瘤"

H

@G

:R+9B

@

E(E<

$

!

是一种上皮为主的胸

腺上皮性肿瘤!由轻到中度非典型多边形肿瘤细胞组成!呈现

片层状%实性生长方式*大部分病例混杂非肿瘤性未成熟性
H

细胞*

R+

型胸腺瘤大体呈浸润性生长!缺乏完整的包膜*同

义词有.非典型胸腺瘤!上皮性胸腺瘤!鳞状上皮样胸腺瘤!高

分化胸腺癌(不推荐)*与其他类型不同之处在于."

!

$以多边

形上皮细胞为主!排列成实性片层状!致
5Y

染色低倍镜下呈

粉红色外观#"

3

$其间混杂少量未成熟性
H

细胞*与
8

型胸腺

瘤相比!

R+

型可见核沟及更多的核分裂像!存在醒目的
DT!"

或
8Y!

-

+

阳性的上皮细胞网"

:

G

)9B:=)<..:9L(;U

$%更明显的

或大量更开放"

E(;:(

G

:.

$的血管周围空隙!以及更高的
T)0#/

增殖指数"

'

!+*%P

$

(

!/

)

*根据+经验法则"

;F=:(A9BFEQ

$,!形

态诊断的至高境界是注重胞质的染色差异!

R3

型胸腺瘤由于

含有大量的淋巴细胞!肿瘤
5Y

染色为典型的蓝色!而
R+

型胸

腺瘤由于缺乏淋巴细胞!存在大量的上皮细胞!胞质嗜酸或透

明!

5Y

染色为粉色!但前提是染色良好*

R3

型
YI8

阴性!而

R+

型至少局灶阳性!有助于二者鉴别*胸腺癌可存在成熟性

淋巴细胞!但缺乏未成熟性淋巴细胞!而与
R+

型胸腺瘤不

同(

2

!

!"

)

*

$*&

!

微结节性胸腺瘤伴淋巴样间质"

I)?;(.('F=<;9B

@

E(E<

L)9B=

@

E

G

B()'-9;(E<

$

!

一种以小而多发的肿瘤岛组成为特

征的胸腺上皮性肿瘤!形态温和!由梭形或卵圆形细胞构成!周

围由无上皮细胞的淋巴样间质围绕!可含有淋巴滤泡*又称为

微结节性胸腺瘤伴淋巴样
R

细胞增生"

E)?;(.('F=<;9B

@

E(E<

L)9B=

@

E

G

B()'R?:==B

@G

:;

G

=<-)<

$*旧版在组织学分类表中为

+微小结节胸腺瘤,!用的简称!而在分叙中又用其全称!显得不

够严谨!新版不仅名称前后统一!而且延续了
CDM06

编码为
!

的情况!表明生物学行为不确定%交界性或未定*本型较罕见!

约占所有病例的
!*&P

!

!*2P

*病因不明*有关淋巴样间质

被认为是肿瘤细胞所表达的趋化因子所募集!如朗格汉斯细胞

"

S<.

>

:;B<.-?:==-

!

SD-

$提呈肿瘤抗原并迁移至基质!经
H

淋

巴细胞激活!在那里成熟形式抗原决定簇!导致淋巴滤泡形

成(

3&

)

*推测胸腺上皮性肿瘤的前驱病变起源于此*临床通常

无症状!偶然发现*病变局限!

#3P

的有包膜!属于
#

期!

+#P

的具有微小浸润!为
$

期*在
CHICJ

数据库中!

"#P

的病例为

#

期或
$

期*肿瘤质软!直径
+

!

!%?E

!大体上边界清楚有包

膜!切面均一%灰白色!偶尔可见大小不等的囊性间隙*微结节

性胸腺瘤伴淋巴样间质的上皮巢更大!范围更广泛!而与微小

胸腺瘤"

E)?;(-?(

G

)?9B

@

E(E<

$不同!后者肉眼检查无明确肿

瘤!仅镜下可见肿瘤性胸腺上皮增生!呈多灶性!直径常小于
!

EE

*微小胸腺瘤是新版中唯一不升反降的特例!其
CDM06

编

码由原来的
!

变为
&

!表明其生物学行为呈良性*

$*'

!

化生型胸腺瘤"

I<9<

G

=<-9)?9B

@

E(E<

$

!

又称为胸腺瘤伴

假肉瘤样间质#低级别化生性胸腺瘤#双向型胸腺瘤#混合性多

角形及梭形细胞型胸腺瘤*上述同义词提示肿瘤主要由上皮

细胞及梭形细胞两种成分构成!前者表达
DT

及
DT!"

!但不表

达
DT3&

#后者表达
DM+2

%

[I8

及
?<=

G

(.).

!但不表达
':-E).

*

化生性胸腺瘤与其他类型不同的明显特征是."

!

$由上皮细胞

岛及形态温和的梭形细胞双向构成#"

3

$整个肿瘤缺乏或仅见

少量淋巴细胞*重点与肉瘤样癌鉴别!后者侵袭性更大!总显

示高级别梭形细胞成分伴显著的非典型!核分裂多见!常见明

显的凝固性坏死!

T)0#/

一般大于
!&P

*

$*(

!

肉瘤样癌"

[<;?(E<9()'?<;?).(E<

$

!

新版同义词为梭性

细胞癌或化生性癌!而旧版为癌肉瘤%梭性细胞胸腺癌*大部

分梭性细胞癌由普通型
8

型胸腺瘤区域与细胞学恶性的梭性

细胞区域混合!也有全部由恶性梭性细胞构成者!

3

种成分转

变可呈渐近式!也可很突然*如果出现
DM%

或其他胸腺癌标

记物呈阳性!强烈支持原发性而非转移*

$*)

!

腺癌"

8'.(?<;?).(E<

$

!

是一组具有异质性的恶性胸腺

上皮性肿瘤!显示腺样和"或$黏液分化*除了乳头状腺癌外!

新增
3

个亚型.伴腺样囊性癌样特征的胸腺癌"

9B

@

E)??<;?).(0

E<L)9B<':.()'?

@

-9)??<;?).(E<0=)U:A:<9F;:-

$及黏液性腺癌

"

EF?).(F-<':.(?<;?).(E<

$*前者在组织病理学叙述中又称

为腺样囊性癌样肿瘤"

<':.()'?

@

-9)??<;?).(E<0=)U:9FE(F;

$!

其组织学特点非常类似唾液腺的同名肿瘤!需与转移癌鉴别*

黏液性腺癌常与胸腺囊肿有关!若出现从良性囊肿内衬上皮到

腺癌的移行区!支持原发性而非转移性*新版将形态学不能满

足上述任何亚型!试验性"

9:.9<9)K:=

@

$地归于+腺癌!非特殊类

型"

<':.(?<;?).(E<

!

N6[

$,中!包括伴乳头状结构的高级别腺

癌%管状腺癌及乳头状管状腺癌*组织学上不同程度混合了内

衬柱状细胞的单纯性管状%复杂性管状及乳头状管状结构!腺

腔内碎片及凝固性坏死很常见*应用
DM%

或
DM!!/

有助于与

转移性腺癌鉴别!但阴性不能完全排除诊断!阳性也不全具有

特异性!尚需结合器官特异性标记物如
HH̀0!

%

JDM̀ W0!%

%

HJ

等来协助诊断*由于肠型腺癌(

3!

)可表达
DMV03

%

X)==).

及

IOD03

!易与胃肠道转移性癌混淆!故详细查体显得非常

重要*

$*!*

!

NOH

癌"

NOH?<;?).(E<

$

!

是一种低分化癌!遗传学

定义为出现
NOH

基因重排*旧版称之为+伴
9

"

!%

#

!"

$易位的

癌,*镜下典型者呈片层状或巢状排列!细胞小到中等大小!由

单形性未分化细胞组成*核大小均匀!轮廓不规则!具有小核

仁!染色质轻微粗大*偶尔可见大细胞!胞质变化较大!从苍白

嗜酸性到嗜碱性不等!也可呈颗粒样外观*核分裂丰富!坏死

常见*常见并且特征性的表现为+突然灶性角化"

<Q;F

G

9A(?)

(AU:;<9).)_<9)(.

$,现象*尽管一些病例仅呈现少量慢性炎!但

活跃的急性炎细胞常与肿瘤细胞混合存在*明显的腺管样及

间质分化不常见*组织学特点并非特异!需与未分化癌%低分

化鳞状细胞癌及未分化小圆蓝色细胞恶性肿瘤等鉴别(

3303+

)

*

免疫组织化学法检查持续性表达睾丸核蛋白"

.F?=:<;

G

;(9:).

#2&%

重庆医学
3&!%

年
!3

月第
22

卷第
+#

期



(A9B:9:-9)-

!

NOH

-

<-UNOHI!

$*

/&P

的
NOH

癌以
NOH

基

因染色体易位及融合到
R7M2

形成
9

"

!%

#

!"

$"

a

!+

#

G

!+*!

$!约

#P

与
R7M+

融合形成
9

"

!%

#

!"

$"

!%

a

!2

#

"

a

+2*3

$为特征*

NOH

癌为侵袭性极强的肿瘤!中位存活期仅
#*/

个月(

!

)

*

$*!!

!

腺鳞癌"

<':.(-

a

F<E(F-?<;?).(E<

$

!

新版隶属+其他罕

见类型的癌,!而旧版部分归于+非乳头状腺癌,名下!部分属于

业已删除的+混合性生殖细胞肿瘤,*很显然!由鳞状细胞癌

"

G

#+

%

G

2&

及
DT%

-

#

呈阳性$与腺癌"表达
DT/

%

DT3&

!有时

DMV3

呈阳性$混合或碰撞而形成!表明肿瘤分化的异质性!二

者所占比例至少
!&P

!诊断时最好说明各自所占的比例*注

意不要与腺棘皮癌!即腺癌中的鳞化混淆*

$*!"

!

肝样癌"

B:

G

<9()'?<;?).(E<

$

!

旧版归属于非乳头状腺

癌中!以一位
/1

岁女性直径约
!&?E

的肿块为例!缺乏卵黄囊

成分!肿瘤及血清
8̀ W

不高!当时就指出!诊断为胸腺肝样癌

比纵膈卵黄囊瘤的+单向性,亚型更合适*果然新版成为独立

病种*形态特征及免疫表型均与发生于胃肠道等处的肝样腺

癌"

B:

G

<9()'<':.(?<;?).(E<

$相似!凡呈肝细胞癌样分化!不论

其是否产生
8̀ W

!均可诊断肝样癌!但
8̀ W

阳性有助于增加

了诊断准确率*形态学必须除外纵膈转移及肝样卵黄囊瘤

"

B:

G

<9()'

@

(=U-<?9FE(;

$!详尽了解临床病史及仔细查体有助

于鉴别*镜下肿瘤结节由大的类似肝细胞的多边形细胞构成!

但缺乏肝窦%门静脉结构或肿瘤间质(

32

)

!大的多角形细胞具有

丰富的嗜酸性胞质!肿瘤细胞间或内可呈现
W8[

染色阳性小

球"具有
&

0!

抗胰蛋白酶免疫活性$*

$*!#

!

胸腺神经内分泌肿瘤"

9B

@

E)?.:F;(:.'(?;).:9FE(F;-

$

!

命名原则及诊断依据与肺及胃肠道同类肿瘤类似!见表
1

*

低级别和中级别的胸腺神经内分泌肿瘤的形态学变异型可分

为梭形细胞型%色素型%伴淀粉样%嗜酸型%黏液型%血管瘤样型

及以上各变异型的复合型*胸腺癌复合大细胞神经内分泌癌

"

9B

@

E)??<;?).(E<?(EQ).:'=<;

>

:?:==.:F;(:.'(?;).:?<;?).(0

E<

$及胸腺癌复合小细胞癌"

9B

@

E)??<;?).(E<?(EQ).:'-E<==

?:==?<;?).(E<

$中较少成分所占比例!应至少
!&P

*

$*!$

!

复合性胸腺癌"

?(EQ).:'9B

@

E)??<;?).(E<

$

!

由于分化

异质性!包含
R!

%

R3

和
R+

型成分的胸腺瘤很常见!新版采纳

CHICJ

的建议!删除了复合性胸腺瘤!而保留了复合性胸腺

癌*其定义为+至少由一种类型的胸腺癌和另一种类型的胸腺

上皮性肿瘤共同组成!后者可为任何类型的胸腺瘤或胸腺癌!

但那些伴小细胞或大细胞神经内分泌癌成分者!应被排除在

外!而应分别诊断为复合性小细胞神经内分泌癌及大细胞神经

内分泌癌,*同义词为.混合性胸腺瘤
0

胸腺癌#复合性胸腺上

皮性肿瘤*最常见的类型为鳞状细胞癌合并
R+

型胸腺瘤及

乳头状腺癌或肉瘤样癌伴
8

型胸腺瘤*不同类型的成分均应

在
5Y

染色上显而易见!两种成分可逐渐移行!也可徒然分界*

同一复合型胸腺癌中出现
3

种不同胸腺癌的成分罕见*报告

时要具体到每种癌的百分比%组织学类型%伴随的胸腺瘤的成

分及相对百分比*占据主要者列举在先!较少肿瘤的成分附

后!报告其所占比例至少
!&P

*如+由鳞状细胞癌与淋巴上皮

瘤样癌构成的复合性胸腺癌!其比例分别为
/&P

及
+&P

,*胸

腺癌上皮细胞可表达一些淋巴样抗体"包括
DM%

%

DM/&

%

DM/2

$!据此可与胸腺外来源的癌相鉴别*请注意复合性

"

?(EQ).:'9B

@

E)??<;?).(E<

$与混合性胸腺癌"

E:b:'9B

@

E)?

?<;?).(E<

$的差别!后者并非独立病种!而是合并除胸腺上皮

性肿瘤及神经内分泌肿瘤之外其他类型的恶性肿瘤!如胸腺癌

混合了淋巴瘤(

3%

)

*

$*!%

!

混合性生殖细胞肿瘤"

E)b:'

>

:;E?:==9FE(F;-

$

!

一种

由两种或更多类型的生殖细胞肿瘤构成的新生物*诊断时同

样应列举其各自成分及其大致比例*精原细胞瘤与非精原细

胞瘤的预后明显不同!必须鉴别!参见表
"

*传统抗体如
8̀ W

结合新的免疫组织化学法标记物如
[8SS2

等!相互补充!联合

应用!有助于鉴别诊断!详见表
!&

*

表
1

!!

胸腺神经内分泌肿瘤分类

低级别 中级别 高级别

典型类癌 非典型类癌 大细胞神经内分泌癌!

SDNYD

" 小细胞癌

(

无坏死
(

出现坏死或!和"

(

具有非小细胞癌的细胞学特征
(

具有小细胞癌的细胞学特征

(

核分裂
"

3

个)
3EE

3

!平均

!

个)
3EE

3

"

(

3

!

!&

个核分裂)
3 EE

3

!平均
#*%

个)
3EE

3

"

(

表达神经内分泌标记物
('

!&

个核分裂)
3EE

3

!平均
!!&

个)
3EE

3

"

('

!&

个核分裂)
3EE

3

!平均
2%

个)

3EE

3

"

(

坏死频繁

复合型大细胞神经内分泌癌 复合型小细胞癌

!伴腺癌&鳞状细胞癌或梭形细胞癌)

巨细胞癌"

!伴
SDNYD

&腺癌&鳞状细胞癌或梭形

细胞癌)巨细胞癌"

表
"

!!

纵膈生殖细胞肿瘤与精原细胞瘤的一般特征对照

特征 纵膈生殖细胞肿瘤 精原细胞瘤

发病率 罕见*

(

占
+P

!

2P

生殖细胞肿瘤

(

多达全部成人纵膈肿瘤的
!#P

及儿童肿瘤的
!"P

!

3%P

罕见*

(

占所有纵膈生殖细胞肿瘤的
!&P

!

3&P

/2&%
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续表
"

!!

纵膈生殖细胞肿瘤与精原细胞瘤的一般特征对照

特征 纵膈生殖细胞肿瘤 精原细胞瘤

年龄分布 所有年龄组!范围
&

!

/"

岁"

#

*

(

青春期前!

"

1

岁"(畸胎瘤和卵黄囊瘤*

(

青春期后(

!2

!

3"

岁!范围
3%

!

3"

岁"*所有的组织学类型均可发生

青春期后(

++

!

+"

岁!范围
!2

!

#%

岁"

分类 单纯和混合形式
单纯和混合形式

病因学 未知*

对于非精原细胞瘤性生殖细胞肿瘤#

T=).:A:99:;

综合征是个危险因素

未知*

危险性与
T=).:A:99:;

无关

与临床相关性 非精原细胞瘤性生殖细胞肿瘤与血管性恶性肿瘤有关*

不增加睾丸生殖细胞肿瘤的危险性

与血管性恶性肿瘤无关*

不增加睾丸生殖细胞肿瘤的危险性

遗传学 异源染色体
!3

G

异源染色体
!3

G

!!

#

(儿童和少年!

"

!1

岁"约占所有病例的
!#

!

3%P

#被分为青春期及青春期后#青春期生殖细胞肿瘤中#以女性卵黄囊瘤为主*青春期后#男性

恶性肿瘤!精原细胞瘤与非畸胎瘤性的生殖细胞肿瘤"占据主导'畸胎瘤对男女患者的影响相同#但发病年龄为独立因素*除精原细胞性精原细胞

瘤外#那些生殖腺所有生殖细胞肿瘤的组织学亚型均可于纵膈看到'为治疗目的#肿瘤被诊断为精原细胞瘤与非精原细胞性精原细胞瘤'包括胚

胎性癌&卵黄囊瘤&绒毛膜癌&混合性生殖细胞肿瘤!伴或不伴精原细胞瘤样成分"及畸胎瘤'

表
!&

!!

生殖细胞肿瘤变异型的免疫组化特征

生殖细胞

肿瘤类型
DT

6DH2

!

6DH+

)

2

"

[8SS2 DM!!/ DM+& 8̀ W BDJ

'

亚基
J=

@G

)?<.+

精原细胞瘤
$

#

] ] ] $ $ $

!

$

胚胎性癌
] ] ] $

)

] ]

)

$ ]

)

$ $

!

$

卵黄囊瘤
] $ ] ]

)

$ $ ] $ ]

绒毛膜癌
] $

!

IH

"

] $ $ $ ]

!合体滋养细胞"

]

畸胎瘤
]

)

$ $

)

]

"

$

)

] $ $

)

] $ ]

)

$

!!

#

(阳性染色模式呈点状*

!

(合体滋养细胞散在阳性*

)

(表示上皮样成分呈阳性*

"

(显示在肠腺&原始神经上皮及未成熟性畸胎瘤中的母细胞

样间质中表达'胚胎肠道&肝脏&未成熟性畸胎瘤中的神经上皮
8̀ W

可阳性'注(许多诸如
[6V3

!胚胎性癌中呈阳性#而精原细胞瘤中呈阴性"&

[6V!/

!精原细胞瘤中呈阳性#而胚胎性癌中呈阴性"及
SCN31

!除畸胎瘤外"#大多数生殖细胞肿瘤表达这样新的标记物层出不穷'

IH

(单核滋养

细胞!

E(.(.F?=:<;9;(

G

BQ=<-9

"'

%

!

一些容易混淆的诊断问题

%*!

!

胸腺增生"

9B

@

E)?B

@G

:;

G

=<-)<

$与胸腺瘤
!

胸腺增生虽未

被新版
456

分类收录!但并非罕见!约占重症肌无力"

IJ

$

的
1&P

!临床上常因发现前上纵膈包块!误认为胸腺肿瘤而就

诊(

3#

)

*可能与某些胸腺瘤的发生有关*增生的胸腺保持原

形!切面无明显结节或肿块!质软!被膜较薄*有
3

种类型.真

性胸腺增生"

9;F:9B

@

E)?B

@G

:;

G

=<-)<

$

(

3/

)和胸腺淋巴样滤泡增

生"

9B

@

E)?=

@

E

G

B()'A(==)?F=<;B

@G

:;

G

=<-)<

$

(

3#031

)

*真性胸腺增

生指大小超过同一年龄段正常胸腺上限!等比例均匀性增大*

常继发于放化疗%皮质激素治疗及烧伤等应激事件!因免疫反

应一过性"

9;<.-):.9

$增大!一旦应激事件停止!就会逐渐缩小

甚至达到正常大小!故又称为反应性增生!临床上一般无
IJ

症状*镜下与正常胸腺结构相似!保留原有小叶结构!皮髓质

分界清楚*而淋巴样滤泡增生!形成活化的原始生发中心!皮

质正常或变薄!髓质扩张!淋巴细胞增生明显!伴有典型胸腺小

体!也称为自体免疫性胸腺炎!约
#%P

患者合并
IJ

*请注意.

任何一个胸腺的占位性病变!只要有上皮细胞呈巢!哪怕只有

3

%

+

个!也是胸腺肿瘤!而不是胸腺增生*

%*"

!

胸腺瘤与胸腺癌
!

旧版认为绝大多数胸腺瘤具有良性生

物学行为!建议在诊断中避免使用恶性胸腺瘤这一术语!但新

版全部归为恶性!故二者需重点鉴别*新版并没有对胸腺癌做

具体定义!而是作为一种排他性诊断!首先!需要确定+是什

么/,.癌浸润性生长!细胞分化差!异型性明显!呈巢团状排列#

其次!还要排除+不是什么/,.癌缺乏胸腺瘤那种特征性的结构

如分叶状排列%血管周间隙形成%髓质分化及聚集不成熟的
H

细胞!除了
DM%

%

DM!!/

外!还可表达
JSOH!

及
IOD!

!后者

并不陌生!它的一个别称就叫上皮膜抗原
0YI8

#第三!尚需明

确+具体是哪个类型或亚型/,这样一种诊断三部曲*在临床实

践中区分胸腺瘤与胸腺癌!既要杜绝医生治疗过度"

(K:;9B:;<0

G@

$或不足"

F.':;9B:;<

G@

$#又要防止患者恐癌"

?<.?:;

G

B(Q)<

$!

拿捏适度非常关键*因此!应如同对待胃肠间质瘤那样(

3"0+&

)

!

根据组织学分类%临床分期%局部侵袭"包膜侵犯%邻近脂肪组

织或周围器官侵犯$%手术切除范围%复发率%

%

年或
!&

年生存

率以及分子生物学指标等(

%

!

+!0++

)

!并列使用危险度*

CHICJ

就

为此做了有益的尝试!如
3&!2

年胸腺上皮性肿瘤分类共识(

2

)

中指出诊断应遵循类似
J=:<-(.

评分的方式."

!

$用表格形式

取代单纯描述风格!每个独立病种"

:.9)9

@

$包含主要"不可或缺

的$和次要"典型的$诊断标准#"

3

$补充+图例库,来描述难于分

类的+边缘性,病例"

Q(;':;=<.'?<-:

$的肿瘤*建议列出所有亚

型的主要成分!大于
!&P

的次要成分应予以记录*从新版来

看并没有被采纳!相关内容在+组织病理学,项下仍然以平铺叙

述或归纳式为主*请注意."

!

$不论哪种类型!胸腺瘤总是伴有

一定量的淋巴细胞#"

3

$不论淋巴细胞数量多少!总与上皮细胞

有密切镶嵌关系#"

+

$如果出现淋巴结转移!不论形态属于哪一

12&%
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年
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类型!均

表
!!

!!

胸腺瘤分类演变

R:;.<9_

+

2&

,

!"#!

年8

S:K).:

+

2!

,

!"/1

年R

I<;).(

+

23

,

!"1%

年D

456

+

+#

,

!"""

年M

Ic==:;05:;E:

=).U

+

+%

,

!"""

年Y

456

+

3

,

3&&2

年

[F-9:;

+

!1

,

3&&2

年`

CHICJ

+

2

,

3&!!

年J

456

+

!

,

3&!%

年

梭形细胞型 良性胸腺瘤 皮质型
8

型 皮质型
8

型 胸腺瘤!高分化"

8

型
8

型包括非典型

$

良性胸腺瘤 混合型
8R

型 混合型
8R

型 胸腺瘤!高分化"

8R

型
8R

型

富于淋巴细胞型 良性胸腺瘤 髓质型
R!

型 髓质型
R!

型 胸腺瘤!高分化"

R!

型
R!

型

淋巴上皮细胞型 良性胸腺瘤 皮质为主型
R3

低分化上皮细胞型
R3

型 胸腺瘤!高分化"

R3

型
R3

型

富于上皮型 恶性胸腺瘤!

#

型" 分化良好的胸腺癌
R+

分化良好的胸腺癌
R+

型 非典型性胸腺瘤
R+

型
R+

型

胸腺癌 恶性胸腺瘤!

$

型" 胸腺癌
D

型 胸腺癌 胸腺癌 胸腺癌 胸腺癌 胸腺癌

!!

8

(根据上皮细胞和淋巴细胞的比例及上皮细胞形状分类#而不是预后相关性*

R

(有包膜者为良性#具有侵袭性者为恶性*

D

(按组织起源划分*

M

(按细胞形态与分化程度区别*

Y

(按照细胞高分化&中分化和低分化来分类*

`

(按照胸腺瘤与正常胸腺皮髓质的形态相似性及免疫表型相似程

度#基于组织起源和功能分类'左侧各栏均为曾用名#互有交叉重叠#越靠右侧#命名越新'作为病理诊断名词#有的术语不再推荐继续使用'

归于高级别胸腺瘤或胸腺癌#"

2

$无论大小或"和$百分比!含有

胸腺癌成分的异质性胸腺瘤都应诊断为胸腺癌!不仅需具体说

明百分比和组织学类型!还需列出附属的胸腺瘤成分*

%*#

!

胸腺瘤与胸腺淋巴瘤
!

胸腺是免疫中枢!迁徙及演化过

程中!淋巴细胞的任何分化成熟阻滞及归巢异常"

G

<9B(=(

>

)?

=

@

E

G

B(?

@

9:B(E).

>

$!都会为以后此类肿瘤的发生提供可能*

曾认为胸腺瘤是胸腺上皮的肿瘤!肿瘤内的淋巴细胞不论其数

量多少以及是否成熟!均为反应性成分!但胸腺原发性结外边

缘区黏膜相关淋巴瘤"

I8SH(E<

$

(

+2

)等独特的发病机制!质疑

这种观点*应用免疫组织化学法和分子生物学技术!有助于鉴

别!需仔细观察抗体表达的部位及范围!出现网状分布的肿瘤

性上皮细胞!表达
DT

%

YI8

!应诊断为胸腺瘤!而胸腺淋巴瘤

通常表达淋巴细胞特异性抗体!除渐变性大细胞淋巴瘤可表达

YI8

外!均不表达上皮性标记物!其内的一些上皮!很可能是

残存的*

%*$

!

原发瘤与继发瘤
!

胸腺临近肺%胸膜及心血管及食道等!

发生肿瘤容易相互蔓延%累及或转移!需借助仔细而全面的查

体%结合影像学及病理检查包括大体所见%免疫表型甚至分子

生物学等手段!确定原发灶*

&

!

胸腺肿瘤分类历史演变与现实问题

胸腺瘤的预后因素主要与组织学分型%肿瘤分期和手术切

除是否彻底有关*从表
!!

可以看出!不同分类互有重叠!如

Ic==:;05:;E:=).U

分类(

+%

)中将髓质型和混合型归为良性!皮

质型和分化良好胸腺癌型划分为恶性#第
3

版
456

分类(

+#

)

认为!

8

型和
8R

型为良性!

R!

型为低度恶性!

R3

型为中度恶

性!

R+

型和
D

型为高度恶性#

[F-9:;

等(

!1

)将胸腺上皮性肿瘤

分为胸腺瘤"分级.高分化+

J;<').

>

.

B)

>

B')AA:;:.9)<9:'

,$%非典

型胸腺瘤"分级.中分化+

J;<').

>

.

E(':;<9:=

@

')AA:;:.9)<9:'

,$

及胸腺癌"分级.低分化+

J;<').

>

.

G

((;=

@

')AA:;:.9)<9:'

,$*正

是基于可重复性"

;:

G

;('F?)Q)=)9

@

$%一致性"

?(.-)-9:.?

@

$%简洁

性"

-)E

G

=)?)9

@

$及临床相关性"

?=).)?<=;:=:K<.?:

$原则(

+/0+"

)

!胸

腺上皮性肿瘤的分类及临床病理分级"

9B

@

E(E<?=).)?

G

<9B(0

=(

>

)?<=

>

;<').

>

$才越来越趋于实用与合理*尽管如此!胸腺瘤

的医学系统化命名
456

分类连续
+

版均为英文字母!以形态

学为主的综合性命名问题依然搁置*

'

!

胸腺大体取材及报告模式

精准医学"

G

;:?)-)(.E:')?).:

$通俗点讲就是根据疾病基

因个体化差异量身裁衣从而制定靶向治疗方案*对于胸腺瘤

而言!也需要精准!不妨引入这个词汇(

2+022

)

*一方面!在全面掌

握临床病史及影像学检查(

2%

)的基础上!进行程序化或标准化

的大体取材!详细而准确的镜下描述!联合常规免疫组织化学

法检查!出具一份完整而全面的报告!包括预后判断的伴随诊

断"

?(E

G

<.)(.')<

>

.(-)-

$#另一方面!检测各类型胸腺瘤的分子

生物学或遗传学特性!为分子靶向治疗做准备(

+3

!

2#02/

)

*为此!

CHICJ

(

+02

!

2102"

)及付浩等(

%&0%!

)在增刊或连续刊文形式系统论述

了各自研究的最新成果*建议外科医生手术当中最好边切边

对关注区域标记切缘"

).U:'E<;

>

).-

$!或留置缝线!或用银夹!

或用
!&P

硝酸银"

-)=K:;.)9;<9:

$-碳素墨水"

?<;Q(.).U

$涂边

"

-)

>

.(F99B:(F9:;-F;A<?:

$!以便切除后辨认!为术后可能扩

大手术和"或$放疗精确定位*大体取材首先将标本正确摆放!

尽可能显示病变与周围组织或器官的解剖关系!绘图或照相能

使复杂的解剖结构简单明了!特别是手术切缘*对胸腺肿瘤应

间隔
3

!

+

!

作连续的书页状或面包状切开"

-:?9)(.-:;)<==

@

Q;:<'0=(<A<93

!

+

!

).9:;K<=-

$!注意不要切断!保持标本的完

整性*肉眼所见可疑浸润区域应重点标记!取材采取垂直切缘

"

-:?9)(.-

G

:;

G

:.')?F=<;9(9B:E<;

>

).

$!而不是+剃须状,边缘切

除"

-B<K:-:?9)(.-(A9B:E<;

>

).

$!以便而获得真实的切缘情

况*一般肿瘤细胞进入墨汁涂饰的边界才能定义为切缘阳性!

若肿瘤暴露在纵膈胸膜和心包表面!但与正常体腔有分界"无

粘连表现$!不能归为切缘阳性(

%&

)

*但如果肿瘤临近切缘

"

?=(-:9(9B:E<;

>

).

$!应报告肿瘤组织到最外边界的距离!单

位用毫米"

!

$*对包膜侵犯!可借用甲状腺滤泡癌的标准来判

定"图
3

$!肿瘤必须完全穿出包膜"

9B<.-?<

G

-F=<;).K<-)(.

$方

可!如图示中的
!

%

/

%

1

及
"

!后者较为特别!为包膜外孤立性的

肿瘤性胸腺上皮巢!异型性更明显或分化更差!这种包膜外侵

袭可视为卫星灶或包膜外播散"

:b9;<?<

G

-F=<;-

G

;:<'

$!与被肿

瘤挤压的残存胸腺小叶不同#可疑包膜侵犯"

-F-

G

)?)(F-?<

G

-F0

=<;).K(=K:E:.9

$指那些浸润包膜的肿瘤组织!不论是圆钝还是

尖刺状!均超过包膜厚度的
!

-

3

!冲断纤维与包膜垂直而非平

行!或呈蘑菇状生长而外侧又有新包膜!浸润处间质呈现促结

缔组织增生%水肿或有纤维素样坏死!如图
3

中的
3

%

2

%

#

%

!!

!

遇到这种尚未突破"

.(9

@

:9Q;:<U9B;(F

>

B

$的情况!最好做连续

切片或补充取材!进一步观察明确#而侵犯未达包膜厚度
!

-

3

者!如图示中的
+

%

%

及
!&

!根据+疑证从无,原则!可不予理会

"

-B(F='Q:')-;:

>

<;':'

$!视为包膜无侵犯"

.:

>

<9)K:

$*病理报

告尽可能为临床提供全面而精炼的资料!必要时可附加相关精

"2&%

重庆医学
3&!%

年
!3

月第
22

卷第
+#

期



准医学内容!如"前上纵膈$

8

型胸腺瘤*

I<-<(U<

#

期*肿瘤

最大径
%

"

!包膜完整*未见淋巴管%血管浸润及周围器官累

及*基因检测显示
JH̀ 3!

错义突变"

G

;:-:.9(AJH̀ 3!E)-0

-:.-:EF9<9)(.

$

(

!

)

*

图
3

!!

胸腺瘤包膜侵犯示意图$仿
DB<. T̂D

%

&

%3

'

(

!

456

#

CHICJ

及美国病理人协会$

D8W

%相关背景知识及

相互衔接问题

术业有专攻!

456

许多内容来自
CHICJ

的最新研究*

在
3&!&

年
CHICJ

成立之初!只是兴趣小组!作为私人资助%美

国政府牵头的非盈利性学术机构!其使命是促进胸腺恶性肿瘤

的临床和基础研究*中日也于
3&!3

年分别成立了相应的专业

化研究团体+中国胸腺肿瘤协作组"

DB).:-:8--(?)<9)(.A(;

7:-:<;?B(.9B:HB

@

EF-

!

DB87H

$,及+日本胸腺肿瘤协作组

"

<̂

G

<.:-:8--(?)<9)(.A(;7:-:<;?B(.9B:HB

@

EF-

!

8̂7H

$,!

一同加入
CHICJ

*

DB87H

由上海市肺科医院的方文涛%陈克

能等教授于
3&!3

年
#

月组织发起*方教授不仅是
DB87H

的

现任领导!而且为
CHICJ

现任主席*

3&!%

年
CHICJ

年会即

第六届世界胸腺肿瘤学术大会于
!&

月
32

!

3%

日在上海召开!

全球有志于胸腺恶性肿瘤相关领域研究者!就最新科学及临床

研究进展进行了集中讨论并建章立制*原上海市肺科医院的

陈岗教授(

%+

)成为继李维华教授参加
3&&2

年旧版修订研讨会

之后!

3&!%

年
456

新版编委之一!为国内病理界争得了荣

誉*美国病理人协会"

D8W

$

3&!+

年发表的&胸腺恶性肿瘤标

本检查指南'

(

%2

)较为实用!附录见表
!3

*但务请标注其文献来

源!以示其版权所有*指南与新版
HNI

分期相辅相成!前者

侧重临床!后者突出病理!由于先后发表!内容存在一定差异!

应相互补充*

表
!3

!!

胸腺瘤及胸腺癌患者标本检查指南$适用于位于纵膈任何区域的胸腺上皮性肿瘤%

非
8̂DD

)

OCDDHNI

分期系统

本指南网络出版时间为
3&!!

年
3

月
!

日

手术方式(切除标本
!

外科病理学癌症病例分析

胸腺切除'单项选择#除非特殊说明

标本!选择所有适当选项"!注释
8

" 淋巴管
0

血管浸润

!!

胸腺
!!

未证实

!!

胸腺及其他!具体说明"

!!!!!! !!

出现

!!

无特殊情况
!!

不能确定

手术方式 区域淋巴结

!!

局部切除
!!

不能被评估

!!

胸腺切除术
!!

无区域淋巴结转移

!!

局部胸腺切除
!!

区域淋巴结转移

!!

其他!具体说明"

!!!!!! !!

无淋巴结送检或未见淋巴结

!!

标本完整性 受检淋巴结的数量

!!

完整 具体(

!!

!!

破裂
!!

数量不能确定!解释原因"

!!!!!!

!!

介于二者 胸腺瘤病理分期!经修订的
I<-<(U<

分期"!注释
J

"

标本称重!具体克数"

!!!!!! !!#

期(大体及镜下肿瘤均局限于包膜内!包括累及包膜#但尚未穿透"

肿瘤大小
!!$

<

期(镜下可见包膜累及

肿瘤最大径
!!

?E

!!$

Q

期(肉眼可见包膜累及

]

附加直径(

!!

?Ed

!!

?E

"

*

!!"

期(巨检肿瘤累及毗邻器官

!!

大小不能确定!参见评论项"

!!%

<

期(胸膜或心包扩展

组织学类型!注释
8

"

!!%

Q

期(血管或淋巴管扩散

胸腺瘤#非特殊
!!

不能确定

!!

8

型胸腺瘤 种植)远处转移!选择所有适当选项"!注释
M

"

!!

8R

型胸腺瘤
!!

不能被评估

&%&%

重庆医学
3&!%

年
!3

月第
22

卷第
+#

期



续表
!3

!!

胸腺瘤及胸腺癌患者标本检查指南$适用于位于纵膈任何区域的胸腺上皮性肿瘤%

非
8̂DD

)

OCDDHNI

分期系统

!!

R!

型胸腺瘤
!!

不能证实

!!

R3

型胸腺瘤
!!

出现!具体哪一侧"

!!

R+

型胸腺瘤
!!

胸膜

!!

其他!具体说明"

!!!!!! !!

心包

胸腺癌#非特殊
!!

其他!具体"

!!

鳞状细胞癌 胸腺癌病理分期!

G

HNI

"!不适用于胸腺瘤"!注释
D

"

!!

基底样癌
HNI

描述者!需要时可供使用"!选择适当选项"

!!

黏液表皮样癌
!!

E

!多发性原发肿瘤"

!!

淋巴上皮瘤样癌
!!

;

!复发"

!!

肉瘤样癌
!!@

!术后治疗"

!!

透明细胞癌 原发肿瘤!

G

H

"

!!

腺癌
!!G

HV

(原发肿瘤不能被评估

!!

高分化神经内分泌癌!典型类癌"

!!G

H&

(无原发肿瘤证据

!!

高分化神经内分泌癌!非典型类癌"

!!G

H!

肿瘤完全位于包膜内

!!

低分化神经内分泌癌!大细胞神经内分泌癌"

!!G

H3

肿瘤浸润周围结缔组织

!!

低分化神经内分泌癌!小细胞型*小细胞癌"

!!G

H+

肿瘤侵袭邻近结构#如心包&纵膈胸膜&胸壁&大血管及肺

!!

其他!具体说明"

!!!!!! !!G

H2

肿瘤伴胸膜和心包扩散

肿瘤扩展情况!选择所有适当选项" 区域淋巴结!

WN

"

!!

不适用
NV

(区域淋巴结不能被评估

!!

不能证实
N&

(无区域淋巴结转移

!!

不能评估
N!

(前纵膈淋巴结转移

!!

肺实质!具体所在肺叶"

N3

(其他胸内淋巴结转移!不包括前纵隔的"

!!

胸膜!具体位置"

N+

(斜角肌淋巴结和!或"锁骨上淋巴结转移

!!

心包 远处转移

!!

膈肌
I&

(无远处转移

!!

其他!具体说明"

!!!!!!

I!

(远处转移

肿瘤边界!注释
R

"

]

附加病理发现!勾选所有适合项
+

"

!!

切缘不能被评估
]

!!

适合年龄退化的变化!老年性退行性改变"

!!

切缘未被肿瘤累及
]

!!

纤维化

肿瘤到最近切缘的距离
!!

EE ]

!!

胸腺皮质增生

!!

切缘被肿瘤累及!具体说明"

!!!!!!

]

!!

肿瘤内囊性变

治疗效果
]

!!

其他!具体说明"

!!!!!!

!!

不适用 辅助研究!注释
Y

"

!!

疗效不确定
]

!!

免疫组化

!!

不能证实
]

具体结果
!!!!!!

!!

显示疗效!残余存活肿瘤的具体
!!

P

"

!!

*

(带加号!

]

"的项目可省略#临床上也许重要#但治疗方面应用尚待验证或规范'

)

!

小
!!

结

新版与
!""2

年第
3

版(

3

)及
3&&2

年第
+

版(

+3

)一脉相承而

又与时俱进!作为第三章的胸腺肿瘤变化最为显著!必须尽快

学习!取其精华!加强学术交流!早日用于临床实践*
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Ì

#

:9<=*W;(9(?(=A(;9B:

:b<E).<9)(.(A-

G

:?)E:.-A;(E

G

<9):.9-L)9B9B

@

E(E<

<.'9B

@

E)??<;?).(E<

+

M

,

*D(==:

>

:(A8E:;)?<.W<9B(=(0

>

)-9-

!

D8W

"#

3&!+

(

!0"*

!收稿日期(

3&!%0&#0!3

!

修回日期(

3&!%0&10&1

"

,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,

,
,
,
,
,

,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,
,
,
,
,

-

--

-

欢迎投稿
!

欢迎订阅

+%&%

重庆医学
3&!%

年
!3

月第
22

卷第
+#

期


