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化疗联合中药治疗晚期转移性肺促结缔组织增生性小圆细胞

肿瘤

马 虹　丁 鹏　秦季秋　熊绍权 *

成都中医药大学附属医院　四川成都　610036

摘　要：促结缔组织增生性小圆细胞肿瘤 (Desmoplastic small round cell tumor,DSRCT) 是一种少见的高侵袭性软组织恶性肿

瘤，确诊时往往已有远处转移，预后较差。3 年生存率约 44%，5 年生存率仅为 15% ～ 28% 。好发于青少年及年轻男性，

男性与女性患病率约 5 ∶ 1。既往国内外文献报道 DSRCT 多为腹部、盆腔，原发于肺 DSRCT 的报道至今极为罕见，可

检索的全国现仅有 1 例。该病的传统治疗方法包括手术，放疗，化疗，干细胞移植以及分子靶向治疗，但这些治疗均适时

可用，目前尚没有标准的治疗方法。中医药作为治疗各种恶性肿瘤的主要手段，本文在此报道 1 例经化疗联合中药治疗晚

期转移性肺 DRSCT, 病情得到有效控制的临床案例。探讨了中药治疗罕见病例的可行性。

关键词：DSRCT( 促结缔组织增生性小圆细胞肿瘤 )；中医药；治疗策略

1 病例资料

患者，男，18 岁，2022 年 10 月无明显诱因出现咳嗽、

咳痰，咯白色粘痰，痰中带血丝，活动后气紧，伴右侧胸痛，

疼痛性质不能描述，疼痛不影响日常生活，无牵扯放射痛，

发病全程无明显呼吸困难，无低热、盗汗，无头晕、头痛，

无体重下降等。患者自诉既往体健，无吸烟史，无家族性遗

传病史。查体：生命体征平稳，左肺叩诊呈清音，右肺叩诊

浊音，左肺呼吸音清，右肺呼吸音降低，左肺未闻及干湿啰

音。入院后完善相关辅助检查 :2022 年 10 月 14 日胸部 CT

示 ( 图 1A) 右侧胸腔团片状稍低密度影，增强可见不均匀轻

度强化，大小约 10cm×11.1cm×12.0cm, 与邻近胸壁分界不

清。2022 年 10 月 21 日 PET-CT 示右侧胸腔内巨大占位。

右颈 IV-VI 区及左颈 IV 区、右侧腋下、右肺门、纵膈、右

侧内乳区及右侧膈上数枚肿大淋巴结，右侧腰大肌、右侧臀

大肌内、右侧第 5 肋骨、左侧肱骨、右侧锁骨、双侧髂骨、

骶骨、双侧股骨头代谢增高，以上考虑 M 灶。实验室检查：

肿瘤标志物：神经元特异性烯醇化酶测定 21.14ng/ml，铁蛋

白测定 471ng/ml，CA125 159.67U/ml。2022 年 11 月 14 日患

者入院治疗，复查胸部 CT( 图 1B) 病灶较前增大：右侧胸腔

内巨大囊实性占位大小约 11.4cm×10.7cm×15.9cm 稍低密

度肿块，内见片絮状略高密度灶，外缘与侧胸壁 / 胸膜分界

不清。右侧第 5 肋骨质密度增高。胸 3 椎体骨质密度增高，

周围见软组织肿块向右胸内突起。右侧腋下、右肺门、纵膈

内数枚肿大淋巴结。右侧腰大肌见径约 2.6cm 类圆形稍低密

度影。右侧胸腔大量积液。右侧胸水涂片送检未见肿瘤细

胞。2022 年 11 月 22 右侧肺部穿刺病理加做免疫组化 ( 图 1)

检查报告：（右肺穿刺组织）纤维结缔组织中的小圆细胞呈

片状分布，结合形态学及免疫表型，符合小细胞恶性肿瘤。

免 疫 组 化 示（2022011183-1）：CD3（-）、CD20（-）、

CK7（-）、TTF-1(-)、Napsin-A(-)、CgA(-)、Syn(+)、CD56

（+）、Ki-67(+，热点区约 30%)、PHH3（+，核分裂）、

P40(-)、P53(+， 约 3 ％ )、CK5/6（-）、Vimentin（+）、

Desmin（-）、PCK(+, 局灶 )、WT-1(-)、S100(+)、CK19(+，

局灶）、CD34(+，血管 )、Calretinin（-）。结合患者症状

体征及辅助检查，患者神清，精神可，饮食可，眠可。咳嗽、

咳痰，白色粘痰，痰中带血丝，活动后气紧，伴右侧胸痛，

舌质暗，苔薄白，脉细弱无力。中医诊断：肺癌，气虚血瘀

证 。西医诊断 : 右肺恶性肿瘤（促结缔组织增生性小圆细胞

肿瘤）。
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注：a 为 HE 染色 ×100，b,c 为 CK,CD56 免疫组化染色 ×100

图 1  2022 年 11 月 22 日右肺穿刺组织病理结果 

2022 年 11 月 25 日患者开始口服中药小细胞肺癌加减

方（成都中医药大学附属医院肿瘤一科主任熊绍权教授自拟

方）具体如下：山药 15g 、熟地黄 15g 、川牛膝 15g 、怀牛

膝 15g、制天南星 9g 、生白芍 30g 、川贝母粉 5g（合药冲

服）、茯苓 15g 、大枣 20g 、紫苏叶 15g 、酒川芎 15g 、炒

芥子 15g 、生甘草 10g 、姜半夏 20g 、陈皮 10g、牡蛎 30g 

将这些中药材加入 500ml 水中煮沸 30 分钟，浓缩至 90ml。

饭后 1 小时后服用 30 毫升煎剂，每天三次。并联合标准

VAC 方案全身化疗，具体方案为：环磷酰胺 0.9g ivgtt（d1）

+ 硫酸长春新碱 2 mg ivgtt（d1）+ 盐酸多柔比星 70mg ivgtt (d1）

q3w。患者骨继发性恶性肿瘤，予以唑来膦酸预防骨不良事

件发生。2 周期后患者咳嗽、咳痰，右侧胸痛等症状较前减轻，

复查胸部 CT 后评估疗效 SD。2023 年 01 月 06 日继续口服

中药联合全身化疗 4 周期后仍无手术指征，患者因自身原因

拒绝化疗，继续接受口服中药维持治疗。1 年后随访无并发

症发生，无咳嗽咯血胸痛等症状，患者如正常人生活独立

并且继续回大学完成学业，期间规律复查，病灶稳定。2024

年 01 月 11 日复查胸部 CT 肺部病灶稳定（图 1C）。患者期

间也没发生严重的肾损伤和肝损伤。

图 2  治疗前后 CT 影像对比

2 讨论

2020 年 WHO 软组织肿瘤分类中将 DSRCT 归为起源未

定肿瘤，既往有文献认为其来源于原始间皮细胞或具有多系

分化潜能的祖细胞，并以此解释其兼具上皮、间皮、肌肉和

神经分化特征。至今为止国内外主要为个案报道。95% 以

上的 DSRCT 病例发生于腹腔和盆腔内，也有少数病例原发

于鼻窦、胸膜、结肠、睾丸旁等部位。本例报道原发于肺，

经文献可检索的全国现仅有 1 例，属罕见病例。临床上诸多

医生对 DSRCT 认识不足，该病的临床症状、常规实验室检

查以及肿瘤标志物均无特异性，容易与淋巴瘤胸膜侵犯或转

移、胸膜增厚、纵膈肿瘤、间皮瘤、孤立性纤维瘤等混淆。

本病例提醒临床医生应该加强对该病的认识，避免误诊。

DSRCT 在影像学上通常病灶多表现为团块状软组织肿

物，沿浆膜扩散生长，增强扫描呈轻－中度强化，病灶内可

见低密度区（坏死、出血或纤维组织）。单纯依靠影像学检

查难以明确诊断。但其病理形态 、免疫表型及分子生物学

改变相对特异 。其病理特点为：肿瘤细胞巢状排列，大小

不一，形状不规则，巢内癌细胞呈圆形、卵圆形，或梭形；

部分癌巢中央可见坏死或囊性改变；癌巢之间见大量致密纤

维结缔组织，可伴有透明变性或呈黏液样变，肿瘤细胞和基

质的比例不定。少数病例瘤细胞可呈透亮空泡状、印戒细胞

样、横纹肌样或梭形样。免疫组化特点：瘤细胞呈多向性分

化，可同时表达上皮源性、间叶源性、神经源性等标记，部

分病例可表达 CGA － A、SYP、CD57 的标记，其中 Desmin

为特征性的核旁点状染色，大多数病例阳性表达 WT － 1。

大部分神经元烯醇化酶（NSE）、上皮来源（AE1/AE3）、

结蛋白（Desmin）、上皮膜抗原（EMA）及波形蛋白（VIM）

阳性 [1]。分子遗传学示 90% 的 DSRCT 患者具有特征性的

染色体易位 t(11；22)(p13；q12)，即位于染色体 22q12 的尤

文肉瘤基因（EWS）与位于 11p13 的肾母细胞瘤基因（WT1）

融合。EWS-WT1 融合基因为 DSRCT 的独特改变，为其确

诊提供依据 [2]。该病的传统治疗方法包括手术，放疗，化疗，

干细胞移植，以及最近推出的分子靶向治疗。手术通常是广

泛切除，由于这种肿瘤的特性，完整切除肿物、切缘阴性通

常是不可能的，减瘤手术可消除肿瘤 90% 体积。除了手术

和放疗，DSRCT 的局部控制 ( 特别是转移性疾病 ) 包括射频

消融，伽马刀，冷冻消融术，栓塞以及化疗栓塞术，但这些

治疗通常是在谨慎分析个案之后适时可用。多药联合化疗现

常用于 DSRCT 治疗中，目前可采用的化疗方案有：VAC（长

春新碱、阿霉素、环磷酰胺），EP（依托泊苷、铂类），

ACVP（阿霉素、环磷酰胺、长春新碱、铂类）方案。虽然

DSRCT 对化疗敏感，但是不足以治愈疾病，肿瘤总复发，

由于发病率低，仅局限在个别案例，统计有限，疗效暂不确

切。改善 DSRCT 综合治疗的疗效，还需要进一步研究证实。

近年来，中医药广泛运用于各种恶性肿瘤的治疗中，并且起
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着越来越重要的作用，不仅能减轻化疗、放疗的副作用，而

且能提高两种疗法的疗效。

本案患者确诊时已晚期，丧失一线根治性手术机会，肺

部病灶进展较快，初诊一个月后复查病灶较前增大。因其他

原因该例患者未能完成融合基因检查，并且原发肺 DSRCT

临床及影像学表现不典型，最终确诊依靠病理学检查及分子

免疫表型诊断为原发于肺 DSRCT。据悉，国内外报道该疾

病未经中药治疗，都是以传统的化疗方案治疗，有个案报

道经化疗 PFS 为 17.4 个月，但治疗后期患者症状及体征逐

渐加重。目前认为中医药作为晚期肿瘤的一种重要治疗手

段，不仅能减轻化疗、放疗的副作用，而且能提高其它疗

法的疗效，其疗效优于单分子靶点药物 , 已成为一种新的癌

症治疗策略 [3,4]。本案例中，一名青少年男子被诊断为晚期

DSRCT，根据该病的标准治疗，选择标准 VAC 方案化疗联

合中医药治疗。该患者因担心化疗的不良反应，在放疗、靶

向治疗和手术治疗都不可行的情况下，中医中药是我们唯一

的治疗手段。该患者未行任何治疗时，1 个月后肺部病灶进

展，肺部症状加重，但在化疗联合中药的治疗 2 周期后复查

胸部 CT 患者病灶稳定，临床症状及体征有所好转。虽患者

因自身原因 4 周期后未再行化疗，随后长期口服中药单一维

持治疗，期间规律复查一直到 2024 年 01 月，复查胸 CT 仍

未见新发，患者病情稳定，无任何肺部症状，到撰写本报告

时，患者已回校继续上学，完全独立生活。

经文献检索，该病例是全国第 2 例原发于肺的 DSRCT

案 例， 也 是 全 国 首 例 化 疗 联 合 中 药 治 疗 晚 期 转 移 性 肺

DSRCT 且随访过程中患者病灶稳定的案例。随访过程中而

没有发现对肝肾的损害。因此，我们是否有理由推测，中医

药在 DSRCT 患者中可以更好的提高生活质量，缓解患者症

状，而中医药一般是安全和易于耐受的。实验证明，中草

药和其提取物能以各种方式抑制肿瘤细胞的生长或防止肿

瘤的发生和发展。本例使用中使用的山药 [5] 活性成分能增

强肌体免疫功能，抑制肿瘤细胞增殖，故山药可作为抗肿

瘤和放、化疗及术后体弱虚症的治疗药物。熟地黄 [6] 中的

TNF-α 具有对肿瘤细胞的杀伤活性，提示熟地黄具有抗肿

瘤活性，抑制细胞的增殖。茯苓 [7] 中的多糖和三萜类化合

物为茯苓发挥抗肿瘤作用的主要活性成分。大枣 [8] 多糖通

过增强免疫力和直接的细胞毒性均可实现杀伤肿瘤的目的。

紫苏叶中的化合物具有抗肿瘤活性，其中紫苏叶 [9] 挥发油

中的活性成分与乳腺癌、肺癌、肝癌等多种肿瘤发病率的降

低密切相关。甘草 [10] 中的主要活性黄酮类化合物具有抗肿

瘤抑制细胞增殖并促进细胞凋亡的作用。半夏 [11] 的药理作

用主要有镇咳祛痰、镇吐止呕、抗炎、抗肿瘤、镇静催眠等。

陈皮阻滞多种癌细胞系增殖、诱导凋亡、抗血管生成、抗转

移活性、抗炎等。牡蛎 [12] 天然活性肽具有显著的诱导凋亡

作用。绝大多数中药的抗肿瘤作用已得到证实。然而，由于

煎剂成分的可复制性，中药的抗肿瘤机制尚不明确，有待进

一步研究。

3 结论

该报道表明，原发于肺 DSRCT 进展较快，诊断目前需

依据病理形态 、免疫表型及分子生物学。中医药治疗方案

在罕见恶性肿瘤中大有可为，可以作为 DSRCT 的辅助手段，

减轻其他疗法的副作用，提高患者生存质量。在此，我们希

望该病例报道可为临床诊断提供价值，有更多的研究人员参

与其后续研究，以进一步阐明其长期治疗价值并评估可能出

现的不良反应。
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