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摘  要 

目的：探讨晚期高级别间叶源性肺恶性肿瘤及相关疾病临床特点及诊治方法。方法：报道1例经穿刺活

检病理提示高级别间叶源性肺恶性肿瘤患者临床资料，并复习相关文献。结果：经1周期化疗联合免疫

治疗后，效果显著，后续由于副反应严重，行卡瑞利珠单抗单药治疗2年余，目前处于临床完全缓解状

态。结论：晚期间叶源性肺恶性肿瘤及相关组织类型可从免疫治疗中获益。 
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Abstract 
Objective: To investigate the clinical features, diagnosis and treatment of advanced high grade 
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mesenchymal lung malignancies and related diseases. Methods: A retrospective analysis was per-
formed for a patient with high-grade mesenchymal lung malignancy indicated by biopsy pathology 
and the relevant literature was reviewed. Results: After a cycle of chemotherapy combined with 
immunotherapy, the effect was significant. Due to serious side reactions, Camrelizumab was treated 
along for more than 2 years, and the patient was in complete response at present. Conclusion: Ad-
vanced mesenchymal lung malignancies and related types can benefit from immunotherapy. 

 
Keywords 
Immunotherapy, Mesenchymal Tumor, Pulmonary Sarcomatoid Carcinoma, Programmed Death 
Receptor-1, Camrelizumab, Case Report 

 
 

Copyright © 2023 by author(s) and Hans Publishers Inc. 
This work is licensed under the Creative Commons Attribution International License (CC BY 4.0). 
http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/ 

  
 

1. 引言 

肺癌是世界范围内癌症相关死亡的主要原因[1] [2]。非小细胞肺癌(Non-small cell lung cancer, 
NSCLC)是一种常见的亚型(85%)，晚期非小细胞肺癌 5 年生存率很低(6%~32%) [3]。免疫疗法已经彻底

改变了临床癌症治疗的前景，针对程序性死亡受体 1 (PD-1)轴的免疫检查点抑制剂(Immuno-checkpoint 
inhibitors, ICIs)在一线或二线环境下，与单独化疗相比，单独或联合化疗治疗的晚期 NSCLC 患者的生存

率更高[4] [5] [6]。间叶源性肺恶性肿瘤发生率低，目前采用非小细胞肺癌治疗方案进行治疗，但同时，

由于其组织来源特性，其 PD-L1 表达及肿瘤突变负荷较上皮源性肿瘤高，对免疫治疗更加敏感[7]。近年

来，免疫治疗成为癌症治疗领域一大热点，通过正常化识别肿瘤细胞，增强机体自身抗肿瘤免疫，起到

“松刹车”作用[8] [9]。本文通过介绍一例病理提示高级别间叶源性肺恶性肿瘤患者，经 1 周期化疗联合

免疫治疗后，效果明显。后续由于副反应严重，行卡瑞利珠单抗单药治疗，获得临床完全缓解。借此例

回顾及深入探讨免疫治疗对晚期肺间叶源性肿瘤及非小细胞肺癌的作用，进一步提高临床医生对免疫检

查点阻断剂及晚期间叶源性肺肿瘤及非小细胞肺癌的诊治思维。 

2. 病例报告 

病人，男，62 岁，2019 年 3 月因“咳嗽 1 月余”就诊于当地医院，2019-03-14 于外院行胸部 CT 示

左肺肿块，左肺炎症，左肺小结节，双肺肺大泡、肺气肿征象(图 1)。2019-03-20 于我院行 PET-CT 示左

肺软组织密度肿块、左肺门代谢增高，考虑左肺上叶中央型肺癌并阻塞性炎、左肺门淋巴结肿大(图
2(A)~(C))。患者要求行中药保守治疗，具体不详，定期复查，肿块逐渐增大(图 3(A)~(O))，后患者咳嗽

加重，伴胸闷、憋气，伴胸痛，伴痰中带血，就诊于我院，于 2020-12-10 行 CT 引导经皮肺穿刺，病理

示：(左肺穿刺活检)穿刺少许肺组织，内见少量低分化恶性肿瘤细胞伴广泛坏死，肿瘤细胞成分较少，坏

死较重，免疫组化结果：CK(−)，CD56 灶弱(+)，INI-1(+)，TTF-1 弱(+)，Syn(−)，p63(−)NapsinA(−)S100(−)，
Myogenin(−)，MyoD1(−)，SMA(−)。(左肺穿刺活检)低分化恶性肿瘤，结合免疫组化结果，考虑高级别

间叶源性肿瘤，不能除外多形性未分化肉瘤，穿刺组织少且坏死重，难以确切分类。基因检测：CDKN2A 
p. R80，ATM p. S706，PALB2p. S779，FGFR1 扩增；PD-L1 表达 TPS = 2%，CPS = 2；微卫星稳定(MSS)；
肿瘤突变负荷(TMB) 23.03 Muts/Mb，排位高位 97.7%的患者；HLA-I 和 HLA-II 均为杂合型。患者于

2021-01-19 再次行 PET-CT 示：左肺上叶中央型肺癌并左肺内转移、左肺门淋巴结转移，较前进展(图 4)，
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患者当时诊断为：左肺恶性肿瘤 肺继发恶性肿瘤 肺门淋巴结继发恶性肿瘤。由于患者影像学提示肺转

移瘤，患者目前已处于晚期。完善相关辅助检查，评估患者病情排除化疗禁忌后，于 2021-01-21 行第 1
周期化疗联合免疫治疗，具体为：白蛋白结合型紫杉醇 400 mg d1 + 奈达铂 150 mg d1 + 卡瑞利珠单抗 
200 mg d1，并辅以抑酸保胃、止吐、水化利尿等对症支持治疗。化疗后复查病变明显缩小(图 5，2021-03-12
胸部 CT)。后患者因副反应较重，拒绝化疗，予卡瑞利珠单抗 200 mg q3w 治疗，定期复查胸部 CT (图
6(A)~(K))，患者肿瘤原发灶及转移灶逐渐缩小，至影像学提示临床完全缓解(Complete Response, CR) 
(Response Evaluation Criteria in Solid Tumors, RESIST 标准)。直至文章书写前，患者仍处于临床完全缓解

状态(图 6)，最近一次(2023-07-29，图 6(K))胸部 CT 未见可测量肿块影。 
 

 
图片说明：左肺上叶近肺门处见截面约 2.4*1.9 cm 软组织密度

肿块影，边界欠清，密度欠均匀，周围见片状模糊阴影，边界

不清，左肺下叶见小结节影，双肺见透光气囊影，双肺见透光

气囊影，双肺透光度增强，左肺门增大，纵隔未见肿大淋巴结，

胸膜无增厚，胸腔内无积液。 

Figure 1. 2019-03-14 Chest CT scan 
图 1. 2019-03-14 胸部 CT 

 

 
图片说明：A：体部 MIP 图；B：肺窗；C：纵隔窗。检查可见：1. 左肺上叶肺门区不规则分支状软组织密度肿块，

包绕左肺上叶尖后段支气管及其分支，代谢增高，SUVmax 约 11.7；远端肺野节段性分布多发小斑片、小结节影，

部分代谢轻度增高，SUVmax 约 2.5；2. 左肺门增大淋巴结，代谢增高，SUVmax 约 6.8。以上考虑左肺上叶中央型

肺癌并阻塞性肺炎、左肺门淋巴结转移，建议获得病理学诊断。 

Figure 2. 2019-03-20 positron emission computed tomography 
图 2. 2019-03-20 PET-CT 
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图片说明：可见左肺肿块影逐渐增大，并可见左肺内小结节，考虑转移瘤，2020-11-20 肿瘤直径约 8.4 cm。 

Figure 3. Chest CT scan from 2019-04-09 to 2020-11-20 
图 3. A-O：2019-04-09 至 2020-11-20 期间胸部 CT 
 

 
图片说明：A：体部 MIP 图；B：肺窗；C：纵隔窗。检查可见：① 左肺上叶肺门区不规则软组织密度肿块，内

见尖后段、前段支气管截断，包绕左肺上叶尖后段支气管及其分支生长，伴坏死，代谢增高，SUVmax 约 20.7，
较本院前次 PET/CT 检查(2019.3.20)病灶明显增大，代谢水平明显增高；② 肿块周围肺野多发类圆形软组织密度

结节，沿支气管血管束分布，伴支气管管壁增厚，代谢明显增高，SUVmax 约 17.6，较本院前次 PET/CT 检查

(2019.3.20)大部分为新发病灶；③ 左肺门增大淋巴结，代谢增高，SUVmax 约 12.2，较本院前次 PET/CT 检查

(2019.3.20)体积增大；以上考虑左肺上叶中央型肺癌并左肺内转移、左肺门淋巴结转移，较前进展，请结合临床。 

Figure 4. 2021-01-19 positron emission computed tomography 
图 4. 2021-01-19 PET-CT 
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图片说明：左肺可见 4.0*5.3 软组织肿物，内见空洞形成，肿物周围可

见斑片影及多发结节影，左肺部分纹理异常粗乱，双肺野可见斑片影

及索条影，双肺野局部透亮度略高，双肺野可见肺气囊影，左肺门轮

廓增大，纵隔内见略增大淋巴结，局部小片胸膜增厚，胸腔内未见明

显积液。 

Figure 5. 2021-03-12 Chest CT scan 
图 5. 2021-03-12 胸部 CT 

 

 
图片说明：肿块逐渐缩小，至无法测量。最近一次胸部 CT (图 6(K)，2023-07-29)描述：两肺野可见散在半片应及纤

维条索影，双肺透亮度增高，双肺可见肺气囊，余肺纹理增粗，肺门和纵隔内未见明显肿大淋巴结，局部小片胸膜

增厚，胸腔内未见明显积液。 

Figure 6. Chest CT scan from 2021-04-12 to 2023-07-29 
图 6. A-K：2021-04-12 至 2023-07-29 期间胸部 CT  
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3. 讨论 

2021 版世界卫生组织(World health organization, WHO)胸部肿瘤分类提到，肺间叶源性肿瘤包括肺错

构瘤(pulmonary hamartoma)、肺软骨瘤(pulmonary chondroma)、弥漫性肺淋巴管瘤病(diffuse pulmonary 
lymphangiomatosis)、胸膜肺母细胞瘤(pleuro-pneumonary blastoma)、肺动脉内膜肉瘤(pulmonary artery 
intimal sarcoma)、先天性支气管周肌纤维母细胞。间叶源性肺恶性肿瘤又称为原发性肺肉瘤(primary 
pulmonary sarcoma, PPS)，是非小细胞恶性肿瘤,包含有肉瘤或肉瘤样分化的细胞,国外文献报道 PPS 仅占

肺部原发性恶性肿瘤的 1%~4% [10] [11]。肺的原发性间叶性肿瘤罕见，在诊断肺的原发性肉瘤之前，首

先需要排除肉瘤样癌和转移到肺的软组织肉瘤。若肿瘤病理提示既来源于上皮组织，又部分来源于间叶

组织，称为肺肉瘤样癌(pulmonary sarcomatoid carcinoma, PSC)。本文病例患者系穿刺获得病理诊断，穿

刺组织少且坏死严重，不能除外 PSC 可能，加之 PPS 发病率低且治疗方案有限，经科室病例讨论后，按

照 PSC 治疗方案即非小细胞肺癌方案进行治疗。PSC 通常发生于有吸烟史的老年男性，与其他类型的非

小细胞肺癌相比，其恶性生物学行为更具侵袭性，预后更差[12] [13]，PSC 患者的治疗手段有限，早期

PSC 的治疗首选手术切除，大部分患者确诊时已经是晚期[14]。研究表明，MET 14 外显子基因突变概率

高，其中跳跃突变概率为 22%~31.8%，MET 蛋白过表达概率为 20.2%，高于其他类型 NSCLC，可选择

赛沃替尼等靶向治疗。无基因突变晚期 PSC 可选择无驱动基因非小细胞肺癌治疗方案，但 PSC 对传统放

化疗并不敏感，治疗有效率较低，容易复发和转移[14]。 
免疫疗法在癌症治疗方面取得了重大进展，PD-1/PD-L1 抗体在不良反应有限的情况下显著提高了晚

期 NSCLC 的持久缓解率，延长了长期生存期[15] [16]。研究表明，PSC 具有较高 PD-L1 (67.5%~90%)表
达及显著的免疫浸润，明显高于肺腺癌或肺鳞癌，同时既有高肿瘤突变负荷[17]，本文病例也具有此特征。

这意味着 PSC 患者可能从免疫检查点阻断剂治疗中获益。一项回顾性分析研究纳入了 37 例二线及以上

接受抗 PD-1 免疫治疗的 PSC 患者，无论 PD-L1 状态如何，总体 ORR 为 40.5%，DCR 为 64.8%。OS 的

中位数为 12.7 个月(0.3~45.7 个月) [18]。PSC 免疫治疗的一些前瞻性临床试验正在进行中(NCT02834013、
NCT03022500、camrelizumab monotherapy or plus apatinib for pd-l1NCT04224337 等)。 

卡瑞利珠单抗是一种人源化免疫球蛋白 G4 型单克隆抗体，可以和 PD-1 靶向结合，阻断其与 PD-L1
及程序性死亡配体 2 之间的相互作用而恢复机体的免疫功能，最终发挥抗肿瘤作用[17] [18]。2017 年起

开展的 Came L Ⅲ期临床研究中探索了卡瑞利珠单抗联合化疗对非鳞状非小细胞肺癌的疗效，结果显示卡

瑞利珠单抗联合标准化疗较单纯化疗有更 mPFS (median Progression-Free Survival，中位无进展生存期) 
(11.3 个月 vs. 8.3 个月)和 mOS (median Overall Survival，中位总生存期)，且具有较好的安全性[19]。PD-L1
表达阳性的患者从卡瑞利珠单抗中获益更大，卡瑞珠单抗的受益随着 PD-L1 表达的增加而改善。此患者

PD-L1 TPS = 2%，CPS = 2；微卫星稳定(MSS)；肿瘤突变负荷(TMB) 23.03 Muts/Mb，排位高位 97.7%的

患者，单药卡瑞利珠单抗治疗取得了长期获益。Qian 等回顾性分析表明，一线免疫治疗在 PSC 治疗中具

有良好应用前景[20]。而对于 PD-1/PD-L1 抗体单药治疗不能获益的患者，如 pdl1 阴性肿瘤或一线治疗难

治的患者，应联合治疗，既往研究表明，抗血管生成药物可增强肿瘤免疫应答，而免疫检查点抑制剂则

可使肿瘤微环境中的血管正常化化疗联合。赵明芳教授牵头开展的一项 II 期研究公布结果。本研究评估了

卡瑞利珠单抗 ± 阿帕替尼在 PD-1 阳性 PSC 患者中的疗效，显示出有希望的抗肿瘤活性和可控的安全性。 

4. 结论 

综上所述，通过对此病例的诊疗过程的讨论及相关文献回顾，PSC 及间叶源性肺恶性肿瘤治疗，手

术切除仍是治疗的基石，放化疗是临床可选治疗策略，同时，基因检测和 PD-L1 表达水平的检测，可以

给患者带来新的治疗机会，疗效更好，靶向治疗或免疫治疗副作用更低。肿瘤组织 PD-L1 表达及肿瘤突
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变状况可预测免疫检查点阻断剂的治疗效果，建议 PSC 患者行基因检测，若敏感突变可选靶向治疗。但

是由于疾病发生率低，亟待进一步研究和数据支持。 
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