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１　病例简介

患者女性，５４岁，因“活动后胸闷、气喘１个月”

入院。患者１个月前起自觉活动后胸闷气喘不适，

后进行性加重，伴有发热，体温最高３８℃，外院超声

心动图示右心腔内实质性团块占位，肺动脉瓣机械

性狭窄。经抗感染、抗凝、营养心肌后症状稍好转。

查体：心律齐，１１０次／ｍｉｎ，胸骨左缘第二肋间可闻

及２／６级收缩期杂音，Ｐ２亢进，腹平软，双下肢不

肿。入院后查全胸片示两肺渗出性改变，心影增

大。心电图示窦性心动过速，不典型不完全性右束

支传导阻滞。经胸超声心动图示左房、左室内径正

常（左室舒张末期内径３７ｍｍ），右房、右室增大，右

室壁增厚，肺动脉口见６２ｍｍ×２９ｍｍ低回声团块

反射（见图１），活动度不大，肺动脉跨瓣血流速度

２．５ｍ／ｓ，三尖瓣中重度反流，肺动脉压重度增高

（三尖瓣跨瓣压差９１ｍｍＨｇ），心包积液，左室射血

分数６５％。肺动脉血管造影示右心室内混杂密度

影，肺动脉干、右侧肺动脉主干及右下肺动脉部分

分支见不规则充盈缺损，右侧肺动脉主干病灶累及

纵膈（隆突下），肿瘤性病变可能，累及肺动脉瓣可

能（见图２、３）。冠状动脉血管造影未见明显异常。

Ｄ二聚体６８０μｇ／Ｌ，白细胞计数１３．９２×１０
９／Ｌ，Ｃ

反应蛋白５０ｍｇ／Ｌ，血沉６８ｍｍ／１ｈ，Ｎ末端脑钠

肽前体３８６０ｐｇ／ｍＬ；ＣＡ１２５、ＣＡ１９９轻度升高；抗

核抗体、抗ＥＮＡ抗体、抗心磷脂抗体、血培养均

阴性。

入院后完善检查，在体外循环心脏直视下行心

脏肿瘤切除和三尖瓣成形术。术中纵行切开肺动

脉，见肺动脉内肿瘤几乎堵塞血流，右室流出道内

也有肿瘤，将切开跨肺动脉瓣环延长至右室流出

道，探查见肿瘤大小约３ｃｍ×６ｃｍ，内部质地韧，外

表脆，有宽蒂连于肺动脉瓣环及右室前壁，予切除

肿瘤并灼烧基底部，术中快速病理示心脏黏液性肿

瘤（见图４）。探查右肺动脉未见明显占位病变，三

尖瓣环扩大，予ＫＡＹ法成形。病理诊断：心脏差分

化间叶源性肿瘤，结合免疫组化（Ｖｉｍ＋、ＣＤ３１＋、

ｄｅｓｍｉｎ±、 ＳＭＡ＋、 Ｃａｌｐｏｎｉｎ
＋、 ｍｙｏＤ１

－、

ｍｙｏｇｅｎｉｎ
－、ＣＤ３４－、Ｓ１００－、Ｋｉ６７＋），考虑间叶

肉瘤。

注：占位病变横跨右室流出道、肺动脉瓣及肺动脉干，导致右室流出

道明显狭窄

图１　经胸超声心动图

注：右室流出道占位性病变，似与肺动脉瓣关系密切

图２　肺动脉血管造影
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注：右肺动脉及其分支内充盈缺损，占位不排除

图３　肺动脉血管造影

注：瘤细胞呈星型、多边形、梭型，弥漫分布，细胞有异型，核型不规

则，可见核仁，核分裂像易见，部分区域内间质呈黏液样

图４　术中快速病理

２　讨论

原发性心脏肿瘤发生率低，其中约９０％是良性

肿瘤，恶性肿瘤仅占１０％
［１］。原发性心脏恶性肿瘤

以肉瘤居多，常见病理类型是血管肉瘤，间叶肉瘤少

见［２］。间叶肉瘤为２种或２种以上的间叶组织构成

的肉瘤。心脏间叶肉瘤多见于右心系统，但左心系

统也有报道［３］。张本等［４］报道２例右心室间质肉

瘤，肿瘤形态不规则，位于右室壁，呈浸润性生长，

室壁僵硬，收缩差，甚至累及心包腔。本例患者肉

瘤位于右室流出道及肺动脉主干内，致管腔明显狭

窄，术中证实有宽蒂连于右室前壁及肺动脉瓣环，

极为少见。临床上容易误诊为心脏黏液瘤或原发

性肺动脉肉瘤。黏液瘤多见于左房，形态多规则，

蒂窄，肿瘤活动度大。原发性肺动脉肉瘤多位于肺

动脉干，可延续至左右肺动脉分支［５］。本例术前

ＣＴＡ提示右肺动脉内充盈缺损可能，术中探查未见

异常，不排除伪影可能。病理及免疫组化是确诊的

“金标准”。心脏间叶肉瘤若无全身转移证据，建议

积极手术治疗延长生存期。
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