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　图１　ＣＴ增强（纵隔窗）示右肺动脉腔内充盈缺损，呈软组织肿

块影，轻度不均匀强化，病变向血管壁外侵犯（箭），右下肺胸膜

下见楔形高密度影。　图２　半月后复查，ＣＴ增强扫描示右肺

动脉腔内软组织肿块影稍扩大，梗死灶略吸收。ａ）轴面像；ｂ）

多平面重建像。　图３　四月后复查，ＣＴ平扫示右肺动脉近端

明显增宽，外形欠规则，呈瘤样扩张，肺野外围有肺梗死改变。

ａ）肺窗；ｂ）纵隔窗。　图４　病理光镜下见血管平滑肌肉瘤细

胞丰富，体积较大，细胞异型性明显，可见核分裂像（ＨＥ，×

２００）。　图５　免疫组织化学。ａ）Ｓｍｏｏｔｈｍｕｓｃｌｅａｃｔｉｎ（＋）（×

２００）；ｂ）Ｖｉｍｅｎｔｉｎ（＋）（×２００）。

　　病例资料　患者，女，５１岁。因反复咳嗽，痰中带血１年，

胸闷，气促，右胸痛５月，加重３月入院，患者一年前无明显诱因

出现咳嗽，少量粘痰，痰中带血，无低热盗汗，胸片示右肺感染，

当地医院行抗感染治疗，咳嗽略缓解，于５月前开始出现胸

闷、气短、右侧胸痛，活动后明显，且出现夜间呼吸困难，在当

地抗感染治疗无效。２００５年５月转入我院进一步诊治，门诊

胸部ＣＴ：增强示右肺动脉腔内充盈缺损，呈软组织肿块影，轻

度不均匀强化，右下肺胸膜下见楔形高密度影，ＣＴ拟诊为右

肺动脉栓塞伴肺梗死（图１）。ＳＰＥＣＴ：各体位肺显像清晰，可

见右肺中下叶放射性缺损，结论：肺灌注显像提示右肺中下叶

肺栓塞可能性大。Ｂ超：双下肢深静未见明显异常，超声心动

图示心脏形志、结构及瓣膜活动未见明显异常。纤维支气管

镜：双侧支气管未见明显异常。血气分析示ＳＰＯ２９８％（未吸

氧）。遂以肺动脉栓塞收入院，入院后行抗感染，解痉、平喘、

抗凝等综合治疗，半月后复查增强ＣＴ示右肺动脉腔内软组织

肿块影稍扩大，梗死灶略吸收（图２），症状稍减轻后患者要求

出院。院外继续予以抗凝等治疗（肠溶ＡＰＣ１００ｍｇｔｉｄ），一月

后上述症状加重，２００５年９月再次入院并复查胸部ＣＴ：平扫

示右肺动脉近端明显增宽，并呈瘤样扩张，较前片（２００５年５

月）明显进展，肺野外围仍有肺梗死改变（图３），ＣＴ提示上述

改变不排除右肺动脉肿瘤性病变所致。因病情加重，抗凝效

果不佳，并结合ＣＴ表现，考虑右肺动脉肿瘤，于２００５年９月

行剖胸探查，术中见右肺动脉根部、心包部位有肿瘤，呈菜花

状，肺动脉心包内似腊肠样栓塞，隆突下和气管旁有互相融合

的淋巴结，手术将其一同切除并送病检，送检材料为：切除的

右全肺十心包内瘤组织十隆突气管旁淋巴结。病理光镜下

见：血管平滑肌肉瘤细胞丰富，体积较大，有明显异型性及核

分裂像（图４）。免疫组织化学：Ｓｍｏｏｔｈｍｕｓｃｌｅａｃｔｉｎ（＋）Ｖｉｍ

ｅｎｔｉｎ（＋），Ｓ１００（－）ＣＤ６８（－）（图５）。病理诊断：右肺动脉

平滑肌肉瘤侵及心包，右肺血管内可见瘤栓，肺内其他多个结

节，其镜下为肺梗死灶。

讨论　肺动脉肉瘤（ｐｏｌｍｏｎａｒｙａｒｔｅｒｙｓａｒｃｏｍａ，ＰＡＳ）是肺

动脉罕见恶性肿瘤，目前被认为起源于血管内膜的多潜能间

充质细胞［１］，有不同病理类型，例如平滑肌肉瘤、纤维肉瘤，血

管肉瘤等。而原发性肺动脉平滑肌肉瘤（ｐｒｉｍａｒｙｐｕｌｍｏｎａｒｙ

ａｒｔｅｒｙｌｅｉｏｍｙｏｓａｒｃｏｍａ，ＰＰＡＬＳ）是ＰＡＳ常见类型，约占ＰＡＳ

的２０％，是一种平滑肌细胞或向平滑肌细胞分化的间充质细

胞所组成的恶性肿瘤。ＰＰＡＬＳ好发于中老年人，典型病例发

病年龄在４０～６０岁之间，女性多见，且比例常为男性两倍。

ＰＡＳ最常发生于肺动脉干，但也能发生左右主肺动脉，肺动脉

瓣和右心室流出道［２］。本例患者与文献报告相符。本病的临

床表现主要为咳嗽、胸闷、气短、胸痛、进行性加重的呼吸困难，

类似慢性肺栓塞症。因ＰＡＳ表现出来的症状，缺乏特异性。
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影像学检查，尤其ＣＴ增强扫描及动态观察具有重要诊断

价值。Ｘ线胸片主要表现为单侧肺动脉扩张或正常。增强ＣＴ

显示肺动脉腔内持续存在的完全性充盈缺损，呈软组织肿块

影，不均匀强化，动态观察缺损区软组织肿块影成不良进展。

并可经血管外侵入邻近结构，如心包。肺内可表现为肺梗死

（叶或段的范围），此例患者出现了右肺多处肺梗死。ＰＡＳ的确

诊有赖于病理检查，大体标本可见肿瘤紧贴肺动脉内壁生长，

并可沿伸至左右肺动脉，侵犯邻近结构。镜下特征为血管平滑

肌肉瘤细胞丰富，有明显异型性及核分裂像。免疫组化：

Ｓｍｏｏｔｈｍｕｓｃｌｅａｃｔｉｎ及Ｖｉｍｅｎｔｉｎ强阳性，Ｓ１００、ＣＤ６８阴性。表

明有向平滑肌细胞分化的间充质细胞肿瘤。彻底的手术切除

是目前有机会治愈的唯一方法。ＰＡＳ预后差，最终常因继发肺

动脉流出道阻塞而死于失代偿性右心衰竭。据 Ｎｏｎｏｍｕｒａ
［３］报

道起病后平均生存时间１８个月。手术后放疗及化疗可能有所

延长［４］。鉴别诊断：首先是肺栓塞，临床上一般有下肢深静脉

血栓病史，好发于双侧主肺动脉远端及各级分支，增强ＣＴ主要

表现为血管腔内部分性充盈缺损（多为中心性，也可附壁性），

完全性充盈缺损少见，其密度尚均匀，无腔外侵犯，抗凝治疗症

状好转，复查ＣＴ肺动脉腔内充盈缺损可消失或部分消失，有作

者认为经血管外侵入邻近结构也是诊断肿瘤的一个重要征象。

ＦＤＧＰＥＴ检查对两者鉴别诊断有帮助，肿瘤摄取率增高，肺栓

塞并不显示增高。另外还需与纵隔肿瘤，肺癌等疾病鉴别，后

二者临床症状及ＣＴ增强表现不同，尤其是血管造影有助于鉴

别。
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专家点评
肺动脉平滑肌肉瘤是一种起源于肺动脉的罕

见恶性肿瘤。本病可发生于肺动脉干、左右

肺动脉及右心室流出道，其临床及影像学表现均无特异性，很

难以与肺动脉栓塞鉴别。本例ＣＴ平扫见右肺动脉增宽，其内

密度不均，增强扫描右肺动脉内见充盈缺损，伴不均匀强化，动

态观察病变增大，右肺动脉呈瘤样扩张。因此，我们认为本病

虽然缺乏特征性，影像学检查有几点征像可供诊断时参考，胸

片可显示单例肺动脉扩张，ＣＴ增强肺动脉内见充盈缺损，呈不

均匀斑点状强化，动态观察病灶呈不良进展，若病灶沿血管外

侵至邻近组织时，是诊断肿瘤的一个重要征象。但最终确诊仍

依赖于病理。

（同济医院放射科　甘新莲）

第十四届全国临床医学影像学术会议
暨医学影像学及介入放射学新进展继续教育学习班征文通知

　　第十四届全国临床医学影像学术会议暨医学影像学及介入放射学新进展继续教育学习班拟定于２００７年１０月在深

圳市举办。届时将邀请国内著名专家前来讲学。

１．征文内容

①医学影像学诊断：普通Ｘ线、ＣＴ、ＭＲＩ、ＤＲ、ＣＲ、ＰＥＴ、ＥＣＴ、超声、短篇报道、病例讨论；②介入放射学；③影像的传

输和存储管理系统；④医学影像学诊断设备的改良、维修、管理的经验和总结和介绍。

２．征文要求

①论文全文２５００字以内，需附５００～８００字的摘要；②请附单位介绍信，写清作者单位、详细通讯地址及邮编，录用与

否均不退稿；③已在全国公开发行刊物上发表的论文不再采用；④请在信封上注明“会议征文”。

３．会议形式

会议将以专家讲座、专家答疑、专题报告、继续教育项目为主，同时进行优秀论文交流。会议将根据听课及考试情况

颁发国家级继续医学教育学分证书（医学影像学及介入放射学新进展继续教育课程１０学分）

联系地址：１１０００４　沈阳市和平区三好街３６号《中国临床医学影像杂志》编辑部　王丽萍　收
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