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　图１　横轴面ＣＴ，示病变位于纵隔心包旁，左心室内可见不规则低密度灶（箭）。　图２　横

轴面 ＭＩＰ，示病变内多灶线条样（长箭）及巢状血管湖形成（短箭）。　图３　横轴面ＣＴ，示病

变内多囊变区域，囊壁环形钙化（箭）。　图４　冠状面 ＭＰＲ，示肿物位于心包内，外侧被心包

限制，内侧与心肌（左室）无界限，其内可见血管湖（短箭）及囊壁钙化（长箭）。　图５　病理

片，示肿瘤细胞，无核分裂象，肿瘤细胞围绕小血管腔生长（箭），呈上皮样血管内皮瘤形态，提

示为良性区域（×１０，ＨＥ）。　图６　病理片，示肿瘤细胞呈短梭形，并可见核分裂象及小裂隙

形成，呈血管肉瘤形态，提示为恶性区域（×２０，ＨＥ）。

　　病例资料　患者，女，３７岁，

农民，因左胸不适３年加重半年

就诊，患者３年前即有左胸不

适，因症状不重未予治疗。近半

年来症状加重，有时胸闷气短，

稍觉吞咽不顺，且饮水多时全身

水肿。否认心脑血管病史。查

体无异常发现。实验室检查未

见异常。

胸部ＣＴ增强：左侧纵隔心

包内不规则软组织肿物，大小

１４．０ｃｍ×１１．０ｃｍ×８．５ｃｍ，增

强扫描呈不均匀混杂密度，中心

见多个低密度区，周边可见巢状

强化灶，ＣＴ 值２１４ＨＵ，与大血

管强化程度相仿（同层面胸主动

脉ＣＴ值２２８ＨＵ），并可见环状

钙化（ＣＴ值３８０～５００ＨＵ）。肿

物侵犯左侧心包及左心室，左室

内可见多发不规则低密度区，左

肺静脉明显受压向右后方移位。

双侧胸腔积液，心包少量积液。

ＣＴ诊断：纵隔恶性肿物，倾向恶

性畸胎瘤（图１～４）。

手术所见：进胸后探查见病变巨大，位于心包内，左心缘

旁，肿瘤呈多结节状，表面呈囊性突起，有局灶钙化。肿瘤上界

达肺动脉圆锥，下界达心底、心尖至膈肌，病变后缘位于左肺门

前方，与心肌无明确界限。以２０ｍｌ注射器穿刺抽出暗红色不凝

血性液，较粘稠，部分呈鲜红色。肿瘤侵犯左心室，局部渗血严

重，剖开瘤体，见瘤体内呈多囊状，为暗红色积血。

病理检查：（纵隔心包内肿物）血管源性肿瘤，部分区域呈

良性血管瘤形态（图５），部分区域可见血管交织成网状，血管内

皮细胞增生，部分呈实性巢状，内皮细胞肥胖，可见细小核仁，

细胞有轻度异形性，核分裂偶见，肿瘤周边呈浸润性生长，心肌

纤维间见肿瘤呈多灶性生长（图５、６）。

免疫组化：ＣＤ３１（），ＣＤ３４（），Ｆ８（），ＡＥ１／ＡＥ３（－），

ＣＫ（－），增值指数 Ｋｉ６７，择其两蜡块细胞密集处１０％～３０％

（＋）。

病理诊断：中间型血管内皮细胞瘤，灶状区域考虑有高分

化血管肉瘤成分（低度恶性）。

讨论　心脏原发肿瘤临床上少见，国外报道占尸检材料的

０．００１％～０．０２８％
［１］，且以黏液瘤居多，血管来源肿瘤更为罕

见，国内外均为个案报道，且发生在右房、右室者居多［２］。有些

病变伴有皮肤紫红色变，或者表现为边界不清的肿胀区。提示

为血管性肿瘤［３］。此病例病理学结果兼有良性血管瘤与血管

内皮肉瘤表现，组织学上由良性和恶性血管成分混合构成，称

为中间型血管内皮细胞瘤（ｉｎｔｅｒｍｅｄｉａｔｅｈｅｍａｎｇｉｏｅｎｄｏｔｈｅｌｉｏ

ｍａ）。２００２年被 ＷＨＯ描述为具有一些恶性形态学特征，但非

全部恶性特征，这些特征可以有不同的组合出现，是一组形态

学上介于良性血管瘤和恶性血管内皮肉瘤之间的血管源性肿

瘤，其疾病谱包括上皮样血管内皮瘤（ｅｐｉｔｈｅｌｉｏｉｄｈｅｍａｎｇｉｏｅｎｄｏ

ｔｈｅｌｉｏｍａ，ＥＨＥ）、梭形细胞型血管内皮瘤（ｓｐｉｎｄｌｅｃｅｌｌｈｅｍａｎ

ｇｉｏｅｎｄｏｔｈｅｌｉｏｍａ，ＳＣＨ）、网状型血管内皮瘤（ｒｅｔｉｆｏｒｍｈｅｍａｎ

ｇｉｏｅｎｄｏｔｈｅｌｉｏｍａ）、卡波西血管内皮瘤（ｋａｐｏｓｉｆｏｒｍｈｅｍａｎｇｉｏｅｎ

ｄｏｔｈｅｌｉｏｍａ）、乳头状淋巴管内血管内皮瘤（ｐａｐｉｌｌａｒｙｉｎｔｒａｌｙｍ

ｐｈａｔｉｃａｎｇｉｏｅｎｄｏｔｈｅｌｉｏｍａ，ＰＩＬＡ）和最近才被人们所认识的混合

性血管内皮瘤（ｃｏｍｐｏｓｉｔｅｈｅｍａｎｇｉｏｅｎｄｏｔｈｅｌｉｏｍａ）
［４］。

大体检查表现为浸润性单结节或多结节肿物，瘤体多较

大。外观灰红色，可呈结节状。镜下每种血管内皮瘤的病变实
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体都有其自己独特的组织形态特征，有些具有良性血管瘤的特

征，但瘤细胞又极为丰富，或易见核分裂象；有些虽有分化良好

的血管，但瘤细胞弥漫分布，不成小叶结构，组织学上难以区分

良性血管瘤和血管肉瘤。其生物学行为表现上既不像良性经

过的血管瘤，也不像血管肉瘤。免疫组化显示肿瘤对血管性标

记物有阳性反应，如ＣＤ３１、ＣＤ３４和ｖｏｎＷｉｌｌｅｂｒａｎｄ因子。电镜

下瘤细胞具有典型内皮细胞特点，如基膜、吞饮泡及 Ｗｅｉｂｅｉ

Ｐａｌａｄｅ小体等。

关于中间型血管内皮瘤国内外均未见有影像学报道。结

合本例病变特点，笔者认为，虽然瘤体内各组成部分的病变实

体多种多样，但各种影像学表现应均与血管源性肿瘤类似，即

由于病变为多囊性，瘤体内呈多发出血灶、凝血块与陈旧性血

液相混杂，ＣＴ平扫可显示为不均匀密度之占位性病变，形态不

规则。增强扫描后肿瘤边缘明显强化，可见新生肿瘤血管和巢

状血管湖形成、囊壁环形钙化及多灶分隔样结构（图１～４），以

上为血管源性肿瘤较为特征性的影像学表现，并提示血管腔内

血栓形成。笔者认为本例病变中多发环状钙化的形成，是肿瘤

内部良性血管瘤成分中心坏死、出血，造成周边成熟的供血血

管管壁玻璃样变性，最终致钙化形成；亦可见肺动脉增粗，考虑

是由于肺循环动脉的血管源性肿块或肿瘤栓子脱落至血管腔

内，导致肺动脉瓣狭窄，引发肺动脉特发性扩张所致。病变本

身广泛累及纵隔，其内侧缘与左心室心肌无界限，应提示肿瘤

恶性倾向。有报道心脏原发血管肉瘤因肿瘤易出血坏死，ＭＲ

上显示肿瘤Ｔ１ＷＩ低、中、高信号均可见，分别代表肿瘤组织、坏

死和正铁血红蛋白［５］，且Ｔ２ＷＩ呈高信号，有助于显示肿瘤内部

特点而提示诊断。本例增强ＣＴ被误诊为“倾向恶性畸胎瘤”，

总结其原因为：①中间型血管内皮细胞瘤临床上极为罕见，对

其ＣＴ表现认识不足②病变侵犯范围较广，且增强ＣＴ表现为

多发囊变及钙化区，与恶性畸胎瘤表现相似。笔者认为若肿瘤

内部出现多发囊性坏死区及巢状血管湖形成的影像学表现，应

想到血管来源肿瘤的可能。虽然术前影像学难以明确诊断，但

ＣＴ或 ＭＲＩ冠状面及矢状面 ＭＰＲ或多方位ＶＲ像可明确肿瘤

位置及侵犯范围，有助于制订相应的治疗方案。
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专家点评
　　心脏肿瘤包括两个部分即心脏和心包肿

瘤，诊断亦分两个部分包括定位诊断和定性

诊断。心脏肿瘤分为原发性和继发性，后者即转移性肿瘤，其

发病率原高于原发性，而原发性肿瘤又以黏液瘤最多见，约占

心脏肿瘤的８０％～９０％，且多发于左心房内。心包肿瘤以囊肿

常见，其次为脂肪瘤、间皮细胞瘤，血管源肿瘤十分罕见。

本例从ＣＴ图像上示肿瘤位于左侧心包腔内，挤压并包绕

周围组织生长，与左室壁及心包等结构分界不清，为恶性征象。

ＣＴ与手术所见相符合。ＣＴ图像（包括平扫和增强）肿瘤的密

度不均匀，且伴有钙化，术前误诊为恶性畸胎瘤也并非没有影

像学依据。一般来说血管性肿瘤在ＣＴ上表现为密度不均的囊

状团块影，ＭＲＩ上则为信号高低不等或部分无信号的团块影，

与淋巴瘤不易鉴别。

心脏肿瘤包括心包肿瘤除部分有典型征象的肿瘤如左房

黏液瘤（位于房间隔左房侧，有蒂，随心动周期活动于左房与左

室之间）和心包囊肿（ＭＲＩＴ１ 低信号、Ｔ２ 高信号、压水相低信

号和典型形状和部位）、脂肪瘤（ＭＲＩＴ１、Ｔ２ 均高信号，压脂相

低信号）；横纹肌瘤（ＭＲＩ信号与心肌相一致）；纤维瘤（ＭＲＩ信

号低于心肌信号）等，一般确切的定性诊断有一定难度。

总之，心脏肿瘤的定位和定性诊断十分重要，定性诊断中

以明确良、恶性肿瘤更为重要。心脏肿瘤不同于其他部位的肿

瘤，其即属于肿瘤，又属于心脏病。心脏肿瘤分为腔内和壁在

性肿瘤，壁在性肿瘤即使是良性，如广泛生长于肌壁间，乃无法

部分或全部切除，其挤压心腔造成心脏运动和传导功能异常，

其生物学行为仍认为是恶性。由于 ＭＲＩ的特点，应作为本病的

首选检查方法，有助于区分肿瘤的生长部位。

（中国医学科学院阜外心血管病医院放射科　凌坚）
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