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图１　心超示主肺动脉口稍高回声团块影，与肺动脉瓣附着，随着血流前后活动。　图２　ＣＴ平扫示主肺动脉内未见明显异

常密度影。　图３　肺动脉ＣＴＡ横断面示肺动脉主干起始部位不规则软组织肿块影，累及肺动脉瓣，增强后轻度强化（箭）。

图４　矢状面重组示软组织肿块有蒂与肺动脉主干前上壁相连（箭）。　图５　冠状面重组示软组织肿块表面欠光整（箭）。

图６　镜下所见肿瘤细胞具有多形性，多数呈梭形，细胞核两端圆钝或呈雪茄样，核仁明显。胞质红染，可见瘤巨细胞。部分区

域肿瘤细胞核分裂象多见，可见病理性核分裂象。

　　病例资料　患者，女，５９岁。１个月前患者无明显诱因下

出现发热，体温最高达３９°，发热前畏寒。同时身上有时有红

斑，四肢关节疼痛。查体：血压１２５／８０ｍｍＨｇ，颈静脉无怒张，

两肺呼吸音稍粗，心前区无隆起，心尖搏动范围正常，主动脉第

一听诊区和肺动脉听诊区可闻及３／６级收缩期杂音，第二心音

减弱，震颤不明显。心超：主肺动脉口稍高回声团，与肺动脉瓣

附着，大小３．０ｃｍ×２．０ｃｍ，随着血流前后活动（图１）。甲胎蛋

白（ＡＦＰ）１．３６ｍｇ／ｌ，癌胚抗原（ＣＥＡ）０．４５ｍｇ／ｌ，ＣＡｌ９９为

５．１３ＩＵ／ｎｄ，ＣＡｌ２５为３６．５３ＩＵ／ｍｌ。

ＣＴ平扫及肺动脉ＣＴＡ：ＣＴ平扫示主肺动脉内未见明显

异常密度影（图２），肺动脉ＣＴＡ示肺动脉主干起始部位见不规

则软组织肿块影，表面不光整，有蒂与动脉相连，大小约

３．１ｃｍ×３．７ｃｍ×７．０ｃｍ，累及肺动脉瓣，增强后轻度强化，动

态扫描像示占位有摆动征象。左右肺动脉及分支未见明显狭

窄、扩张及充盈缺损征象（图３～５）。

手术及病理：肿瘤位于肺动脉主干，延伸至左右肺动脉开

口，有蒂与肺动脉相连，约有７ｃｍ×４ｃｍ×１ｃｍ大小，呈不规则

息肉状。肿块切面大部分为灰黄色，局部灰白色，实性，质中。

镜下观察：灰黄色区域内为大片坏死物及成片的泡沫样细胞；

灰白色色域内肿瘤细胞密集，局部呈编织席纹状。肿瘤细胞具

有多形性，多数呈梭形，细胞核两端圆钝或呈雪茄样，核仁明

显。胞质红染，可见瘤巨细胞。部分区域肿瘤细胞核分裂象多

见，可见病理性核分裂象（图６）。间质局部可见细胞较少的胶

原沉积，较少黏液。免疫组织化学：肿瘤细胞波形蛋白、平滑肌

肌动蛋白（ＳＭＡ）、ＣＤ６８均阳性；上皮细胞膜抗原（ＭＳＡ）灶性阳

性；ＣＤ３４、Ｓ１００蛋白、ＡＥｌ／ＡＥ３均阴性。

讨论　恶性纤维组织细胞瘤（ｍａｌｉｇｎａｎｔｆｉｂｒｏｕｓｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏ

ｍａ，ＭＦＨ）是最常见的软组织肿瘤，中老年人多见，好发于下

肢，其次为上肢、躯干，亦可见于内脏。肿瘤细胞起源于多潜能

的间叶细胞，镜下可分为车辐状多形型、粘液型、巨细胞型与黄

色瘤型（炎症型）。ＭＦＨ 发生在心脏大血管系统少见，发生在

肺动脉更为罕见，是肺动脉肉瘤的一种组织学类型，其他的肺
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动脉肉瘤还包括平滑肌肉瘤、横纹肌肉瘤、软骨肉瘤、血管肉

瘤。ＭＦＨ是最常见的肺动脉肿瘤之一
［１］。肺动脉 ＭＦＨ病因

不明。Ｓｈａｈ
［２］报道了１例因胸部放疗导致的肺动脉 ＭＦＨ。肺

动脉肉瘤临床表现缺乏明确的症状与体征。Ｗｒｉｇｈｔ
［３，４］报道的

６７例肺动脉肉瘤患者中，最常见的临床症状为顽固性咳嗽，劳

累性呼吸困难，偶有咯血、胸痛，甚至有突发眩晕及昏厥。吸气

时于胸骨左缘常可听及心收缩期连续低沉的喷射性杂音［４］。

超声心动图是最常用的非创伤性检查方法，除可观察原发灶的

形态、大小、活动外，还可观察右心房室的改变。肺动脉造影可

见可随心跳而摆动的块状影。胸片可见局部肺野出现肺血减

少区及肺门影突出，右心房室可扩大。肺内有时可出现球形病

灶，多为转移可能［４］。ＣＴ增强可见肺动脉内实性团块影。常

可延伸至肺动脉的分支内，本例局限于肺动脉干，肺动脉分支

未见受侵，可能与肿瘤尚处于早期阶段有关。肺动脉主干是肺

动脉 ＭＦＨ最常见的生长位置
［５］。随着肿瘤的生长，肺动脉的

分支被肿瘤不断闭塞，可以导致肺梗死及肺内转移。肺梗死常

位于临近的栓塞血管区域。因为有支气管动脉侧枝循环的存

在，大块的肺梗死是非常少见的［４］。肺动脉 ＭＦＨ胸外转移是

非常少见的［４］。ＭＲＩ检查肿瘤信号无特异性，与血栓不易区

别，但可多层面、多角度、多参数扫描，能够清晰显示肿瘤的范

围和与周围结构的关系。支气管镜检查仅可见主支气管受压

改变，刷片细胞病理学检查是正常的。肺动脉 ＭＦＨ的术前及

术中只能诊断为肺动脉赘生物，最后的诊断要依靠组织学检

查。

肺动脉 ＭＦＨ最常误诊为肺动脉栓塞，但缺乏胸痛和咯血

的病史，也没有血栓静脉炎等肺栓塞等高危因素存在的证据，

可与之鉴别，但对于病史较长，影像上酷视肺栓塞，溶栓治疗无

效的患者应注意发生本病的可能。

肺动脉 ＭＦＨ对化疗及放疗不敏感，应以手术治疗为主，但

因其呈浸润性生长，手术不易切除干净，复发率高。
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专家点评
　　起源于肺动脉的肉瘤罕见，女性略多于

男性，多数患者大于６０岁。临床症状及体征

无特异性，与急性或慢性肺动脉栓塞相似。

病理类型有多种，包括未分化的肉瘤、平滑肌肉瘤、横纹肌肉

瘤、纤维肉瘤和粘液肉瘤等，其中最常见的是未分化的肉瘤及

平滑肌肉瘤，ＭＦＨ亦见报道。

ＭＦＨ是一种主要由纤维细胞和组织细胞组成的恶性肿

瘤，可分为多形型、巨细胞型和炎症型。好发于躯体、四肢的深

部，罕见于血管。

影像学检查是原发肺动脉肉瘤的主要诊断方法，在影像学

上主要需与肺动脉栓塞鉴别。胸片可表现为肺门影增大或心

影增大。增强ＣＴ扫描显示血管内充盈缺损，病变常可累及肺

动脉主干以及临近肺动脉分支。以下特点有助于与肺动脉栓

塞进行鉴别：充盈缺损占据整个血管腔内而非附着于一侧壁、

可使肺动脉扩张、病变可侵及纵隔及肺。ＭＲＩ亦有助于鉴别诊

断及判断病变范围，在Ｔ１Ｗ 图像上肉瘤信号等于或低于肌肉

而急性或亚急性血栓的信号高于肌肉，在Ｔ２Ｗ 图像上肉瘤及

血栓均呈稍高信号，增强扫描显示肉瘤强化而血栓无强化。发

生于肺动脉的 ＭＦＨ极为罕见，影像学上与其它发生于肺动脉

的肉瘤无法鉴别，最终需依赖于病理诊断。

（中国医学科学院肿瘤医院影像诊断科　黄遥）

２０１１年上海骨与关节影像进展学习班通知

　　为提高骨与关节病变的影像诊断水平，由上海交通大学附属第六人民医院放射科举办的“骨与关节影像进展学习班”

拟于２０１１年１１月初在上海交通大学附属第六人民医院举行。

上海交通大学附属第六人民医院骨科是上海市重点临床医学中心，具有“断肢再植”的光荣传统，目前骨科住院床位

数为４０２张。市六医院放射科为上海市重点学科，为国家级继续教育项目基地。骨与关节影像进展学习班为国家级继续

医学教育项目。教学对象为从事影像诊断特别是骨关节影像诊断的放射科医师。授课内容：骨肿瘤的影像学诊断分析、

骨肿瘤病理、骨肿瘤的 ＭＲＩ、肩膝腕关节病变影像诊断、骨关节的介入治疗、关节镜与磁共振的比较、软组织病变的影像诊

断、脊柱肿瘤和肿瘤样病变的诊断等。

此次学习班将邀请上海著名放射科、病理以及骨科专家授课。学习完成后授予国家级一类学分１０学分。培训费

１０００元／人；食宿由学习班统一安排，费用自理。

有关学习班具体报名及咨询事宜请提前与上海交通大学附属第六人民医院放射科姜铃霞医师联系。

地址：２００２３３　上海市宜山路６００号市六医院放射科　电话：１８６２１５２５３０６　Ｅｍａｉｌ：ｊｌｘｏｎｌｉｎｅ＠ｇｍａｉｌ．ｃｏｍ

（上海交通大学附属第六人民医院）
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