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左房梭形细胞肉瘤一例
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　　病例资料　女,４９岁,既往体健,因咳嗽２０余天,
发热１０余天入院.体格检查未见明显异常.入院后

实验室检查示神经元特异性烯醇化酶２４．３２ug/L(＜
１６．３ ug/L),脑 钠 肽 前 体 蛋 白 ４６３ pg/mL (＜
１６９pg/mL),余未见异常.心电图示窦性心动过速,
心率为１０３bpm.超声心动图示左房后壁中等回声团

块影,大小约６．８cm×３．０cm,其内可见血流信号,延
伸至左肺静脉及二尖瓣后叶,随心动周期脱入左室,二
尖瓣舒张期可见五彩高速血流信号.心脏彩超声学造

影(图１)示左房大小约７．４cm×２．９cm 低回声团内见

较丰富对比剂充填,提示左房占位性病变血供较丰富.
胸部增强CT(图２)示左心房内不规则混杂密度病灶

其内并见分隔,大小约５．０cm×３．４cm,增强后不均匀

强化,侵及左肺静脉.心脏磁共振(cardiacmagnetic
resonance,CMR)电影序列(图３)示左房后壁一不规

则分叶状肿块影,大小约５．５cm×３．６cm,活动较好,
经二尖瓣脱入左室,T１WI及 T２WI(图４)呈稍短 T１

稍长 T２ 信号,首过灌注左房肿块呈轻度强化,延迟增

强呈不均匀明显强化(图５),考虑心脏肿瘤性病变(粘
液瘤可能性大).后行“左心房肿瘤切除＋自体心脏移

植术”手术,术中于左房可见紧贴房壁大小约４cm×
５cm实性肿块,切面质硬、灰白.病理及免疫组化结果

(图７)示心房梭形细胞肉瘤(中－高级别).免疫组化

结果:CD３４(＋),INI１(＋),PCK(－),EMA(－),

TLEＧ１(－),CD１１７(cＧkit９．７)(－),CD１１７(阳性对照)
(－),DOG１(－),SMA(－),DES(－),SＧ１００(－),

Caldesmon(－),SOX１０(－),STAT６(－),Myogenin
(－),MyoD１(－),ALK１(－),D２１(－),CD２３(－),

CD３５(－),CD３１(－),FLI１(－),ERG(－),CalretiＧ
nin(－),WT１(－),CK５/６(－),KiＧ６７(LI约４０％),

MCM２(约５０％＋).
讨论　原发性心脏肿瘤临床较为少见,发病率约

０．００１％~０．０３％[１],其中约２５％为恶性肿瘤,肉瘤约

占９５％[２],以未分化肉瘤多见,其次是血管肉瘤、平滑

肌肉瘤和横纹肌肉瘤[３].心脏及心包转移瘤约为原发

性心脏肿瘤的１００~１０００倍,多由肺癌转移而来[４].
心脏梭形细胞肉瘤属于未分化肉瘤中极为少见的一

种,已有文献报道可发生于大血管、肺静脉及右心房,
而起源于左心房十分罕见[５,６].

临床症状主要取决于肿瘤的大小、生长部位及浸

润程度,无特异性表现.患者早期多无症状,随着肿瘤

快速生长而引起心脏回流受阻可表现为呼吸困难和心

力衰竭[７].通常因乏力、胸闷、肺栓塞等而被误诊为其

他心肺疾病,不恰当治疗会延误患者病情并且会错过

最佳手术机会.该患者入院时主要以咳嗽、发热等全

身症状为主而被初诊为肺部感染进行治疗.后行超声

发现左房占位转入心内科.仔细询问病史,发现患者

一年前即有胸闷症状,但未做相应检查且未引起重视.
超声心动图作为心脏肿瘤主要成像技术,可较好

地显示肿瘤的解剖位置、大小及形态,能评估血流阻塞

及瓣膜开闭情况.心脏良性肿瘤通常边界清楚,不侵

袭周围相关大血管.而肉瘤多回声不均匀,形态不规

则,侵袭性强,并见丰富血流信号[７,８].该例患者超声

所示左房占位回声不均,侵及二尖瓣及左肺静脉,并且

血流较丰富,因此倾向于恶性肿瘤.CT 能发现肿瘤

内是否存在钙化或脂肪成分,同时可以通过对比增强

提供肿瘤血供相关信息.该例患者左房可见不规则低

密度团块,增强后不均匀强化,提示肿瘤血供较好.

CMR可多方位显示肿瘤运动、表征组织特性及判断心

肌、瓣膜、心包、大血管是否受累等,有利于鉴别心脏肿

瘤的良恶性[９].肉瘤在 CMR 上通常呈等/稍长 T１、
等/稍高 T２ 信号改变,伴有肿瘤组织坏死或出血时,
可表现为混杂 T１、T２ 信号改变,首过灌注不均匀强

化,延迟增强为异质性强化[１０].但由于梭形细胞肉瘤

罕见且诊治经验不足及CMR影像特征多样性常被误

诊为左房粘液瘤.后者为原发性心脏良性肿瘤,通常

表现为边界清楚的圆形或椭圆形肿块,窄蒂状附着于

房间隔/卵圆窝,因肿瘤细胞含大量粘液成分,呈高 T２
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图１　心脏彩超声学造影示左房占位性病变

对比剂充填(箭).　图２　增强 CT 示左房

不规则混杂密度病灶(短箭),并不均匀强化,
侵及左肺静脉(箭).　图３　心脏磁共振电

影序列示左房后壁不规则分叶状肿块,随心室

舒张时脱入左室.　图４　T１WI示左房肿块

呈稍高 T１ 信号(箭).　图５　T２WI示左房

肿块呈稍高 T２ 信号(箭).　图６　四腔心延

迟增强序列示肿块不均匀明显强化(箭).　
图７　病理结果(HE染色)镜下显示紧密排列

的梭形细胞,且部分区域肿瘤细胞见大的多形

性核.

信号[１１],当出现坏死、囊变、出血或钙化时,呈混杂信

号,首过灌注及延迟强化可不均匀轻Ｇ中度强化.而心

脏恶性肿瘤常以宽基底附着于房壁,易侵及心肌、瓣膜

或肺静脉,常发生远处转移[１２].该例患者 CMR上表

现为运动良好且呈稍高 T１ 稍高 T２ 信号肿块,首过灌

注轻度强化,延迟增强不均匀明显强化,与不典型左房

粘液瘤表现相似.多模态影像学技术有助于术前心脏

良恶性肿瘤鉴别,综合超声、CT及CMR影像学表现,
可以发现该例患者左房内肿块运动良好,血供较丰富,
并侵及二尖瓣及左肺静脉,上述特点倾向于心脏恶性

肿瘤.

心脏肿瘤术前很难明确诊断,主要依据病理学及

免疫学检测结果.心脏梭形细胞肉瘤起源于恶性间叶

组织,组织学上由紧密堆积的梭形细胞组成,呈长束状

排列[１３],正如该例患者的病理结果所示.免疫组化通

常可检测到波形蛋白、骨桥蛋白及 MDM２为阳性,

CD３１、CD３４ 和 因 子 VIII 为 阴 性[１４]. 该 例 患 者

MCM２(约５０％＋)及CD３１(－)与文献相符,而CD３４
(＋)与文献所述有所不同.

心脏梭形细胞肉瘤极为罕见,多伴有非特异性症

状,恶性程度高,生存期较短,预后很差,早期诊断及治

疗极具挑战性.临床医生应熟悉不同心脏肿瘤的表
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现,充分利用多模态影像学手段(超声、CT及CMR),
以区分其他系统疾病并对肿瘤的良恶性做出判断,尽
早进行治疗.
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