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原发性心脏血管肉瘤是一种来源于间充质的恶性肿瘤!病

因不明!多发于
8(

#

)(

岁!男性发病率高于女性(

$

)

$

+(R

以上

发生于右心房!

))R

#

+&R

的患者发现时已有广泛转移!主要

转移部位为纵隔淋巴结-肺和脊椎(

8

)

$现将
8($(

年
%

月第三

军医大学大坪医院收治的
$

例心脏血管肉瘤报道如下$

C
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临床资料

患者女性!

5&

岁!因+活动后心悸-气促
8(

余天,于
8($(-

(%-8(

入院!主要表现为间断性急走!上楼时出现心悸-胸闷-

气促及呼吸困难症状!休息后缓解$体格检查"二尖瓣面容!口

唇轻度紫绀$心率
+)

次'
.03

!律齐!

J

8

%

?

8

!主动脉瓣膜区及

心尖区可闻及双期杂音$心脏彩色多普勒超声检查提示"%

$

&

右心房明显增大#%

8

&右心房腔内实质性占位!瘤体与右心房壁

界限不清#%

5

&心包积液!右心室前壁脏层心包光斑附着$患者

于
8($(-(%-88

转第三军医大学新桥医院就诊!行心脏
)'

排计

算机断层扫描血管造影检查提示"%

$

&右心房内占位性病变!大

小约
*56&..d)'6)..

!边缘光滑!病灶内可见轻度强化!考

虑为偏良性肿瘤性病变或血栓形成#%

8

&心包积液$患者初步

诊断为"%

$

&右心房占位%性质不明&#%

8

&心包积液#%

5

&心功能

+

级$患者于
8($(-(%-8%

在全身麻醉体外循环下胸骨正中切

口入胸!行右心房肿瘤摘除术及右心房自体心包成形术$探查

见血性心包积液#右心房前壁左侧-心耳部肿瘤形成!大小约

*6(7.d*6(7.

!靠近心耳部后壁!与心房壁粘连明显!未见

上-下腔静脉阻塞$切除瘤体及大部分心房前壁的瘤体侵犯组

织!以自体心包补片重塑右心房$术毕患者生命体征平稳$将

切除组织送病理活检!病理提示右心房血管源性肿瘤$免疫组

织化学%组化&检查结果为"平滑肌肌动蛋白%
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&!支持血管内

皮肉瘤诊断$

$

月后给予多柔比星及奈达铂化疗
$

个疗程!但

患者依从性较差!未进行再次化疗$

8($(-$8-(%

复查
K!

提示

右心房肿瘤复发且有双肺-纵隔及肝脏广泛转移!患者于
8($$-

($-$%

死亡$
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原发性心脏肿瘤非常罕见!尸检结果提示其发病率仅为

$6*x

#

565x

!约为转移性心脏肿瘤的
$

'
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为

良性!

8%R

为恶性$在恶性肿瘤中又有
*%R

为肉瘤(

5

)

$血管

肉瘤在成人中最常见%儿童以横纹肌肉瘤居多&!也是继黏液瘤

之后最常见的心脏肿瘤(

'

)

$

肿瘤的恶性程度与其位置密切相关$

P"3
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等(

%

)对
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例原发性心脏肿瘤的回顾性分析表明起源于心包的肿瘤通常

为恶性!源于右心的肿瘤恶性程度也较高!与房间隔附着较差!

来源于心房后壁的肿瘤的恶性可能性也较大$这些肿瘤往往

经历较长时间的无症状期!临床症状主要为"瘤体阻碍心脏血

流-干扰瓣膜功能!引起心脏血流动力学改变#局部浸润引起心

律失常-心包积液或填塞#肿瘤脱落引起栓塞!右心系统肿瘤可

引起肺栓塞!左心系统肿瘤可引起体循环动脉栓塞#其他包括

因弥漫性肺出血引起的咯血以及肿瘤转移引起的症状$反复

心包填塞是一种常见的并发症!心包穿刺可穿出血性液体!但

通常检测不到肿瘤细胞(

)

)

$

组织学上!血管肉瘤多由内皮细胞异常分化产生$它既可

表现为由吻合血管网构成的高分化肿瘤!也可表现为由间变细

胞紧密排列构成的低分化肿瘤$针对
KX5$

-

KX5'

和
4

因子

相关蛋白进行免疫组化染色可帮助确定肿瘤是否来源于内皮

细胞(

*

)

$血管肉瘤不同于内膜肉瘤!后者起源于内膜平滑肌细

胞$作为起源于血管内皮细胞的肿瘤!心脏血管肉瘤不易与血

肿引起的内皮细胞增生鉴别(

)

)

$

hG

等(

+

)对
$

例心脏血管肉瘤患者的分离肿瘤细胞进行细

胞遗传学分析!发现其存在染色体数目的改变和结构的异常!

荧光原位杂交提示
+

号染色体多体!免疫组化提示突变的
B

%5

基因产物在肿瘤细胞核内高表达$通常人们可采用心脏彩色

多普勒超声-

K!

-磁共振成像%

./
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3"207=":13/37"0./
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03

4
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&及正电子发射计算机断层显像%

B

1:02=13".0::01321.1-

4

=/

B

;

H

!

J,!

&等检查来判断肿瘤的范围及其对心功能的影响$

经胸壁超声心动图和经食管超声心动图在观察肿瘤大小-解剖

位置以及心脏瓣膜异常方面发挥重要作用!它们的敏感性分别

为
&5R

和
&*R

(

%

)

$

K!

和
P@I

可进一步了解肿瘤特征!

P@I

能更精确地显示肿瘤的位置-边缘-局部扩散及毗邻情况!不足

之处在于难以区别良-恶性肿瘤(

&

)

$肿瘤组织浸润在摄取钆对

比剂后能呈现+太阳光线,外观(

$(

)

!因此!

P@I

增强扫描可区分

肿瘤组织和血栓$

J,!

可用于早期发现肿瘤!区分良-恶性并

判断肿瘤转移情况$

血管肉瘤诊断明确后常采取姑息治疗$治疗以综合治疗

为主!外科手术及相关辅助措施是主要治疗手段$外科手术可

缓解心脏梗阻症状!改善心脏血流动力学!但手术效果并不令

人满意!术后平均生存期为
&

个月!且与是否给予辅助化疗或

放疗有很大关系$

N"==./3

等(

$$

)报道
'(

例患者中!

$)

例由于

肿瘤进展过快未进行手术治疗!仅给予化疗等辅助治疗!平均

*8*

重庆医学
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卷第
*

期



生存期为
&

个月#

8'

例患者接受肿瘤切除术且多数接受辅助

治疗!平均生存期为
$(

个月!其中
+

例生存期达
$8

#

5)

个月$

接受心脏原位移植手术与未进行该手术的患者比较!生存期无

显著差异$

综上所述!心脏血管肉瘤进展迅速!预后差!早期发现和治

疗有望延长生存期在
$

年以上$组织学分级并非影响预后的

独立因素!治疗上主要采取以手术治疗为主的综合治疗!术前

化疗被认为是一种有效的治疗模式$
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