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·病例报道·

患者女，45岁，自诉胸闷、胸痛、气促 3个月，加重 2周，偶出

现晕厥，无夜间端坐呼吸、咯血、腹胀、四肢水肿，外院超声心动

图提示心脏扩大，对症治疗效果欠佳，现来我院就诊。超声心

动图检查：右房左右径 51 mm，右室左右径 46 mm，肺动脉主干

内见一大小约 57 mm×30 mm不均质团状低回声，边界尚清晰，

形态规则，活动度可，舒张期可见部分瘤体脱向右室流出道

（图 1）；CDFI于其内未探及明显血流信号（图 2）；连续多普勒示

肺动脉干峰值流速489 cm/s，压差96 mmHg（1 mmHg=0.133 kPa），
见图3；三尖瓣口收缩期见反流血流信号到达右房中部，峰值流

速471 cm/s，压差 89 mmHg。超声心动图提示：①右心扩大；②肺

动脉主干内团状低回声，考虑黏液瘤可能性大；③三尖瓣中度

反流。门诊以肺动脉肿瘤收入院，体格检查：心浊音界扩大，心

率 78次/min，肿瘤标志物检查未见明显异常；患者既往无冠心

病、高血压及肿瘤治疗史。左心声学造影检查：肺动脉团状低

回声内造影剂稀疏灌注，右室流出道内膜边缘及心肌显示清晰

（图 4），提示黏液瘤可能。遂行全麻下肺动脉肿瘤切除术、右室

流出道疏通+肺动脉瓣成形术，术中见升主肺动脉明显扩张，

跨环切开主肺动脉，见一大小约 60 mm×40 mm的带包膜肿

瘤，与肺动脉瓣粘连，游离肿瘤见蒂样组织（图 5）。术后病理检

查：光镜下见梭形瘤细胞呈束状、交织状排列，细胞核异形明显，

核分裂多，间质黏液样变性，局部坏死（图 6）；免疫组化检查：

Desmin（+），S-100（弱+），CD34（-），SMA（+），CD117（弱+），

Dog-1（+），Vim（+），CD99（+），CK（-），CD31（弱+），Ki-67
（30%+），Myogenin（-），MyoD1（灶+）。病理诊断：间叶来源的恶
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可以提供更多有关左室整体及局部的定量分析信息。目前国

内尚无关于TTS应变的相关报道，国外也仅见个例报道［6-8］。本

例患者入院第 1天GLS -11.2%，牛眼图显示心尖段收缩期峰值

应变显著减低，Sosa和Banchs［6］研究认为急性期心尖段应变显

著减低是TTS的特征性表现，有助于其早期诊断。本例患者入

院后第 7天LVEF 55%，GLS -12.2%，牛眼图显示心尖段应变较

前恢复，中间段应变显著减低，推测可能与心肌细胞儿茶酚胺梯

度变化有关。与Chattopadhyay和 John［9］报道的 1例 TTS表现相

似。尽管心室收缩功能快速恢复是TTS的标志，但其恢复时间仍

未明确，本例患者出院后3个月复诊时GLS同步心电图显示患者

左室功能完全恢复，或可为临床诊治提供参考。

总之，TTS合并左室血栓临床罕见，心肌声学造影可早期明

确左室血栓，指导临床治疗决策；超声心动图能早期诊断 TTS，
并动态观察TTS恢复过程，具有较好的临床价值。
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性肿瘤，结合免疫组化检查结果确诊为平滑肌肉瘤。患者术后

半年复查超声心动图未见复发。

讨论：平滑肌肉瘤是来源于平滑肌的恶性间质肿瘤，临床

较少见，常见发病部位为腹部、盆腔及腹膜后等富含平滑肌的

组织器官［1］。源于肺动脉内的平滑肌肉瘤罕见，其是原发于肺

动脉壁肌层的恶性肿瘤，好发于肺动脉主干，也可见于左、右肺

动脉分支及右室流出道，易发生邻近淋巴结或远处淋巴结及其

他脏器转移，预后较差［2］。目前肺动脉平滑肌肉瘤发病机制尚

未明确，由于肺动脉阻塞会引起右室功能障碍、肺动脉高压、肺

功能不全等，临床多表现为呼吸困难、胸痛、咳嗽、气促，易误诊

为肺栓塞。本例患者临床表现为胸闷、胸痛、气促，偶出现突发

晕厥，由于肿瘤引起肺动脉狭窄致阻力增加、右室射血障碍，肺

循环血流减少，右室后负荷增加，与肺动脉血栓表现相似，而患

者既往无肿瘤治疗史，完善相关检查未发现其他部位恶性病

变，肿瘤标志物未见明显异常，考虑肿瘤原发于肺动脉主干。

文献［1，3］报道，肺动脉平滑肌肉瘤超声表现为不均质团状

低回声，边界欠清晰，有蒂，其内未探及明显血流信号；本例患

者超声表现与上述报道相似，但肺动脉干未完全闭塞，肿瘤可

随心动周期摆动，舒张期见部分瘤体进入右室流出道，类似于

黏液瘤表现。左心声学造影具有实时动态成像、无辐射等优

点，可以反映组织的血流灌注情况。本例患者肿瘤大部分呈充

盈缺损，仅见造影剂稀疏灌注，表现为少血供，分析原因可能为

平滑肌肉瘤恶性程度高，生长速度快，导致瘤体较大、组织内部

坏死成分较多，呈片状无增强，因此误诊为黏液瘤。肺动脉平

滑肌肉瘤需与肺动脉黏液瘤及肺动脉血栓鉴别诊断：①肺动脉

黏液瘤多呈均匀低回声，形态较规则，有蒂样组织，瘤体运动幅

度取决于蒂长短，超声造影呈低增强模式；②肺动脉血栓多表

现为边界尚清晰，内部回声较均匀，形态不规则，无蒂，固定于

血管腔内，未随血流运动而活动，超声造影可见充盈缺损。

总之，超声心动图可以准确定位并显示肺动脉肿瘤血流情

况，明确其与周围组织结构关系，评估心室功能障碍及肺动脉

狭窄程度等，是平滑肌肉瘤的首选检查方法。本病最终确诊仍

依靠组织病理检查。
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图 4 左心声学造影示低回声内造影剂稀疏灌

注，右室流出道内膜边缘及心肌显示清晰

图5 平滑肌肉瘤大体图 图 6 病理图示梭形瘤细胞呈束状、交织状排列，

细胞核异形明显，核分裂多，间质黏液样变性，

局部坏死（HE染色，×400）

图 1 超声心动图示肺动脉主干内见一不均质团状

低回声，边界尚清晰，几乎填充肺动脉主干（箭头示）

图 2 CDFI于不均质团状低回声内未探及明显

血流信号

图 3 连续多普勒示肺动脉主干峰值流速489 cm/s，
压差96 mmHg
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