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心包粘液样纤维肉瘤误诊分析
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　　黏液样纤维肉瘤(myxofibrosarcoma,MFS)是纤

维肉瘤中基质富含粘液的一种恶性肿瘤,见清晰弧线

状血管征[１].心包是一个纤维浆膜囊,分为脏层和壁

层,心包基底部附着于膈肌中央,前上缘达主动脉弓下

水平,主肺动脉及其左、右肺动脉常包括在心包腔内,
后上缘位于肺静脉进入左心房水平,正常心包积液含

量少于５０mL,起润滑作用.心包生理作用是固定心

脏、限制其过度充盈、控制周围器官、组织感染向心脏

蔓延,位于心包黏液样纤维肉瘤罕见[２].
本例就诊于昆明医科大学第二附属医院,随访过

程中出现转移,患者影像表现特殊,在诊疗工作中曾被

误诊为心包囊肿,最后经病理证实.
病例资料　患者,男,３０岁,因“胸闷、气促伴全腹

胀痛５d”入院.在当地医院完善相关检查,诊断为“心
包积液”,对症支持治疗未见明显好转,遂至本院.查

体:T ３６．８°C,P７１ 次/分,R ２０ 次/分,BP１２０/

６４mmHg.心前区无隆起,心尖搏动减弱,无震颤及心

包摩擦感,心浊音界扩大,心率７１次/分,律齐,听诊心

音遥远,低钝.各瓣膜区闻及杂音,无心包摩擦音.急

诊胸部CT示心脏增大,结构欠清,左室Ｇ心包Ｇ主动脉

根部大片状稍低密度影.考虑心包积液可能,心脏粘

液瘤待鉴别.行胸超声心动图检查提示左室腔、右室

腔、心包腔内实性占位并大量心包积液.心脏 MRI示

左室前壁前方、主动脉旁肿块、结合病史考虑粘液纤维

肉瘤,领近心肌受累,心包少量积液.
患者于全麻下行心脏肿物切除术及心包开窗减压

术.大体标本见灰黄灰褐色质软碎组织数块,大小约

１８cm×１６cm×３cm,呈灰红色,附有黏液 .病理结

果:(心脏肿物)恶性肿瘤,结合病史,考虑粘液样纤维

肉瘤.免 疫 组 化:Vim(＋),SMA(－),Des(－),

MyoD１(－),Myoglobin(－),Myogenin(－),CD３４
(血管＋),CD３１(血管＋),CKＧ广(－),CKＧL(－),CR
(－),WT(－),SＧ１００(＋),KiＧ６７(４０％),P１６(＋),

MC(－).免疫组化结果提示肿瘤为间叶源性肿瘤可

能性大,内有血管,组织有肌纤维母细胞分化,并且肿

瘤增殖活跃.
术后患者安返病房,出院时胸闷气促情况较入院

时明显减轻.出院２个月后返院行维持性化疗,之后

每２８d行下一周期治疗,化疗持续６个月.于术后２
个月经胸超声心动图发现左室壁侧方实性占位,随访

发现病灶较前逐渐增大,考虑肿瘤复发可能.术后５
个月左下肺转移灶;术后８个月发现左侧前颅窝额颞

部占位累及左侧蝶窦及眼眶,转移病灶致左侧额颞叶

及侧脑室受压,颅中线稍右偏.持续６个月维持性化

疗后患者症状缓解不明显,家属签字自动出院.
讨论　黏液样纤维肉瘤好发于肢体(下肢多见),

躯干、头颈部、腹壁较为少见,该病好发于５０~７０岁老

年人,男性略多.近２/３的病例位于真皮深层或皮下,

１/３病例位于筋膜下和肌肉内[３].
心包肿瘤以转移瘤常见,约占全部病例的９５％,

心包原发性肿瘤以间皮瘤多见.原发性黏液样纤维肉

瘤很少出现在心脏中,累及４个心腔及心包,恶性程度

高,其临床表现缺乏特异性,早期诊断困难[４].心包肿

瘤临床表现主要为呼吸困难、心包填塞、胸痛等,诊断

心包肿瘤主要依靠影像学检查[５].X线主要显示为心

影增大,除肿瘤占位效应外还与肿瘤继发心包积液有

关.超声心动图可判断占位部位、大小、性质,并根据

液性暗区判断合并心包积液情况可作出半定量评价.

CT、MRI除了能显示病灶部位、大小、性质外还能评

估病灶与临近心房、心室、大血管关系,鉴别血管性病

变,了解有无心肌侵犯黏连等情况[６].
本 病MRI较CT有一定优势.心包粘液样纤维
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图１　患者,男,３０岁,胸闷、气促伴全腹胀痛５d入院.a)胸部CT示心脏增大,结构欠清,左室Ｇ心包Ｇ主动脉

根部大片状稍低密度影,左室壁与积液分界欠清,需依靠左冠脉走形位置(箭)判断;b)心脏 MRI亮血序列

(四腔心位)示左室前壁主动脉旁一软组织肿块呈混杂长\等 T２ 信号,心包少量积液;c)心脏 MRI亮血序列

(心脏固有长轴面)示病灶信号混杂,以等 T２ 信号为主,内见多房长 T２ 信号,病灶内多个等 T２ 信号分隔,病

灶累及心包、左室前壁、侧壁基底段,与肺动脉主干、主动脉分界不清;d)心脏 MRI亮血序列(心脏固有短轴

面)示心脏病灶与邻近心肌分界不清;e)心肌静息灌注成像示左心室各节段心肌灌注未见缺损,灌注曲线未

见明显异常,达峰时间未见异常;f)心肌延迟成像示左室前壁主动脉旁软组织肿块呈渐进性强化,邻近心肌

斑片状强化影;g)瘤细胞由梭形细胞及星状细胞组成,细胞排列紊乱,瘤细胞周界不清,胞质呈淡嗜伊红色,
核染有轻度异型,核分裂象不多见.间质内富含黏液成分(HE,１０×２０);h)黏液背景内见弧线状血管(HE,

１０×２０).

肉瘤内含有较多成纤维组织时 MRI表现为等或低信

号,GDＧDTPA增强扫描肿瘤不均匀强化延迟期见纤

维组织有延迟强化.当肿瘤发生在心脏时多向心腔内

生长,与黏液瘤难以鉴别,形态学上纤维肉瘤常无蒂,
呈宽基底且不在间隔部,肿瘤内部容易坏死,呈浸润性

生长[７].
心脏及心包占位性病变中影像学表现见囊性结构

疾病包括血管肉瘤、心包积液、心包囊肿、转移瘤等.
这些疾病首发症状均以胸闷、呼吸困难为主.心脏及

心包肿瘤极易并发心包积液,诊断时需提高警惕,观察
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是否存在原发疾病,以免误诊、漏诊.
血管肉瘤是成人最常见原发性恶性肿瘤,肿瘤内

部容易出血坏死,故在 T１WI上呈混杂信号,在 T２WI
上呈不均匀高信号.原发性心脏骨肉瘤向骨、软骨、纤
维等组织分化,肿瘤内见钙化,钙化在 T１WI上呈稍

高、中等、低信号,在 T２WI上呈低信号[８Ｇ９].
心包积液指心包腔内液体＞５０mL,在 MRI上根

据心包积液量可做出分度:Ⅰ度(少量积液,积液＜
１００mL),舒张期测量心包脏、壁层间距为５~１５mm,
常位于左心室下壁下方[１０];Ⅱ度(中等量积液,积液量

１００~５００mL),心包脏、壁层间距为１５~２４mm,常位

于左心室下壁下方、右心室前壁前方,左心尖下外方;

Ⅲ度(大量积液,积液量＞５００mL),心包脏、壁层间距

为＞２５mm,常见出现位置与中等量积液相同,二者区

别在于积液厚度[１１].心包积液 CT与 MRI影像学表

现与积液成分有关:渗出性心包积液见于心功能不全,
一般为浆液性,MRI呈长 T１ 长 T２ 信号;漏出性积液

为浆液纤维蛋白性、化脓性、浆液血性、出血性、乳糜

性,根据其内蛋白含量、出血时相 T１WI呈中等、高信

号、不均匀稍高信号等.而恶性肿瘤所致心包积液常

呈不均匀中Ｇ高混杂信号.少量浆液性心包积液时

T１WI心包脏壁层与积液均呈低信号,难以区分[１２].
大量积液见心包脏壁层信号较积液更低可区分开.

CT见心包腔内呈液体密度,血性积液者密度较高,据
出血时相、密度、CT值均有所不同[１３].心包囊肿范围

较心包积液局限,增强扫描囊肿壁不强化[１４].
本例为原发性心包黏液样纤维肉瘤.患者在外院

初诊时出现误诊,入院后经超声心动图、MRI检查提

示心包占位,考虑为粘液样肉瘤可能,术后经病理证

实.遗憾的是在术后随访中患者相继出现肺转移、脑
转移、颅底骨质破坏情况,提示该病恶性程度高,预后

差.平扫CT肿瘤病灶确实显示欠佳,这是造成两例

病例误诊的原因,当在急诊平扫 CT 上发现大量心包

积液时,应树立完善进一步检查排外心脏肿瘤意识.
本病病程进展迅速,预后较差且易转移,能否行早

期诊断决定患者生存时间,解除血流梗阻、清除心包积

液、解除对心脏压迫是治疗关键,故外科手术治疗仍然

是首选治疗方法.
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