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18F-FDG PET/CT 诊断心脏上皮样血管肉瘤伴广泛转移

一例并文献复习

董佳佳    桑士标

苏州大学附属第一医院核医学科 215006
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【摘要】   笔者报道了 1 例心脏上皮样血管肉瘤（EA）伴广泛转移的18F-氟脱氧葡萄糖（FDG）
PET/CT 显像病例，分别从临床症状、实验室检查、心脏超声、CT 、MRI 及18F-FDG PET/CT 显
像等方面分析了 EA 的特点，并通过文献回顾总结了心脏 EA 的影像学特征。心脏 EA 在临床上
不常见，18F-FDG PET/CT 显像对其的诊断及临床分期具有一定的临床意义。
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【Abstract】   The authors reported a case of cardiac epithelioid angiosarcoma (EA) with extensive
metastasis on 18F-fluorodeoxyglucose (FDG) PET/CT imaging. The characteristics of EA were analyzed
from clinical  symptoms, laboratory examinations,  ultrasound, CT, MRI and 18F-FDG PET/CT whole-
body imaging, and the imaging features of cardiac epithelioid angiosarcoma were summarized through
literature review. Cardiac EA is rarely seen in clinic, and 18F-FDG PET/CT imaging has certain clinical
significance in the diagnosis and clinical staging of EA.
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血管肉瘤是一类起源于血管或淋巴管内皮细胞的高度

恶性的软组织肿瘤，仅占软组织肉瘤的 1%~2%[1]，为软组

织肉瘤中进展最快的恶性肿瘤。上皮样血管肉瘤（epithelioid
angiosarcoma，EA）是血管肉瘤的特殊类型，好发于皮肤或

软组织，极少发生于脏器，易复发，其转移部位常见于肺、

骨、淋巴结、脑、肝脏，极少转移至小肠。EA 细胞具有上

皮样特征，与低分化癌或其他软组织肿瘤鉴别诊断较为困

难，心脏 EA 更是少见且预后不佳。18F-FDG PET/CT 检查

可初步鉴别肿瘤的良恶性，对心脏肿瘤进行早期诊断，并

了解全身转移病灶情况，从而进行准确分期，为临床治疗

提供参考依据。本文通过对 1 例心脏 EA 伴全身广泛转移

患者的临床资料及18F-FDG PET/CT 影像资料进行分析，结

合文献总结其影像学特征，以提高对该病的认识。

1    患者资料

患者女性，50 岁，无明显诱因下出现胸闷伴气促，休

息后缓解；腹痛剧烈，位于脐周，呕吐、腹泻， 7~8 次/d，

稀水样便，无黏液脓血，排便后腹痛稍缓解。于 2020 年

6 月入苏州大学附属第一医院检查，查体结果：心律齐，

各瓣膜区无病理性杂音，双下肢无凹陷性水肿。实验室检

查结果：D-二聚体 1.18（0~0.5）  μg/mL、超敏 C 反应蛋白

3.96 mg/L、α-羟丁酸脱氢酶 256.1（50~220） U/L、谷草转氨

酶 37.5（13~35） U/L、乳酸脱氢酶 309.1（120~250） U/L、神

经原烯醇化酶 8.96（0~7） ng/mL、肿瘤特异生长因子 71.30
（0~64） ng/mL、B 型氨基端尿钠肽原 710.9（0~125） pg/mL、
肌红蛋白 74.32（0~58）  ng/mL、高敏肌钙蛋白 T 20.64（0~
14） pg/mL、纤维蛋白降解物 5.39（0~5） mg/L。心脏超声

示：左心室下壁、后间隔中段见 49 mm×27 mm 的不均质

中低回声肿块，呈类椭圆形，下壁后间隔中段内膜显示不

清，后间隔、左室下壁中段室壁收缩舒张受限。常规心电

图示：T 波Ⅱ、Ⅲ、aVF、V1~V6 低平、倒置。胸部 CT 扫

描示：双肺多发磨玻璃结节，右侧肾上腺结节。心脏

MRI 平扫+增强扫描结果示：左室下壁、室间隔中段见

41 mm×28 mm 的占位信号，T1 、T2 加权成像较心肌信号
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高，肿瘤信号均匀，随心动周期呈规律运动。左心室（下

壁、室间隔中段）占位性病变，左心室舒张功能降低，考虑

横纹肌瘤可能性大。18F-FDG PET/CT 全身显像示：左心室

（室间隔）占位性病变，放射性摄取明显增高（SUVmax=
41.75），升结肠周围肿大的淋巴结放射性摄取明显增高

（SUVmax=36.46），两侧肾上腺增大，放射性摄取明显增高

（SUVmax=10.00），右侧股骨上段髓腔、右侧髂骨两处、右

侧臀大肌局部放射性摄取增高（SUVmax=16.93），左上肺多

枚结节放射性摄取增高（SUVmax=5.97），纵隔多发稍大淋巴

结放射性摄取增高（SUVmax=6.17），考虑为心脏恶性肿瘤，

全身多发转移灶（图 1）。为明确占位性质，患者于 2020 年

7 月 1 日局麻下行腹腔淋巴结穿刺活检，术后组织病理

学检查结果考虑为间叶性恶性肿瘤（图 2A）。结合免疫组化

结果考虑为 EA （差分化）， 心脏 EA 转移淋巴结。免疫组

化结果（图 2B）：CK（−）、CK18（−）、转录因子结合 IGHM
增强子 3 重组蛋白（TFE3）（散在+）、CD34（−）、CD31（部
分+）、F8（−）、B 细胞淋巴瘤 2 蛋白（−）、重组人结合蛋白

Desmin（−）、平滑肌肌动蛋白（−）、S100 钙结合蛋白（−）、
信号传导及转录激活蛋白 6（−）、细胞增殖抗原 Ki-67
（95%+）、肌浆蛋白 Myogenin（−）、肌肉转录调节因子

1（−）、抗黑色素瘤特异性单抗（−）、黑色素瘤特异性抗体

A（−）。对症治疗后患者病情好转，转院后行心脏活检手

术， 组织病理学检查结果为心脏 EA。

2    讨论

心脏恶性肿瘤的发病率仅占原发心脏肿瘤的 25%，其

中 95% 为肉瘤，病理类型包括血管肉瘤、横纹肌肉瘤、纤

维肉瘤、平滑肌肉瘤等，以血管肉瘤最常见[2]。心脏血管肉

瘤多累及心包伴心包积液，易破裂出血并发生血行转移至

心外，明确诊断时多已发生转移，预后较差。患者临床表

现无特异性，取决于肿瘤的位置、大小，有无局部浸润及

远处转移。常见症状为进行性、顽固性心力衰竭，胸闷、

憋气，恶性心律失常，肿瘤栓塞症状，转移所致多器官症

状等。本例患者以胸闷气促起病，与文献报道相符合[3]，同

时伴腹痛腹泻，可能由肿瘤腹腔转移病灶导致。实验室检

查显示 D-二聚体、超敏 C 反应蛋白、α-羟丁酸脱氢酶、谷

草转氨酶、乳酸脱氢酶、神经原烯醇化酶、肿瘤特异生长

因子、B 型氨基端尿钠肽原、肌红蛋白、高敏肌钙蛋白

T、纤维蛋白降解物不同程度增高，可反映出心肌功能受

损，部分指标并无特异性。

心脏 EA 的诊断依靠影像学检查[4]。血管肉瘤的心脏超

声表现为团块状实性占位，也可呈条索状或不规则形状，

可伴有邻近部位血管受侵，肿瘤一般为中等回声，少数可

为强回声或不均匀回声。本例患者心脏超声示左室下壁、

后间隔中段有大小约 49 mm×27 mm 不均质中低回声肿

块，呈类椭圆形，下壁后间隔中段内膜显示不清，后间

隔、左室下壁中段室壁收缩舒张受限。可以看出，超声可

探及心脏肿块的大小及浸润程度，但其空间分辨力和软组

织分辨力较低，因此未对病变定性，且对肿瘤纵隔、心外

转移等方面的评价和诊断有一定局限性[5]。

CT 检查具有显像快、空间分辨力高的优点，增强扫描

尤其可显示肿瘤与纵隔、大血管的关系。血管肉瘤在 CT

Ⓐ Ⓓ Ⓔ

Ⓑ Ⓒ

图 1    心脏上皮样血管肉瘤伴多发转移灶患者（女性，50 岁）的18F-FDG PET/CT 显像图    A 为18F-FDG PET/CT 最大密度投影图，示心

脏、纵隔、两侧肾上腺、腹腔等处多发18F-FDG 代谢异常增高灶；B~E 为18F-FDG PET/CT 图，B 图示左心室、左心室 (室间隔) 占
位，放射性摄取明显增高（箭头所示），SUVmax=41.75，考虑为心脏上皮样血管肉瘤；C 图示两侧肾上腺结节放射性摄取增高（箭头

所示），SUVmax=10.00；D 图示升结肠周围肿大淋巴结放射性摄取明显增高（箭头所示），SUVmax=36.46；E 图示右侧臀大肌
18F-FDG 代谢增高灶（箭头所示），SUVmax=16.93；考虑为多发转移灶。FDG 为氟脱氧葡萄糖；PET/CT 为正电子发射断层显像计算

机体层摄影术；SUVmax 为最大标准化摄取值

Figure 1    18F-FDG PET/CT images of the patient with cardiac epithelioid hemangiosarcoma with extensive metastasis (female, 50 years old)
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平扫的主要表现为等密度或低密度占位，增强显像可见病

灶内小片状强化或轻度强化。本例患者 CT 未诊断出心脏

病灶，可能由于其病灶主要位于室间隔，且由于心脏的不

间断搏动，使 CT 平扫在心脏肿瘤的诊断中受到限制，在

临床中难以发现肿瘤时需结合增强扫描，提高诊断阳性率。

MRI 是诊断心脏肿瘤的最佳影像学检查方法之一，其

软组织分辨力高，可清晰显示肿瘤的大小、形态，以及与

心肌、心包及邻近血管的位置关系，能对肿瘤的定性诊断

提供有效信息。心脏血管肉瘤在 MRI 上表现为不均匀等

T1、T2 信号或长 Tl、T2 信号，增强扫描病灶内有小片状

强化，延迟扫描多为不均匀强化[6]。本例患者心脏 MRI 平
扫+增强示：左心室下壁、室间隔中段见大小约 41 mm×
28 mm 的占位信号，T1、T2 加权成像较心肌信号高，肿瘤

信号均匀，随心动周期呈规律运动。MRI 诊断为左心室（下

壁、室间隔中段）占位性病变，左心室舒张功能降低；考虑

横纹肌瘤可能性大。本例患者 T1 表现为高于心肌信号，其

原因可能是由于肿瘤组织较大、内部伴有出血导致。因此

诊断结论为良性肿瘤，与最终结果不同，在以后的研究中

需要纳入更多病例，以求更准确的研究结果。心脏原发淋

巴瘤也可与心脏血管肉瘤有相似的信号改变，增强 MRI 还
可以将二者进行鉴别诊断，淋巴瘤在增强 MRI 延迟扫描中

呈现病灶不强化[7]。
18F-FDG PET/CT 显像在解剖影像的基础上加入肿瘤细

胞代谢信息，可以在诊断原发灶的同时发现全身其他部位

转移病灶，在诊断中更有优势。本例患者的18F-FDG PET/CT
显像分析肿块及全身代谢情况：左心室（室间隔）占位性病

变，升结肠周围肿大淋巴结，两侧肾上腺增大，右侧股骨

上段髓腔、右侧髂骨两处、右侧臀大肌局部，左上肺多枚

结节，纵隔多发稍大淋巴结放射性摄取均增高，考虑心脏

恶性肿瘤伴多发转移。可以看出，18F-FDG PET/CT 显像可

以准确诊断心脏肿瘤，尤其对于心包或房室壁局部增厚而

非占位性肿瘤的检出有明显优势，而且不受周围心包积

液、出血的影响，提高了病灶诊断的准确率 [8-9]。同时，
18F-FDG PET/CT 显像还显示了本病例的心外转移灶情况，指

导了临床活检位置的确定，帮助临床制定治疗方案。因此

我们认为，18F-FDG PET/CT 显像对于心脏恶性肿瘤的诊断

和分期有较大的临床意义，这与国内学者的观点[10-11] 相同。

影像学检查为诊断提供重要支持，而确诊需要依赖于

病理的免疫组化技术。心脏血管肉瘤形态多样，侵袭性

强，可附着于右心房，或侵入心室、累及全心。当病灶仅

表现为局部心室壁或心包增厚时易漏诊。肿瘤切面呈鱼肉

样，质地不一，常伴有出血、坏死。组织病理学检查主要

表现为在镜下弥漫片状分布的梭形或多形性细胞，瘤细胞

胞浆丰富，胞质红染，核异型性显著，多见核分裂象；同

时具有异型上皮样细胞，形成不规则的不成熟管腔或单细

胞血管腔。心脏血管肉瘤以高级别或中级别多见[12]，但本

病例为低分化型，尤其少见，因此患者可能更易伴发全身广

泛转移。本例患者腹腔淋巴结组织病理学检查结果符合典

型的血管肉瘤表现，但是当腹腔活检肿瘤细胞具有上皮样

形态时，需与小肠低分化癌或转移癌、上皮样细胞为主型胃

肠道间质瘤、上皮样血管内皮瘤、上皮样血管瘤等相鉴别[13]。

丁祺等[1] 的研究结果发现，血管内皮Ⅷ因子相关抗原（FⅧ-
RAg）、CD34、CD31、Vimentin 是诊断血管肉瘤的常用抗

体，CD34 和 CD31 的灵敏度及特异度高于血管内皮Ⅷ因子

相关抗原，CD31的特异度和灵敏度尤其高。在一种或多种

血管标志物阳性，而上皮标志物阴性时可诊断为血管肉瘤[14]。

本例患者免疫组化结果显示 CD31（部分+），TFE3（散在+），
Ki-67（95%+），与上述研究相似，符合血管肉瘤的特点。

目前，手术切除肿瘤是心脏原发恶性肿瘤的主要治疗

手段。但心脏 EA 侵袭性强，绝大多数患者难以获得根治

性切除，且术后复发率高。因此临床多采用联合方法治

疗[15]，例如手术切除结合放化疗的综合治疗法，对已发生

转移的患者可以在活检确诊后进行新辅助治疗降期后再手

术。虽然心脏血管肉瘤发病率低[16]，但预后极差，平均生

存期为 9~12 个月，多数患者于 1 年内死亡，故早期诊断心

脏 EA 是提高患者治愈率的关键。因此，当患者出现临床

症状，常规影像学检查疑似心脏病灶时，应高度重视，警

惕恶性肿瘤存在的可能。 18F-FDG  PET/CT 显像为心脏

EA 的诊断提供了一种新思路，可灵敏地检测心脏 EA 的病

灶范围及心外转移灶，指导临床确定穿刺活检部位，有利

于患者的早期诊断、分期与治疗[17-18]。
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