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　 　 患者，女，４５ 岁，因“活动后胸闷伴下肢水肿 １ 月余” 于

２０２２ 年 １ 月 １１ 日就诊于临沂市人民医院心血管内科。 患者

１ 个月前无明显诱因出现活动后胸闷，伴乏力、咳嗽咳痰、食欲

下降、下肢水肿，无发热、晕厥、黑蒙、腹痛腹泻等不适。 曾就诊

当地医院，心脏超声提示“左心房血栓、心包积液”，心包穿刺引

流液抗酸染色、细菌培养均阴性，脱落细胞学检查未见肿瘤细

胞。 本院门诊以“心房血栓”收入院。 既往体健，无相关遗传家

族病史。 体格检查：Ｔ ３６． ５ ℃，Ｐ １０２ 次 ／分，Ｒ ２０ 次 ／分，ＢＰ
１２７ ／ ７６ ｍｍＨｇ，心律齐，心音遥远，未闻及明显杂音，叩诊心界稍

大，肝颈静脉反流征阴性，双下肢轻度水肿。 Ｎ 端⁃Ｂ 型钠尿肽

前体 ２１０． ６０ ｐｇ ／ ｍｌ（０． ００ ～ １２５． ００ ｐｇ ／ ｍｌ，括号内为正常参考值

范围，以下相同），余实验室检查结果无明显异常；心电图示Ⅰ～
Ⅲ、Ⅴ１ ～６ 导联 Ｔ 波倒置。 ２０２２ 年 １ 月 １２ 日心脏超声检查结

果示局部心包增厚黏连，厚约 ４ ｍｍ；左心房室沟处见 ７３ × ４６ ×
６２ ｍｍ混合回声区，向心房及心室侧延伸并与左心房分界不清；
心包积液；１ 月 １３ 日 ＣＴ 检查结果示左心房及左心耳巨大充盈

缺损，范围约 ４５ × ６０ ｍｍ（图 １）；１ 月 １６ 日心脏 ＭＲＩ 检查结果

示心包明显强化，考虑心包间皮瘤并血栓形成。 请本院心外科

会诊后建议患者至上级医院进一步治疗。 ２０２２ 年 ２ 月北京大

学人民医院氟脱氧葡萄糖⁃正电子发射计算机断层显像

（ １８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ）检查结果示心包左侧壁可见不均匀氟脱氧

葡萄糖（ＦＤＧ）摄取增高灶（ＳＵＶｍａｘ１７． ４），最大截面范围约 ６． ４ ×
５． ４ ｃｍ，内可见低密度区及钙化灶，与左心房分界不清。 ２月１７日

北京协和医院心脏超声检查结果示心包腔内可见不均匀回声

团块影，大小约 ６３ × ４９ ｍｍ，侵袭左心房壁及左室侧壁。 ２０２２ 年

２ 月患者于北京协和医院行体外循环下自体心脏移植术、左心

肿物切除 ＋二尖瓣成型术、左心房重建术、左下肺静脉重建术，
术后病理检查示（左心肿物）恶性梭形细胞肿瘤，形态不典型，
结合免疫组化染色结果考虑为高级别平滑肌肉瘤；瘤旁淋巴结

（０ ／ ２）。 免疫组化结果：ＣＤ３４（部分 ＋ ），ＣＤ３１（部分 ＋ ），Ｆｌｉ⁃１
（部分 ＋ ）， ＳＭＡ （部分 ＋ ）， Ｄｅｓｍｉｎ （ － ）， Ｋｉ⁃６７ （ ｉｎｄｅｘ３０％ ），
Ｓ⁃１００（ － ），ＡＥ１ ／ ＡＥ３（ － ），Ｃａｌｒｅｔｉｎｉｎ（ － ），Ｃａｌｄｅｓｍｏｎ（ ＋ ），ＥＭＡ
（ － ），ＣＤ９９ （ － ），Ｍｙｏｇｅｎｉｎ （ － ），Ｍｙｏ⁃Ｄ１ （ － ）， ＳＯＸ１０ （ － ），
Ｖｉｍｅｎｔｉｎ（ ＋ ），ＷＴ⁃１（ － ）。 下一代测序技术（ＮＧＳ）：ＴＰ５３、ＴＥＲＴ、
ＮＯＴＣＨ３ 突变，ＴＥＲＴ 重排，ＣＤＫ４、ＰＭＳ２、ＲＡＣ１、ＧＬＩ１、ＣＡＲＤ１１
Ｃｏｐｙ 指数增加，微卫星稳定，肿瘤突变负荷 １． ９９ ｍｕｔ ／ Ｍｂ。 同年

５ 月患者术后恢复可，行心脏彩超等检查未见明显异常，该院评

估可行术后辅助化疗，遂予聚乙二醇脂质体多柔比星联合异环

磷酰胺化疗，患者输注多柔比星脂质体不足 １ ｍｉｎ 时突发意识

丧失，立即停用化疗药物，测量血压 ９０ ／ ６０ ｍｍＨｇ，心电监护示最

慢心率 ４０ 次 ／分，给予胸外心脏按压 １ ｍｉｎ 后，患者清醒并对答

切题。 ２０２２ 年 ６ 月 ２７ 日患者病情稳定，遂出院。 该院相关资

料示“结合心电图考虑患者发作性低血压、心动过缓，符合迷走

神经亢进伴阿斯综合征表现，但基础心律为结性，考虑心脏器

质性房室结病变为病因，药物为诱因”。 复查 ２４ ｈ 动态心电图

后分析暂无永久或临时起搏器植入指征，但继续化疗风险远大

图 １　 ２０２２ 年 １ 月 １３ 日患者心脏 ＣＴ 检查结果（左心房及左心耳巨大充盈缺损，如箭头所示） 　 　 图 ２　 ２０２２ 年 ８ 月 ２６ 日患者１８Ｆ⁃ＦＤＧ

ＰＥＴ ／ ＣＴ 检查结果（心内多发结节状软组织密度影，边界不清，如箭头所示） 　 　 图 ３　 ２０２３ 年 ４ 月 ２４ 日患者１８ Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 检查结

果（原心脏散在局灶性 ＦＤＧ 代谢增高影较前变小，如箭头所示）
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于获益，该院放疗科会诊后建议咨询上海质子重离子中心辅助

放疗。 患者出院后于我院定期随诊，２０２２ 年 ８ 月 ２６ 日复查
１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 提示肿瘤复发并累及心包且全身多处转移

（图 ２）。 患者无法耐受蒽环类药物，遂予靶向 ＋ 中药药物治

疗：安罗替尼胶囊 １２ ｍｇ 每日 １ 次口服，西黄胶囊 ４ 粒每日 ２ 次

口服，信迪利单抗 ２００ ｍｇ 每 ４ 周 １ 次静脉滴注，以上方案为 １ 个

周期。 ４ 个周期后患者因消化道出血停用安罗替尼，更换为化

疗 ＋免疫药物治疗：紫杉醇（白蛋白结合型）２００ ｍｇ 每 ２ 周 １ 次

静脉滴注，信迪利单抗 ２００ ｍｇ 每 ２ 周 １ 次静脉滴注，患者耐受

较好。 至 ２０２３ 年 ４ 月 ２４ 日再次复查１８ Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 提示胰

腺、右下腹至盆腔、胃体病灶较前新发或增大，提示较前进展；
心脏散在病灶、纵膈、左侧肾上腺、腹、盆腔及腹膜后病灶较前

变小，提示局部治疗有效（图 ３）；原左颈部、左胸背部、右侧膈

肌肌间隙及胸腹部皮下结节未见显示，提示局部治疗有效；全
身骨骼 ＦＤＧ 代谢弥漫性增高，不除外增殖性改变。 ４ 月 ２５ 日

经肿瘤科、放疗科评估后予患者姑息性上腹部直线加速器放射

治疗定位，准备于门诊进行放射治疗。 计划予腹腔及腹膜后转

移灶调强适形放疗 ＤＴ２Ｇｙ ２０ 次，至 ６ 月 ２０ 日已行 １３ 次，并予

联合化疗，后因患者无法耐受而停止放疗，仅给予多周期辅助

化疗及对症治疗。 患者后于 １０ 月 １６ 日行胃肿瘤穿刺活检、腹
腔肿瘤化疗药物注射术；１０ 月 １８ 日行胃、腹腔肿瘤栓塞术。 但

术后效果不理想，仍出现间断消化道出血。 家属决定出院后继

续在当地医院行对症治疗。 此后未再来我院进行随访及治疗。
　 　 讨　 　 论

平滑肌肉瘤属肌纤维母细胞肉瘤，起源于平滑肌组织，多
发于子宫、腹腔、腹膜后及四肢躯干等部位，原发于心脏的平滑

肌肉瘤较为罕见，发病率低于 １％，好发于左心房［１⁃２］。 其发病与

患者性别无明显关联，但与年龄呈正比，平均发病年龄为 ３９ ～
４５ 岁，７０ 岁左右达高峰，有较强侵袭性，局部复发及远处转移

率高，预后较差，约 ５０％患者在确诊时已经处于疾病晚期，确诊

后平均生存期仅约 ６ 个月［３⁃４］ 。
心脏平滑肌肉瘤临床表现多样，如呼吸困难、心律失常、胸

痛、晕厥、低血压等，但早期症状缺乏特异性，诊断较困难，因此

需要合理运用检查手段来提升早期诊断水平［５］ 。 初步诊断多

依靠心脏超声、ＣＴ、ＭＲＩ、１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 等影像学检查。 最终

确诊需通过组织学检查，结合分子遗传学检查可确定肿瘤的基

因型和表型，有助于患者个体化治疗。 为明确是否为原发性肿

瘤，需行胸部 ／腹部 ／骨盆 ＣＴ 检查，与 ＭＲＩ 检查相结合并详细

问询病史，以排除其他部位的转移性肿瘤。
原发性心脏肿瘤提倡全身、个体化治疗，治疗方式因肿瘤

的分期和位置而定［６］ ，手术切除则是首选可行的根本治疗方

法。 高危患者术后常需采用多种药物联合的辅助化疗，建议伤

口愈合后尽早开始。 蒽环类药物作为Ⅲ期患者术后或晚期复

发转移患者的Ⅰ级推荐化疗方案，已被证实能够延长无进展生

存期［７］ ，单药或联合用药均可。 心脏毒性是蒽环类药物最主要

的不良反应之一，用药期间需严密监测心脏相关反应及药物累

积量。 联合用药方案，如多柔比星联合异环磷酰胺、表柔比星

联合异环磷酰胺等在国内临床中常作为首选。 曲贝替丁、达卡

巴嗪等药物可作为二线化疗时的选择，用于一线化疗后进展或

不耐受蒽环类药物的患者［８］ 。 基于上述认识，结合本例患者的

治疗意愿、具体病情，为获得更好的临床效果，首次化疗应选择

给予心脏毒性较低的聚乙二醇脂质体多柔比星联合异环磷酰

胺方案治疗。 对于晚期无手术指征的患者以囊括化疗、靶向治

疗、免疫治疗等的全身姑息性治疗为主，旨在缓解临床症状，提
高生活质量，延长生存期，但患者会面临化疗药物毒性积累及

多药耐药的挑战。 本例患者复发后使用的盐酸安罗替尼胶囊

作为我国自主研发的多靶点口服酪氨酸激酶抑制剂，具有靶向

多靶点抗肿瘤血管生成和抑制肿瘤生长的作用，国内众多研究

证明其在延长疾病无进展生存期及总生存期等多方面优势明

显［９］ ，在《中国临床肿瘤学会软组织肉瘤诊疗指南》 ［１０］ 中作为

Ⅰ级推荐用于治疗晚期平滑肌肉瘤。 另外值得期待的是，有研

究表明，在接受尼鲁单抗和伊匹单抗治疗的平滑肌肉瘤患者

中，总缓解率为 ４５％ ，中位无进展生存期为 １４． ４ 个月［１１］ ；还有

前瞻性试验报道细胞程序性死亡⁃配体 １（ＰＤ⁃Ｌ１）抑制剂度伐

利尤单抗与 ＰＡＲＰ 抑制剂奥拉帕尼或与抗血管生成抑制剂西

地尼布联合治疗可以使 ３０％平滑肌肉瘤患者病情趋于稳定，其
中部分患者病情处于长期稳定状态［１２］ 。

随着诊疗技术的发展、药物研发的突破、随访手段的更新，
进一步提高早期诊断率、提升患者生存质量、延长患者生存时

间将不再是遥远的梦想。
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［Ｊ］ ． Ｃａｎｃｅｒ，２０２１，１２７（１５）：２６６６⁃２６７３．

［６］ Ｃａｍｐｉｓｉ Ａ，Ｃｉａｒｒｏｃｃｈｉ ＡＰ，Ａｓａｄｉ Ｎ，ｅｔ ａｌ． Ｐｒｉｍａｒｙ ａｎｄ ｓｅｃｏｎｄａｒｙ ｃａｒｄｉ⁃
ａｃ ｔｕｍｏｒｓ： ｃｌｉｎｉｃａｌ ｐｒｅｓｅｎｔａｔｉｏｎ， ｄｉａｇｎｏｓｉｓ， ｓｕｒｇｉｃａｌ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ， ａｎｄ ｒｅ⁃
ｓｕｌｔｓ［Ｊ］ ． Ｇｅｎ Ｔｈｏｒａｃ Ｃａｒｄｉｏｖａｓｃ Ｓｕｒｇ，２０２２，７０（２）：１０７⁃１１５．

［７］ Ｊｕｄｓｏｎ Ｉ，Ｖｅｒｗｅｉｊ Ｊ，Ｇｅｌｄｅｒｂｌｏｍ Ｈ，ｅｔ ａｌ． Ｄｏｘｏｒｕｂｉｃｉｎ ａｌｏｎｅ ｖｅｒｓｕｓ ｉｎ⁃
ｔｅｎｓｉｆｉｅｄ ｄｏｘｏｒｕｂｉｃｉｎ ｐｌｕｓ ｉｆｏｓｆａｍｉｄｅ ｆｏｒ ｆｉｒｓｔ⁃ｌｉｎｅ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｏｆ ａｄｖａｎｃｅｄ
ｏｒ ｍｅｔａｓｔａｔｉｃ ｓｏｆｔ⁃ｔｉｓｓｕｅ ｓａｒｃｏｍａ：ａ ｒａｎｄｏｍｉｓｅｄ ｃｏｎｔｒｏｌｌｅｄ ｐｈａｓｅ ３ ｔｒｉａｌ
［Ｊ］ ． Ｌａｎｃｅｔ Ｏｎｃｏｌ，２０１４，１５（４）：４１５⁃４２３．

［８］ Ｈｅｎｓｌｅｙ ＭＬ，Ｐａｔｅｌ ＳＲ，Ｖｏｎ Ｍｅｈｒｅｎ Ｍ，ｅｔ ａｌ． Ｅｆｆｉｃａｃｙ ａｎｄ ｓａｆｅｔｙ ｏｆ ｔｒａ⁃
ｂｅｃｔｅｄｉｎ ｏｒ ｄａｃａｒｂａｚｉｎｅ ｉｎ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ａｄｖａｎｃｅｄ ｕｔｅｒｉｎｅ ｌｅｉｏｍｙｏｓａｒｃｏ⁃
ｍａ ａｆｔｅｒ ｆａｉｌｕｒｅ ｏｆ ａｎｔｈｒａｃｙｃｌｉｎｅ⁃ｂａｓｅｄ ｃｈｅｍｏｔｈｅｒａｐｙ：Ｓｕｂｇｒｏｕｐ ａｎａｌｙｓｉｓ
ｏｆ ａ ｐｈａｓｅ ３，ｒａｎｄｏｍｉｚｅｄ ｃｌｉｎｉｃａｌ ｔｒｉａｌ［ Ｊ］ ． Ｇｙｎｅｃｏｌ Ｏｎｃｏｌ，２０１７，１４６
（３）：５３１⁃５３７．

［９］ 张梦瑶，潘东风，唐玉玲，等． 化疗联合安罗替尼治疗鼻腔鼻窦畸胎
癌肉瘤累及眶内、颅内一例［ Ｊ］ ． 临床内科杂志，２０２３，４０（８）：５６９⁃
５７０．

［１０］中国临床肿瘤学会． ＣＳＣＯ 软组织肉瘤诊疗指南 ２０２１［Ｍ］． 北京：
人民卫生出版社． ２０２１． ４．

［１１］Ｍｏｎｇａ Ｖ，Ｓｋｕｂｉｔｚ ＫＭ，Ｍａｌｉｓｋｅ Ｓ，ｅｔ ａｌ． Ａ ｒｅｔｒｏｓｐｅｃｔｉｖｅ ａｎａｌｙｓｉｓ ｏｆ ｔｈｅ
ｅｆｆｉｃａｃｙ ｏｆ ｉｍｍｕｎｏｔｈｅｒａｐｙ ｉｎ ｍｅｔａｓｔａｔｉｃ ｓｏｆｔ⁃ｔｉｓｓｕｅ ｓａｒｃｏｍａｓ［ Ｊ］ ． Ｃａｎｃ⁃
ｅｒｓ，２０２０，１２（７）：１８７３．

［１２］Ａｙｏｄｅｌｅ Ｏ，Ｗａｎｇ ＢＸ，Ｐｆｉｓｔｅｒ ＴＤ，ｅｔ ａｌ． Ａ ｐｈａｓｅ ＩＩ，ｏｐｅｎ － ｌａｂｅｌ，ｒａｎ⁃
ｄｏｍｉｚｅｄ ｔｒｉａｌ ｏｆ ｄｕｒｖａｌｕｍａｂ（Ｄ） ｗｉｔｈ ｏｌａｐａｒｉｂ（Ｏ） ｏｒ ｃｅｄｉｒａｎｉｂ（ Ｃ） ｉｎ
ｐａｔｉｅｎｔｓ（ｐｔｓ）ｗｉｔｈ ｌｅｉｏｍｙｏｓａｒｃｏｍａ（ ＬＭＳ） ［ Ｊ］ ． Ｊ Ｃｌｉｎ Ｏｎｃｏｌ，２０２１，３９
（１５）：１１５２２．

（收稿日期：２０２３⁃０７⁃０３）

（本文编辑：李昊阳）
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