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［摘要］　目的　探讨３８例原发性肺动脉肉瘤（ＰＰＡＳ）患者的临床特点、诊断、治疗及预后。
方法　收集并分析３８例ＰＰＡＳ患者的临床特征、治疗方式及预后情况。结果　３８例患者中男１６例
（４２．１％），发病时平均年龄（５１．８±２．１）岁；主要临床症状包括呼吸困难、咳嗽、胸痛、咯血、晕厥
等；发病至确诊中位时间４．５（１．４，１４．０）个月，确诊前３１例（８１．６％）患者被误诊，予以抗凝或抗感
染治疗；２９例（７６．３％）患者通过手术确诊。所有患者的中位生存时间为５．０（２．０，９．５）个月，接受
治疗的患者中位生存时间高于未接受治疗患者（Ｐ＝０．０１６），手术后联合辅助治疗患者中位生存时
间高于单纯手术患者（Ｐ＝０．００６）。结论　原发性肺动脉肉瘤发病率低、误诊率高、预后差，需依靠
患者的病史、临床症状、影像学检查结果等综合判断，最终确诊需要病理检查结果，手术切除病灶

后予以辅助治疗，能给患者带来生存获益。
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　　原发性肺动脉肉瘤（ＰＰＡＳ）是起源于肺动脉的恶性肿瘤，
最早是由Ｍａｎｄｅｌｓｔａｍｍ于１９２３年尸检发现并报道［１］，发病率仅

为０．００１％～０．０３０％，其临床表现、实验室及影像学检查结果
缺乏特异性，极易被漏诊或误诊为肺栓塞，从而延误治疗。为提

高对该疾病的认识，减少误诊，延长患者生存时间，现报道我院

诊治的经病理检查证实的ＰＰＡＳ１例，并对国内文献进行分析。
对象与方法

１．对象：纳入我科收治的ＰＰＡＳ患者１例。中文以“肺动脉
肉瘤”为检索词检索万方、中国知网等数据库，英文以“（Ｐｕｌｍｏ
ｎａｒｙａｒｔｅｒｙｓａｒｃｏｍａ）ＡＮＤ（Ｃｈｉｎａ）”检索ＰＵＢＭＥＤ、ＥＭＢＡＳＥ等数
据库，纳入截至２０２３年１０月１５日的３７例 ＰＰＡＳ患者。纳入
标准：（１）病理检查结果明确为 ＰＰＡＳ；（２）基本信息、临床表
现、治疗措施及生存时间等资料相对完善；（３）来源于我国人群
的病例资料。排除标准：（１）非病例报告类文献；（２）重复发表
或含重复病例的文献。本研究已经我院伦理委员会审核通过，

本院患者已签署知情同意书。

２．方法：通过病历系统调取我院住院患者的病史资料。由
两名研究者独立进行文献筛选，交叉核对后确定纳入分析的文

献，如遇分歧后由第３名研究者阅读文献并商议后决定是否纳
入。提取纳入文献患者的性别、年龄、临床症状、发病至确诊时

间、误诊疾病、受累肺动脉情况、肺动脉压、确诊方式、治疗方案

和生存时间等资料。

３．统计学处理：应用 ＳＰＳＳ２３．０软件进行统计分析。符合
正态分布的计量资料以 珋ｘ±ｓ表示；不符合正态分布的计量资
料以Ｍ（Ｐ２５，Ｐ７５）表示，组间比较采用非参数检验；计数资料以
例数和百分比表示。以Ｐ＜０．０５为差异有统计学意义。

结　　果
１．本院患者病史资料：患者，男，６７岁，农民，于２０１９年６月

１０日因“间断咳嗽、咳痰１年，加重伴活动后胸闷１月”来我院
就诊。患者１年来无明显诱因出现咳嗽，咳白痰，无发热、心
慌、胸闷、胸痛等不适，未明确诊断；１个月前无明显诱因出现咳
嗽、咳痰较前加重，伴胸痛、活动后胸闷、心慌等不适，６月３日
于外院完善肺部 ＣＴ结果示１．肺动脉主干及双肺动脉多发充
盈缺损；２．左肺上叶阻塞性炎症、左肺下叶及右肺散在炎症病
变。心脏超声检查示三尖瓣返流（中重度），肺动脉高压（重度，

估测８３ｍｍＨｇ），心包积液。双下肢静脉超声未见明显异常。凝
血功能：Ｄ二聚体１．４１ｍｇ／Ｌ，纤维蛋白原降解产物５．１ｍｇ／Ｌ，
血常规、Ｃ反应蛋白、肝肾功能、电解质、自身免疫、肿瘤标记物
等均未见明显异常，诊断考虑“肺部感染，肺栓塞”，予左氧氟沙

星（０．５ｇ每日１次静脉滴注）抗感染、低分子肝素（４５００ｉｕ每
１２ｈ１次皮下注射）抗凝治疗后，患者症状缓解不明显，遂来我
院就诊。既往史无特殊。入院体格检查无特殊，排除禁忌后行

气管镜及超声支气管镜细针穿刺活检术（ＥＢＵＳＴＢＮＡ），病理
检查示炎性病变，痰培养结果示烟曲霉，予以伏立康唑（２００ｍｇ
每１２ｈ１次静脉滴注）抗真菌治疗、低分子肝素（４５００ｉｕ每１２ｈ
１次皮下注射）抗凝、止咳、化痰、加强营养等对症支持治疗后，
咳嗽、咳痰等症状缓解，精神较前好转，２０１９年８月５日出院。
同年９月５日再次因症状加重来诊，复查肺部 ＣＴ示右肺上叶
实变影，内见小空洞（图１Ａ），周围可见晕征，未见明显强化；肺
动脉增强ＣＴ示肺动脉主干及双肺动脉多发充盈缺损，呈“蚀壁
征”（图１Ｂ）。后行肺动脉造影及右心导管检查并于右肺动脉
针吸薄片状组织送检，结合病理检查结果考虑为未分化肉瘤

（图２）。患者于１０月２０日转院至肿瘤专科医院，全身评估后
仅予以对症支持治疗，后因经济原因出院，３个月后去世。
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图１　２０１９年９月５日患者肺部影像学检查结果（Ａ：肺部

ＣＴ；Ｂ：肺动脉增强ＣＴ）

图２　２０１９年１０月１８日患者右肺动脉组织病理检查结

果（血管壁组织及近管壁处异型梭形、多边形细胞呈条

带状密集分布，病理性核分裂象易见；ＨＥ染色，×１００）

　　２．ＰＰＡＳ患者临床特征分析：通过检索文献，共纳入３７例
ＰＰＡＳ患者［２１６］，加上本例患者，共纳入 ３８例。其中男 １６例
（４２．１％）、女２２例（５７．９％），发病时平均年龄（５１．８±２．１）岁，
主要临床症状包括呼吸困难（２５例，６５．８％）、咳嗽（１５例，
３９．５％）、胸痛（１０例，２６．３％）、咯血（７例，１８．４％）、晕厥（４例，
１０．５％）等，发病至确诊中位时间４．５（１．４，１４．０）个月。２２例
（５７．９％）患者被误诊为肺栓塞，予抗凝治疗；５例（１３．２％）患
者考虑肺炎，予抗感染治疗；４例（１０．５％）患者同时诊断为肺
栓塞和肺炎，予抗凝及抗感染治疗。３２例（８４．２％）患者合并肺
动脉高压，平均肺动脉压（６３．６±５．７）ｍｍＨｇ。１６例（４２．１％）
患者单纯左肺或右肺动脉受累，１５例（３９．５％）患者肺动脉干
及双侧肺动脉受累，４例（１０．５％）患者累及肺动脉干及左肺或
右肺动脉，３例（７．９％）仅肺动脉干受累。２９例（７６．３％）患者
通过手术（包括单纯肿瘤切除、肺动脉内膜剥脱、手术活检等）

确诊，５例（１３．２％）患者通过肺穿刺活检确诊，３例（７．９％）患
者通过支气管镜检查确诊，１例（２．６％）患者通过胸腔镜检查
确诊。

　　３．ＰＰＡＳ患者诊疗及预后：所有患者中位生存时间为５．０
（２．０，９．５）个月，１年、２年、３年累积生存率分别为 ２８．６％、
７．９％和２．８％。接受治疗（３３例，８６．８％；包括手术、化疗、放
疗、靶向以及联合治疗）患者中位生存时间高于未接受治疗患

者［５例，１３．２％；６．０（３．０，１１．５）个月比２．０（０．６，３．０）个月，
Ｐ＝０．０１６］。手术后联合辅助治疗（９例，２３．７％；包括化疗、放
疗、靶向药物治疗）患者中位生存时间高于单纯手术患者

［１７例，４４．７％；１２．０（８．０，２１．５）个月比３．０（１．０，７．５）个月，
Ｐ＝０．００６］。

讨　　论
ＰＰＡＳ是一种非常罕见的肺动脉恶性肿瘤，具体的发病机

制不明。女性发病率高于男性，比例约未１．３∶１，平均发病年龄

为４８岁，本文中患者的平均发病年龄为５１．８岁，男性患者占
４２．１％。ＰＰＡＳ发病隐匿，随着肿瘤的增大，肺循环进行性阻塞
导致肺动脉高压和右心功能不全，出现相应的临床表现，但缺

少特异性，容易误诊和漏诊，常见的临床表现为进行性呼吸困

难、胸痛、咳嗽、乏力、咯血及晕厥等。

ＰＰＡＳ患者胸部Ｘ线片上可见的征象包括肺结节影、肺纹
理减少、肺门增大、心影增大、胸腔积液等，典型的肺门血管呈

“三叶草”征，对疑诊有一定价值。肺动脉增强 ＣＴ表现为肺动
脉管腔阻塞，类似于肺栓塞的表现，从而导致误诊，使得患者接

受了溶栓或抗凝治疗。国内 Ｌｉ等［１７］报道，患者误诊的中位时

间高达５．４个月，本研究显示，发病到确诊中位时间为４．５个
月，５７．９％的患者误诊为肺栓塞，１０．５％的患者同时误诊为肺
栓塞和肺炎。与肺栓塞不同的是，ＰＰＡＳ多于肺动脉干或近端
肺动脉发病，Ｓｅｃｏｎｄｉｎｏ等［１８］报道８０％的患者病变累及肺动脉
干，５８％累及左肺动脉，５７％累及右肺动脉，两条动脉均受累占
３７％。本研究显示，５７．９％的患者累及肺动脉干，５２．６％的患
者累及单侧肺动脉，３９．５％的患者累及双侧肺动脉。ＰＰＡＳ患
者的肺动脉增强ＣＴ管腔内可见非均一、强化密度不均匀、表面
呈结节样的肿物，边缘呈“蚀壁征”，可有血管从瘤内穿行，伴肺

缺血表现。此外，心脏超声、血管ＭＲＩ及ＰＥＴＣＴ在ＰＰＡＳ鉴别
诊断中也具有参考价值。对于具备上述影像学特征、无Ｄ二聚
体升高和下肢静脉血栓形成等高危因素且抗凝无效的患者，需

要高度怀疑ＰＰＡＳ的可能。
　　ＰＰＡＳ的确诊需要依靠病理结果。对于病变转移至纵隔、
肺实质者，可考虑行 ＥＢＵＳＴＢＮＡ以明确诊断。右心导管检查
并行血管内活检对 ＰＰＡＳ的诊断具有较高的价值，操作相对安
全、简便，对疑诊患者可首选。本文报道的患者初始行 ＥＢＵＳ
ＴＢＮＡ，然而病理结果示炎性病变，后行右心导管检查并行血管
内活检，病理结果证实为未分化肉瘤。

　　ＰＰＡＳ患者预后差，既往文献报道１年、２年累积生存率分
别为２２％、７％［１９］。目前尚缺乏 ＰＰＡＳ治疗标准方案，Ｌｉ等［１７］

报道接受治疗的患者中位生存时间显著高于未接受治疗的患

者（１７．０２个月比３．１６个月，Ｐ＝０．０２５）。早期患者首选手术
治疗，包括肺动脉内膜剥脱术、肿瘤切除术、肺切除术、心肺移

植术等，经外科手术治疗后１年、２年的累积生存率可提高至
６３．８％、５４．７％［２０］。多发转移或者不能耐受手术的患者，可予

以放疗及化疗，常用的化疗药物有阿霉素、异环磷酰胺、紫杉

醇、吉西他滨、铂等。Ｘｕ等［２１］文献分析结果示手术后予辅助和

（或）新辅助治疗能给患者带来更加显著的生存获益（ＨＲ＝
０．６４，９５％ＣＩ０．４５～０．９２，Ｐ＝０．０１７），本研究结果也显示术后
辅助治疗患者中位生存时间显著高于单纯手术。上述结果均

提示对于ＰＰＡＳ患者可采取手术、放化疗、靶向治疗等联合治疗
方式。

综上，ＰＰＡＳ发病率低、误诊率高、预后差，需依靠患者的病
史、临床症状、影像学检查结果等综合判断，最终确诊需要病理

检查结果，在实际工作中需要呼吸内科、胸外科、肿瘤科、血管

外科、病理科、影像科等多学科协作。早期明确诊断，手术完整

切除病灶同时术后予以辅助治疗，能给患者带来生存获益。
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脊柱关节炎患者临床特征的城乡差异分析
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［摘要］　目的　 探讨脊柱关节炎（ＳｐＡ）患者的临床特征及城乡差异。方法　选取２０１８～
２０２３年在首都医科大学附属北京积水潭医院门诊初次就诊的 ＳｐＡ患者４３５例，包括中轴型 ＳｐＡ
３７１例（８５．３％）、银屑病关节炎４１例（９．４％）、炎性肠病性关节炎２３例（５．３％）。按照居住地将
所有患者分为农村组（１４８例，３４．０％）和城镇组（２８７例，６６．０％）。收集所有患者的一般临床资料
及实验室检查结果并分组进行比较。结果　与城镇组相比，农村组患者ＢＭＩ和具有大学及以上学
历的患者比例更低；疾病活动度方面，农村组患者ＣＲＰ高于城镇组；躯体功能和生活质量方面，农
村组患者ＢＡＳＦＩ和ＡＳＱｏＬ评分均高于城镇组，而ＰＣＳ和ＭＣＳ均低于城镇组；用药依从性方面，农
村组患者ＣＣＱＲ评分低于城镇组；康复治疗依从性方面，农村组患者 ＥＡＱ评分低于城镇组（Ｐ＜
０．０５）。结论　ＳｐＡ患者存在诊断明显延迟，且农村患者的受教育水平整体低于城镇患者，用药及
康复治疗的依从性更差，功能和生活质量也更差。

［关键词］　脊柱关节炎；　临床特征；　城镇；　农村
［中图分类号］　Ｒ５９３．２　　　　［文献标识码］　Ａ
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