
个案与短篇 　　　 文章编号:1000-5404(2004)07-0652-02

小儿心脏横纹肌纤维瘤 2例临床病理报告

Clinicopathological report of 2 cases of cardiac fibroma in children

叶明福 ,张哉根 ,王亚丽 ,汤金梁　　(第三军医大学新桥医院病理科 ,重庆 400037)

　　小儿心脏原发性肿瘤中以心脏横纹肌瘤 、纤维瘤和畸胎瘤

较常见 ,其它类型的原发性软组织肿瘤均少见[ 1～ 3] 。现报告 2

例原发性小儿心脏横纹肌纤维瘤。

1　病例资料

　　例 1:男 , 1.9岁。约在出生后 8 个月因感冒检查发现心脏

杂音伴心脏增大 ,病情逐渐加重 , 食欲差 , 发育不良 , 以“左心室

肿瘤”收住院。查体:左上肢血压 10.8 6.5 kPa ,右上肢 11.7 7.0

kPa ,左下肢 12.5 5.0 kPa, 右下肢 12.2 5.1 kPa。 心脏超声心动

图显示心脏增大 , 左室长轴与短轴均可见左室后侧壁处有一

42.8 mm×37.9 mm 的球形块状回声 ,并见瘤块随心脏同步收缩

移动。术中见左心室尖部及后侧壁区心肌组织内一乒乓球大

小的肿瘤 , 部分瘤体凸向左室腔 , 并随心脏跳动 , 质实韧 , 完整

剥离摘除。

　　例 2:女 , 1岁。因发热 、咳嗽来院检查时发现心影增大 , 心

脏杂音 ,以“左心室肿瘤”住院。心脏超声心动图显示左室侧壁

心肌组织内肿瘤占位 , 似呈多结节状 ,无蒂。术中见肿瘤位于

左心室侧壁肌肉内 , 部分向心腔凸出 ,随心脏同步跳动。剥离

出 6个边界较光滑的包块 , 虽无包膜 ,但摘除干净 。

2　病理检查

　　例 1灰白色圆形包块一个 , 大小 4.4 cm×3.5 cm×3.5 cm ,

质量 25 g。瘤体表面光滑 , 切面灰白色 , 实性 , 质韧 , 部分区域

粘滑。例 2 灰白色包块 6 个 , 大小不一 , 共重 46 g。大者一个

5.6 cm×4.2 cm×4.1 cm , 小者 3.6 cm×2.5 cm×1.2 cm ～ 1.1

cm×1.0 cm × 0.7 cm ,表面及切面灰白色 , 质硬韧。镜检:2 例

肿瘤组织结构基本一致 ,主要由分化成熟的横纹肌及纤维组织

构成 ,两种成分相互交织掺杂 , 混合排例 , 横纹肌组织多呈束片

状 、索条状或不规则片状分布(图 1)。肌细胞变性 ,横纹模糊不

清 ,未见高度肿胀的“蜘蛛样细胞” 。纤维组织呈大小不一的片

状混杂在肌组织中 , 瘤细胞排列密疏不一 , 有的区域伴明显的

粘液变性。组化Masson染色肌组织显红色 , 纤维呈蓝色 , VG 呈

黄红色。免疫组化标记 , 横纹肌组织显 Desmin(图 2)强阳性 ,

Vimentin 显瘤组织弥漫强阳性 , Actin 局灶阳性 , CD34 血管内皮

阳性 , S-100 蛋白阴性 , PCNA见少数瘤细胞核弱反应。
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图 1　心脏纤维瘤 ,分化成熟的横纹肌细胞与纤维组织混杂排列　

(HE×200)

图 2　心脏纤维瘤 ,肿瘤组织中的横纹肌细胞显 Desmin强阳性　

(S-P×200)

3　讨论

　　本组 2例小儿左心室壁肿瘤具有典型的临床与形态学特

征:①患儿均有身体发育差 , 心脏增大伴杂音 ,彩超示左心室肿

瘤明确;②肿瘤境界清楚 , 无包膜 , 呈膨胀性生长 , 尽管例 2 为

多发性肿瘤 , 但瘤块能完整地被剥离摘除;③肿瘤组织由分化

成熟的横纹肌细胞和纤维组织构成 , 两种成分相互混杂 , 在纤

维成分区伴有明显的粘液变;④组化及免疫组化染色均提示由

横纹肌及纤维两种组织 , 细胞分化良好 , 属良性肿瘤;⑤根据 2

例肿瘤的形态学变化 、组化及免疫组化检测结果 , 两种成分同

存于同一瘤体的肿瘤 , 尤以纤维组织明显 , 故诊断“心脏纤维

瘤”是合适的。

　　原发性心脏肿瘤中约 75%是良性 , 大多数为心房粘液瘤 ,
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其它类型的心脏肿瘤均很少见[ 1～ 5] 。检索近 20 多年国内外文

献中报道小儿心脏横纹肌瘤或纤维瘤的病例虽有所增加 ,但仍

以个案报道为主 , 国内报道极少[ 3 ～ 5] , 可见这两种肿瘤在我国

小儿中并不多见。文献报道心脏纤维瘤曾被称为纤维性“错构

瘤” ,其主要结构为纤维组织及瘤体周缘区横纹肌成分形成交

织排列 , 而此种横纹肌为非肿瘤固有成分[5] , 肿瘤主体由纤维

结缔组织构成。本组 2 例肿瘤组织均有纤维组织及横纹肌的

存在 , 粘液变主要见于纤维性瘤组织区 , 横纹肌为非肿瘤性的

形态学改变 , 而有别于单一结构的心脏横纹肌瘤的组织学变

化 ,与文献报道的小儿心脏纤维瘤一致。
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血浆置换治疗白色萎缩 1例

Treatment of white atrophy by plasma exchange:a case report

黎儒青 ,成晓玲 ,林武存　　(第三军医大学西南医院输血科 , 重庆 400038)

　　白色萎缩又称网状青斑样血管炎或节段性透明性血管炎 ,病

因尚不清楚,常规治疗效果较差。本院收治 1例 ,采用血浆置换术

(plasma exchange , PE)治疗[ 1] ,取得了较好效果,现报告如下。

1　临床资料

　　患者 ,女 , 33 岁 ,因全身起紫红斑 17年 , 双小腿反复溃烂伴

疼痛 12 年 , 于 2002年 7月 2 日收入本院皮肤科。患者于 1985

年发现双下肢出现数个黄豆大小的紫红斑 , 随后皮疹逐渐增

多 ,扩散至全身。 1990 起双小腿紫红斑中央出现坏死 、溃疡及

瘢痕形成 , 伴剧烈疼痛。此后类似皮疹反复发作 , 夏重冬轻。

专科检查:双颊可见暗红色斑 , 压之退色。 躯干 、四肢可见网状

青斑 ,双侧小腿 、足背较多黄豆至蚕豆大小的白色萎缩性瘢痕 、

色素沉着 、淤斑及黑痂。左足背有 5 个(1 ～ 2)cm×1.5 cm 大小

浅表溃疡 ,触痛明显。实验室检查:WBC:3.6×109/L , RBC:3.19

×1012/ L ,HB:104.2 g/ L , PLT:50×109/L。

　　尿常规及肝功正常 , 查抗核抗体 、抗 ds-DNA 、抗 ENA 无异

常 ,抗心磷脂抗体:弱阳性 ,血浆粘度偏高。诊断:①白色萎缩;

②抗心磷脂抗体综合征?

2　治疗结果

　　入院后予抗炎 、扩血管及减少血小板聚集等治疗 , 效果不

理想。征得患者同意后 , 行血浆置换疗法。 采用 PCS2 血浆单

采仪(HAEMONETICS® , 美国), 第 1 次去除患者血浆 1 300 ml ,

置换液为新鲜血浆 520 ml , 706代血浆 1 000 ml。 治疗次日患者

双小腿疼痛明显减轻。4 d后行第 2 次血浆置换 , 置换后 ,双小

腿疼痛消失 , 躯干及四肢青斑明显减轻 , 溃疡变浅。 8 d 后
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行第 3次血浆置换术后 , 躯干及四肢青斑消失 ,患者出院。

3　讨论

　　白色萎缩多见于中青年女性。皮损好发于下肢 , 特别是足

踝部 ,病理改变示血管周围淋巴细胞浸润 , 真皮血管 、毛细血管

内可有血栓形成。免疫病理:晚期血管壁及腔内可见 IgG、IgM、

C3沉积 , 提示与自身免疫有关。 本病例因常规治疗疗效欠佳 ,

因而实施了血浆置换术治疗 , 收到明显的效果。 PE 对本病的

显著疗效可能与下列作用有关:①去除相关有害因子。随血浆

置换治疗的实施 ,血液中免疫复合物 、自身抗体和有关抗原等

有害因子[ 2]迅速减少 , 这些因子降至一定水平以下可以解除或

减少对患者的致病作用 , 从而改善患者的临床症状;②改变血

液流变学微环境。置换用血浆含有抗凝剂 , 起到了降低红细胞

及血小板聚集的作用 ,有利于 PE 后改善血液流变学微循环 、抵

抗血栓形成 , 在一定程度上起到了缓解本病临床症状的的作

用;③免疫调节作用。白色萎缩可能与患者自身免疫机能紊乱

有关 , 经血浆置换治疗 , 患者体内病理性的免疫微环境逐步被

正常人的免疫微环境取代 ,有利于患者重建正常的免疫调节网

络。血浆置换术在该病例中表现出的良好疗效 , 为白色萎缩的

治疗提供了一种新的疗法。
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　　中图法分类号:R457.1　　　文献标识码:B
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