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%%患儿$男性$! 1$因呼吸急促*口周发绀 " ' 入

院% 患儿为第 ! 胎第 ! 产$足月顺产出生$H/Y23评

分 ! .()*V .()均为 !# 分$羊水清亮$无脐带绕颈$

胎盘无异常% 出生体重 J ;V# Y% 其母孕期未行系

统产科检查$否认结节性硬化症及心脏肿瘤*心脏病

家族史% 查体&呼吸 ;" 次c.()$足月儿外貌$哭声*

反应一般$全身皮肤粘膜未见皮疹*出血点及瘀斑花

纹$口鼻周及肢端发绀明显% 前囟平软$!6V 9.j

!6V 9.% 双侧眼睑无水肿$瞳孔等大等圆$直径约

J ..$对光反射灵敏$胸廓双侧饱满$以左侧较明

显$吸气性三凹征阳性$双肺呼吸音粗$未闻及音%

心尖搏动位于第五肋间左锁骨中线外 #6V 9.$心率

!J" 次c.()$律齐$心前区可闻及
,

c; 级收缩期杂

音$无震颤$无传导% 腹软$未见胃肠型$肝脏于右肋

缘下 J 9.可触及$质软$脾脏于左肋缘下 ! 9.可触

及$质软% 四肢肌张力可$拥抱*握持*觅食反射

存在%

入科后即予清理呼吸道*吸氧及对症治疗$紫绀

无明显缓解% 胸部k线提示心影巨大$肺动脉段高

度膨隆% 心脏彩超检查示左室增大$左心室内探及

一异常团块样回声$大小约 J; ..jJ! ..$占据大

部分左室心腔$团块回声较均匀$轮廓清晰$压迫左

室流入道*流出道$致使狭窄% 超声检查提示&

"

左

室实性占位性病变$考虑为粘液瘤#

#

二尖瓣狭窄伴

返流(中度)#

$

三尖瓣返流(轻度)% 胸部 &L平扫

示心脏明显增大$呈普大型$相当于左心室区域可见

一类圆形稍低密度影$境界可见$最大层面大小约为

Q" ..jJ< ..$&L值约为 J a; DP$密度均匀% 提

示&左心室占位性病变$考虑横纹肌瘤可能性大% 生

后 Q 1因经济原因家长放弃治疗$生后 !" 1死亡%

尸体解剖报告&

"

大体检查可见心脏总体积为

<# ..jV# ..jQV ..$左室壁表面呈颗粒状突

起$大血管走向及房室结构未见异常$左心室几乎被

肿物填塞$室壁内有一灰白结节(图 !)&Q# ..j

JV ..$边界尚清$质韧%

#

镜下可见心脏肿瘤为由

心肌细胞组成界限清楚的结节$多数细胞空泡变性$

可见-蜘蛛细胞.形成(图 ")% 病理解剖诊断&心脏

横纹肌瘤(直径 Q# ..$填塞左心室)% 死亡原因&

心肺功能衰竭%

%%图 $H心脏切开剖面图肉眼观察H左心室几乎被肿物填

塞$室壁内有一灰白结节& Q# ..jJV ..$边界尚清%

%%图 !H心脏肿瘤组织光镜观察 $苏木精M伊红染色

_S""%H可见多量蜘蛛细胞$箭头所示为典型蜘蛛细胞%

'V"#!'
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讨论&原发性心脏肿瘤在儿童中甚为少见$尸检

中发生率为 #6!=U a"<U

!!"

% 近年来$由于心脏非

侵入性检查技术如超声心动图*&L*d>C的发展$发

病率有所增加% 小儿原发性心脏肿瘤大多为良性$

其中以横纹肌瘤最常见$占 ;#U以上% 横纹肌瘤多

发生于 ! 岁以内婴儿$常有家族史% 有报道约 =VU

的心脏横纹肌瘤伴有结节性硬化症!""

$约 ;#U的结

节性硬化症患儿又伴有心脏横纹肌瘤!J"

% 胎儿期

即发现心脏横纹肌瘤者高度预示婴幼儿期结节性硬

化症% 多数学者认为横纹肌瘤并不是真正的肿瘤$

而是发生在心脏的由条纹状肌纤维构成的错构瘤%

其临床表现与肿瘤生长的部位*大小有关% 由于该

肿瘤细胞结构与 0T3[()\-细胞结构类似$如果肿瘤

位于房室交界处$则可起顺行传导(由心房向心室

方向传导)旁路作用或是逆行传导(由心室向心房

方向传导)旁路作用#还可因肿瘤引起心腔或瓣膜

口明显梗阻而引起临床症状或心力衰竭甚至猝死%

本例患儿由于肿瘤体积巨大$引起心室及瓣膜口明

显梗阻$最终引起心肺功能衰竭而导致死亡%

心脏横纹肌瘤超声心动图的主要表现为&心腔

内单个或多个圆形或椭圆形强回声团块$边界清晰$

内回声均匀$位于室间隔或心室壁内$少见累及心

房$但不会累及瓣膜!Q"

% $#U为多发性% 在组织学

上心肌为结节状% 肉眼可见在心肌层内或突入于心

腔内的多发结节$肿瘤周界分明$可有包膜或无$呈

灰白色% 镜下可见肿瘤组织呈圆形或卵圆形$核小$

位于细胞中央$周围绕以薄层胞浆#核与细胞间连以

纤细的放射线条$其间有糖原占据的大泡(蜘蛛细

胞)% 临床表现(心室流入和c或流出道梗阻*充血

性心力衰竭*心律失常)结合超声心动图可对横纹

肌瘤做出初步诊断%

部分横纹肌瘤随年龄增长$可自行消退!V"或是

体积减小$可能与患儿生后 " aQ 岁期间由于肿瘤营

养不良性钙化导致肿瘤细胞凋亡*坏死和粘液样变

性有关#极少部分横纹肌瘤可随患儿年龄增长而增

大% 因此治疗视肿瘤所在位置及大小而定$位于室

间隔及室壁的无症状小瘤$可定期随访#瘤体较大*

有血流梗阻现象或发生室性心律失常$应手术切除$

但当肿瘤多发且累及心脏壁内层时$无法行肿瘤全

切$即使行肿瘤部分切除也会影响心室功能$此时宜

行心脏导管支架置入术!;"

$手术的主要目的是解除

血流梗阻% 本例肿瘤单发*体积巨大*边界尚清$有

血流梗阻现象$宜尽早手术切除$但因瘤体巨大$几

乎占据整个左心室腔$手术风险大% 若肿瘤病变弥

漫$手术切除困难$遗留正常心肌不足以维持心功

能$则需行心脏移植% 如果横纹肌瘤体积过大*梗阻

严重$一旦动脉导管关闭$在新生儿期则表现为血流

动力学不稳定和严重紫绀$因此如果患儿生后即有

紫绀*严重低氧血症*肝肿大等表现时$应及时使用

前列腺素 g! 保持动脉导管开放$以便为手术治疗

争取时间*提高术后成活率!="

% 有报道促肾上腺皮

质激素可使心脏横纹肌瘤迅速增长!<"

$因此心脏横

纹肌瘤患儿宜慎用促肾上腺皮质激素%

伴结节性硬化症者预后差$一项 .-,2分析研

究!$"发现$伴有结节性硬化症的心脏横纹肌瘤婴幼

儿较不伴结节性硬化症者手术死亡率高#引起充血

性心力衰竭者在新生儿期和婴儿期预后差#肿瘤直

径
!

"# ..者新生儿期死亡率较高% 本例横纹肌瘤

为单发$且体积巨大$实属罕见% 也提示我们应重视

孕母产前系统检查如胎儿心脏超声检查$尤其是发

现胎儿水肿或心律异常$更应行胎儿超声心电图检

查$以便早期发现问题并及时处理%
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