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摘  要 

目的：分析肺动脉内膜肉瘤临床特点，为临床诊治提供参考。方法：对1例青岛大学附属医院呼吸与危

重症医科的肺动脉内膜肉瘤患者的临床资料进行回顾性分析，并且复习相关文献。结果：建议回当地医

院治疗；方案：靶向药物安罗替尼，从小剂量开始；或：安罗替尼 + PD-1抑制剂；或：化疗：异环磷

酰胺 + 顺铂。结论：肺动脉内膜肉瘤较为罕见，发病率低，易误诊为肺栓塞，且预后极差，本文旨在

提高临床认识，以期早诊断，提高生存率。 
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Abstract 
Objective: To analyze the clinical features of pulmonary artery intimal sarcoma and provide ref-
erence for clinical diagnosis and treatment. Methods: The clinical data of 1 patient with pulmo-
nary endosarcoma in the Department of Respiratory and Critical Care Medicine, Affiliated Hospital 
of Qingdao University were analyzed retrospectively, and the related literatures were reviewed. 
The results suggest returning to the local hospital for treatment; protocol: targeted drug anlotinib, 
starting from a small dose; or: anlotinib + PD-1 inhibitor; or: chemotherapy: ifosfamide + cisplatin. 
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Conclusion: Pulmonary artery intimal sarcoma is rare, with low incidence, easy to be misdiag-
nosed as pulmonary embolism, and very poor prognosis. The purpose of this paper is to improve 
the clinical understanding in order to diagnose early and improve the survival rate. 
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1. 引言 

血管肉瘤是一种来源于血管内皮细胞或淋巴管内皮细胞的恶性软组织肿瘤，身体各个器官几乎均可

发生，最常见的脏器包括心脏、肝脏以及乳腺，另外肺脏、脾脏、消化道、皮肤、骨骼、上颌窦、中枢

神经系统、卵巢、阴道、肾上腺以及前列腺等也可发现。肺动脉内膜肉瘤(pulmonary artery intimal sarcoma, 
PAIS)是非常罕见地发生在肺循环大动脉壁的恶性间叶肿瘤，属于血管肉瘤中的一种。肺动脉内膜肉瘤临

床表现无特异性，症状与肿瘤具体发生部位相关。本文患者已知情并同意报道。 

2. 临床病例资料 

患者，女，31 岁，因“胸闷、胸痛 2 月”于 2020-05-15 入院。患者 2 月前无明显诱因开始出现胸闷

憋气，活动后加重，休息后可缓解，伴有胸痛，位于前胸部，呈钝痛，深呼吸后加重，伴有咳嗽，干咳

为主，无咳痰、咯血，无发热、盗汗，9 天前于当地医院就诊，行肺 CT 检查提示见右肺多发片团状影，

6 天前于我院门诊就诊，完善胸部动态增强 CT 检查(图 1)见纵隔、右肺门、右肺多发肿块并肺动脉主干、

左右肺动脉及双肺动脉分支多发栓子形成，诊断为肺恶性肿瘤可能大，为进一步明确诊断收入院治疗。

体格检查：T：37.0℃；P：72 次/分；R：18 次/分；BP：104/68 mmHg，神志清，精神可，口唇无紫绀，

颈部及锁骨上未触及淋巴结肿大。双肺呼吸音清，未及啰音。心率 72 次/分，律齐，P2 亢进，各瓣膜听

诊区未闻及病理性杂音。实验室及辅助检查：血凝常规：D-二聚体 700 ng/mL；血常规、肝肾功、血糖、

电解质、女性肿瘤标记物、血气分析、心梗三项及二便常规分析 + 隐血试验结果大致正常。床旁心脏超

声检查：1) 肺动脉占位性病变，肺动脉栓塞可能性大，栓子不排除肿瘤可能性，肺动脉高压(轻度)，三

尖瓣反流(轻度)，肺动脉瓣反流(轻度)；2) 二尖瓣反流(轻度)；甲状腺超声检查：甲状腺左叶囊性小结节

(TI-RADS2 类)；下肢血管超声、消化泌尿系统、妇科超声未见明显异常。PET/CT 全身检查，结论：1) ① 
右肺门区、双肺多发结节、团块，右肺为著，密度较低，边缘光滑，部分其内见充气支气管影，代谢轻

度增高，SUVmax 为 4.1，考虑原发性肺肿瘤可能性大(肺间质来源？)；② 纵隔内隆突下增大淋巴结，边

界欠清，代谢轻度增高，SUVmax 为 2.6，考虑淋巴结转移可能；③ 双侧胸腔积液 2) 双侧附件饱满，片

状代谢增高，SUVmax 为 2.9。气管镜检查(图 2)，内镜所见:右中叶内侧支可见菜花样新生物，触之易出

血，右下背段可见外压性狭窄，黏膜光滑，未见新生物、出血，右上及右下基底段各级支气管管腔通畅，

黏膜光滑，未见新生物、出血。于右中叶新生物活检 4 次，并灌洗，局部喷洒凝血酶 400 U，镜下未见

活动性出血，出镜。活检病理结果：(右中叶新生物活检)少许肺组织及支气管粘膜呈慢性炎，间质纤维组

织增生伴出血，其中一块粘膜下见少量圆形或卵圆形细胞伴间质粘液变性，考虑为肿瘤性病变。病变成

分极少，无法准确分类。CT 引导下行肺穿刺活检术，病理结果回报(右肺穿刺活检) (图 3)：梭形细胞肿
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瘤，间质粘液变，细胞有异型，意见为肉瘤，结合免疫组化及形态学，考虑肺动脉内膜肉瘤可能性大。

免疫组化结果：CD31(−)，ERG(−)，SMA(+)，MyoD1(−)，Myogenin(−)，Desmin(−)，CD34(−)，S100(−)，
INI-1(+)，CKpan(−)，EMA(−)。治疗：建议治疗方案：靶向药物安罗替尼，从小剂量开始；或：安罗替

尼 + PD-1 抑制剂；或：化疗：异环磷酰胺 + 顺铂。 
 

 
Figure 1. There were multiple masses in the mediastinum, right hilum and right lung, and multiple emboli formation in the 
main pulmonary artery, left and right pulmonary arteries and branches of both pulmonary arteries 
图 1. 纵隔、右肺门、右肺多发肿块，肺动脉主干、左右肺动脉及双肺动脉分支多发栓子形成 
 

     
Figure 2. Cauliflower-like neoplasm was observed in the medial branch of the right middle lobe, and an external pressure 
stenosis was observed in the right lower dorsal segment 
图 2. 右中叶内侧支可见菜花样新生物，右下背段可见外压性狭窄 
 

 
Figure 3. Somatomedullary tumors, interstitial mucinous degeneration, and atypical cells were observed.HE2 200× 
图 3. 可见梭形细胞肿瘤，间质粘液变，细胞有异型，HE2 200× 
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3. 讨论 

血管肉瘤是一种来源于血管内皮细胞或淋巴管内皮细胞的恶性软组织肿瘤，身体各个器官几乎均可

发生，最常见的脏器包括心脏、肝脏以及乳腺，另外肺脏、脾脏、消化道、皮肤、骨骼、上颌窦、中枢

神经系统、卵巢、阴道、肾上腺以及前列腺等也可发现[1]。肺动脉内膜肉瘤(pulmonary artery intimal 
sarcoma, PAIS)是非常罕见地发生在肺循环大动脉壁的恶性间叶肿瘤，属于血管肉瘤中的一种[2]。1923
年，曼德尔斯塔姆通过尸检报告了第一例 PAIS，到目前大约报道了有 400 例左右，大部分以病例报告的

形式出现[2] [3]。该病可发于各个年龄阶段，平均年龄大概在 45~54 岁，目前对其发病率与性别的关系尚

存在争议[3] [4]。肺动脉内膜肉瘤临床表现无特异性，最常见的症状是呼吸困难、胸背疼痛、咳嗽、咳血、

体重减轻、发热等，腹泻为罕见首发症状，症状与肿瘤具体发生部位相关[3] [5] [6]。PAIS 易误诊为急性

或慢性血栓栓塞，起源于肺动脉瓣的内膜肉瘤还可出现类似于慢性血栓栓塞性肺动脉高压[5] [7]。 
PAIS 的鉴别诊断包括原发性或栓塞性血栓与原发性或栓塞性肿瘤。不太常见的可能性包括动脉瘤和

假性动脉瘤。肺癌是最常见的原发性肿瘤。肺动脉中的栓塞性肿瘤现象可由乳腺癌、胃癌、肝癌、前列

腺癌和肾癌引起。从影像学的角度来看，尽管晚期恶性疾病的 CT 表现可能具有特异性，但 PAIS 与血栓

栓塞性疾病的鉴别诊断仍很困难。无肺栓塞的易感因素(彩色多普勒超声无下肢静脉血栓形成，无提示高

凝状态的发现)和腔内充盈缺损患者在抗凝治疗后呼吸困难逐渐恶化是提示 PAIS的因素。CT是鉴别 PAIS
和肺栓塞的第一步[6]。提示 PAIS 的 CT 特征包括占据整个肺干腔的特殊充盈缺损，受累血管直径增大，

CT 血管造影时出现斑片状延迟增强，在静脉期更为明显。可进一步通过 FDG-PET/CT 的高摄取或对比增

强 MRI 的高信号证实。经食管超声心动图、心脏磁共振成像(MRI)也被用于 PAIS 的诊断工作，并提供有

关瓣膜和心室功能、病变的生理意义及其对心脏结构的影响[6] [8] [9]。在 PAIS 和肺栓塞的鉴别诊断中，

存在管腔外肿瘤扩展和远处转移是可靠的标志，但这些都是晚期癌症的表现[8] [10] [11]。综上经胸和经

食管超声心动图(TTE 和 TEE)、计算机断层扫描肺动脉造影(CTPA)、心脏磁共振成像(MRI)和氟脱氧葡萄

糖正电子发射断层扫描/CT (FDG-PET/CT)对 PAIS 的诊断是必要的[8] [12] [13] [14] [15]。对于严重呼吸困

难和肺动脉充盈缺损且对抗凝治疗无反应的患者，应怀疑 PAIS 的可能，并结合 CT 和 PET-CT 进一步诊

断。但确诊仍需要获取病理，可考虑使用支气管内超声(EBUS)引导的经支气管针吸(TBNA)来获取病理

[16]，因多普勒超声探头显示血流实时图像，可对肺动脉完全闭塞没有血液流动的部位进行活检，这种部

位的活检是相对是安全的。 
PAIS 的预后很差，最常见的死亡原因是由于右心室流出道阻塞所导致的心力衰竭，肿瘤栓子或相关

血栓或邻近支气管侵犯引起的肺梗死可导致咯血。肿瘤通常转移到肺并可能栓塞，但也有转移到其他器

官的报道，包括淋巴结、肝脏、胰腺、肾脏和肠系膜[10] [17]。手术干预是 PAIS 的主要治疗手段，但术

后预后不佳。据报道未经手术切除的患者中位生存时间为 1.5 个月[12]，而手术切除肿瘤可将生存时间延

长至 8~36 个月[5]，因此早期和正确的诊断是建立适当治疗的必要条件。与单纯肿瘤切除相比，肺动脉

内膜切除术(PEA)似乎有更高的生存率。在体外循环和深低温停循环的辅助下，PAS 切除联合 PEA 可实

现无转移病灶患者的最大肿瘤切除[13]。理论上新辅助治疗可以使肿瘤缩小，提高可切除性，并可能中和

微转移病灶，可能会提高生存率。有研究[3]在对 391 例 PAIS 确诊病例进行分析时，发现在综合成像的

帮助下进行早期诊断，确定个体化手术策略联合辅助或新辅助化疗和/或放疗的多模式治疗可能会改善预

后[3] [5] [6] [8] [13] [18] [19]。但由于许多患者的血流动力学不稳定，无法耐受化疗/放疗的副作用。仍需

要进一步的研究来评估放化疗在 PAS 中的作用和方案。唯一被批准用于软组织肉瘤的靶向药物是酪氨酸

激酶制剂[20] [21] [22]，但尚未报道其用于 PAIS。有研究提示患者在治疗子宫肌瘤过程中服用含有激素

的药物导致病情急剧变化，这提示该肿瘤细胞可能具有激素敏感性，这有待进一步证实。由于搜索文献

中报告的病例数量有限，PAIS 治疗策略仍不清楚。 
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早期诊断，及早行手术切除，必要时可行放化疗治疗，能提高患者的生存时间。目前临床医师对于

肺动脉内膜肉瘤的认识及基础研究不够，需要在未来做进一步的研究。 
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