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【摘  要】：原发性心包间皮瘤是一种极为罕见的预后较差的肿瘤，各年龄人群均可发生。本文报道一例主要表现为心包

填塞的大量血性心包积液的原发性恶性心包间皮瘤患者，由正电子发射计算机断层扫描（PET-CT）及病理检验结果联合确诊。

患者在心包闭式引流后接受奈达铂联合培美曲塞化疗，6 个月后死亡。心包间皮瘤在组织学上主要呈椭圆形编织状排列的

上皮样细胞团，细胞核深染。此类病例较少见，临床医生和病理学家认为其为一类可相对早期诊断的心包肿瘤。为发现这

种罕见疾病的早期诊断方法，需要积累临床影像诊断和病理诊断结果。
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1 1 病例资料病例资料

患者，女，53 岁，既往纺织厂 20 年石棉接触史，5 天

来感反复胸闷、气促，活动后为著，遂至我院急诊就诊。

入院后查体双肺呼吸音清，心音遥远，心律齐，心界向两

侧扩大，各瓣膜听诊区未闻及明显杂音，双下肢轻度凹陷

性水肿，测体温 36.8℃，呼吸 20 次 / 分，脉搏 100 次 / 分，

血压 86/47mmhg。胸部计算机断层扫描（CT）、胸部超声、

心脏彩超均提示双侧胸腔积液和大量心包积液（胸部 CT
影像表现见图 1）。初步诊断为 “ 心包积液原因待查 ”。 

     
图 1 胸部 CT 结果

急诊留观期间患者胸闷、气促症状逐渐加重，遂为其

紧急实行 " 心包闭式引流术 "，排出血性心包积液共 600 毫

升。术后患者上述症状明显缓解，双下肢水肿消退。胸水

生化检验提示：总蛋白 56.7g/L，C 反应蛋白 20.41mg/L。
胸水常规检验提示：1. 外观 : 血性、混浊；2. 细胞计数 : 
1280/ul；3. 李凡他试验 : 阳性。为进一步行专科诊治，后

至我院呼吸内科住院诊治。

呼吸科入院后次日，PET-CT 结果提示提示多发心包异

常增强病变，考虑 " 心包肿瘤（多发性原发性间皮瘤）" 可
能性大（图 2），且心包积液 TCT（液基薄层细胞学检查）

和针吸细胞学检查均发现多个恶性细胞块（图 3）。

图 2 PET-CT 成像结果
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图 3 心包积液 TCT 观察结果

一周后，心包积液免疫组化分析报告提示：Calretinin（+）、Wilms Tumor（+）、TTF-1（-），NapsinA（-）、CK5/6（+）、

MC（HBME1）（-）、CK7（+）、CK20（-）、Villin（-）、PAX-8（-）、ER（-），PR（-）（图 4）。结果进一步证实

病灶性质与其高度恶性。最终诊断为 “ 原发性恶性心包间皮瘤（PMPM）”。
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图 4 免疫组化分析结果（仅选取部分代表性切片）

住院期间，患者每日均维持心包积液引流，日最高引流量小于 1000 毫升，均为血性。最终诊断后，患者心包腔即接受

“ 重组人血管内皮抑制素 ” 注射，并同步接受首次化疗，方案为 “ 培美曲塞 0.8g d1+ 奈达铂 60mg d1-2”。
治疗后三天，胸部超声均未提示新增心包积液，且胸闷、气促明显改善，遂暂予出院随访。随后数月内，患者继续维

持相同化疗四次。第五次化疗后 1 月余，患者胸闷、气促感再发。CT 提示腹壁新增多发皮下结节，考虑肿瘤转移。后患者

病情迅速恶化，1 月内上述病情反复，左侧胸腔积液细胞病理学检验提示：（胸腔积液细胞团）发现恶性细胞，结合患者

病史和免疫组化分析，考虑恶性间皮瘤。免疫组化报告：Calretinin (-)、Wilm's tumor (+)、TTF-1 (-)、NapsinA (-)、CEA (-)、
CK5/6 (+)、P40 (-)、MC (HBME1) (-)（图 5）。患者最终于入院五天后死亡。

    
HE 染色
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图 5 再入院期间免疫组化分析结果
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原发性恶性心包间皮瘤罕见，约占所有间皮瘤的

1%[1]，其恶性程度极高，平均生存率仅为 5 ～ 7 个月 [2]。

一项大型尸检研究证明，此疾病发病率不超过 0.0022%[3]，

故诊断较难。事实上，原发性恶性心包间皮瘤患者往往首

先以心包炎或心包填塞就诊。一般来说，原发性恶性心包

间皮瘤最常见的症状和体征与肿瘤和 / 或渗出对心脏的压

迫有关。后者通常表现为血性积液 [8]。部分研究表明，石

棉暴露与原发性心包恶性肿瘤之间可能存在关系，但绝对

明确的相关性尚未建立 [3-6]，另外，有报道，p16 缺失是恶

性胸膜间皮瘤患者的预后因素，但是否与 PPM 相关仍未知
[7]。

此外，据研究报道，原发性心包恶性肿瘤多发于男性，

可发生于任何年龄，但主要确诊年龄往往于50至70岁之间，

中位年龄为 46 岁 [9]。除外，原发性恶性心包间皮瘤是一种

致死率很高的转移性疾病，其发病较晚，对治疗反应较差 [10]。

本例患者呈现经典的原发性恶性心包间皮瘤的疾病演变过

程，虽然治疗敏感性较低，患者最终死亡，但为诊断这种

罕见的致命恶性肿瘤提供了创新思路，有助于其他患者第

一次因此入院时得到及时、正确的诊断。在本例患者的整

体诊治过程中，虽然原发性恶性心包间皮瘤遵循常规的疾

病发生、发展和转归，但诊断仍较耗时。诊断过程中，石

棉接触史、大量血性心包积液、心包填塞、肺淤血、肺水肿、

心力衰竭等都强烈提示可能存在心包恶性肿瘤 [3, 9, 11]，但早

期初筛检查未提示诊断特异性。此病例中，急诊及专科医

师初始即进行 PET-CT 检查和病理检验，有助于早期迅速、

准确下达诊断。尤其 PET-CT 检查，帮助临床医师早期即

确定大量心包积液病例的诊断方向。后续病情复发、病灶

转移和预后不佳、生存期短亦符合疾病的典型特征，进一

步证实最终诊断。故 PET-CT 检查和病理检验未来或许可

成为原发性恶性心包间皮瘤诊断标准中的黄金组合，尤其

在早期诊断方面。综上，患者经济条件允许时，医师应尽

早提供类似 PET-CT 的检查选择，并辅以细胞学检验（必

要时及时增加免疫组化分析），以尽早诊断原发性恶性心

包间皮瘤，减少患者痛苦，改善患者生存质量。 
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