一例在体外循环下行心脏嗜铬细胞瘤切除的病例报道
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摘要：我们报道了一例21岁男性患者的心脏嗜铬细胞瘤患者，肿瘤累及右心房及右室流入道，该病例经由生长抑素显像确诊。术前评估采用多模式影像学检查以准确描述肿瘤的范围、定位及周围组织，检查显示肿瘤未包绕主要的冠状动脉。在体外循环辅助及心脏停搏的条件下，我们安全有效地切除了肿瘤，手术切缘阴性。在之后3个月的随访中患者无任何异常症状。
病例报道
   嗜铬细胞瘤起源于自主神经系统中的嗜铬细胞，是一种会释放儿茶酚胺的肿瘤。嗜铬细胞瘤绝大多数位于肾上腺，极少部分在其它部位。心脏嗜铬细胞瘤非常罕见，且其发病部位在许多病例中常有所不同。因此术前必须进行多学科会诊进行评估，并订制个体化的手术方案。
   该病例为一名21岁的男性患者，因间歇性高血压伴心悸、大汗淋漓入院。查体时显示患者有中度高血压（收缩压＞160mmHg）。心电图和常规实验室检查结果未见异常。患者血液和尿液中的儿茶酚胺及其代谢物水平显著升高，因此我们怀疑诊断有可能为嗜铬细胞瘤。常规腹部计算机断层扫描(CT)显示双侧肾上腺显像正常。随后进行了全身99mTc-HTOC生长抑素受体显像/CT成像，发现右心房附近有阳性摄取病灶（图1A）。基于这些检查结果，患者被确诊为心脏副神经节瘤。经胸超声心动图（TTE）也显示心包内有直径约4.0cm的等回声肿块（图1B）。为了更准确描述肿瘤，行磁共振成像（MRI）检查并发现一位于右房室沟的肿块，大小为3.5cmx3.8cmx4.8cm，肿块压迫右心房、三尖瓣环和右室流入道（图1C）。首次灌注显示对比剂在给药后不就
被快速摄取，提示肿瘤血供丰富。而延迟钆增强显像时，肿块未见明显显影（图1D）。此外，冠状动脉造影显示右冠状动脉有许多分支为肿瘤供血（图2A）。
   在充分的术前准备后，经正中胸骨切口进行手术。麻醉诱导期间，联合使用α肾上腺素能和β肾上腺素能拮抗剂控制患者的血压。经食管超声心动图（TEE）进一步证实心包内肿块大小约4.0cm（图2B）。打开心包后可见肿瘤位于右房室沟，累及右心房延伸且包绕右心室流入道。肿瘤与周围组织未见明显分界。手术通过双腔静脉引流进行体外循环（CPB）（图3A）.肿瘤被薄包膜覆盖，在心脏停搏下进行肿瘤切除手术（图3B）。结扎为肿瘤供血的小血管后，成功地将肿瘤从下层组织中整块切除，肿块边缘阴性（图3C）。最后重建心脏切口，患者耐受良好（图3D）。在体外循环支持下，患者血流动力学指征保持稳定，尽管在术中触及肿瘤时患者的心率和血压略有上升。病理结果显示肿瘤成分为神经内分泌细胞，这是心脏嗜铬细胞瘤的典型特征（图2C和D）。
患者于术后7天出院。他的血压正常，无需进行降压治疗。术后心电图显示为窦性心律心电图。术后经过3个月随访，患者无异常症状，儿茶酚胺及其代谢物水平正常，TTE检查未见异常。
评论
   异位嗜铬细胞瘤的发生率约占所有病例的10%，其中发病于胸部的发病率＜2%，且多见于后纵膈。因此，心脏原发嗜铬细胞瘤是罕见的。在解剖学上，心脏嗜铬细胞瘤最常起源于左房，其次试
房间隔。其他可能的肿瘤发生部位有心脏前表面、主动脉根部、肺动脉干和右心房。我们认为我们的病例是第一例经手术切除的侵犯右房室沟的副神经节瘤。因为症状和体征的非特异性，这种疾病的诊断可能很困难。在此病例中，心脏嗜铬细胞瘤通过血液和尿液中的儿茶酚胺及其代谢物的水平升高确诊。心脏嗜铬细胞瘤的影像评估方法包括CT、MRI和99mTc-HTOC(肼-烟酰胺-3-胰蛋白酶-奥曲肽)生长抑素受体显像。而冠状动脉造影的作用在于筛查动脉粥样硬化病变和确认冠状动脉及其分支对肿瘤的供养关系。因此，本例中我们术前评估选择多模式影像学检查，以获取足够的信息来安全地进行手术。CT扫描和MRI可更好地显示肿瘤解剖范围。虽然TTE是必不可少的检查，但它可能得出阴性结果，尤其是当肿瘤向后累计横窦的时候。
  显然，治疗的目的是完全切除肿瘤且切缘阴性，因为手术切除肿瘤通常是为了实现永久治愈疾病和消除症状。然而，这是非常有挑战性的，因为大部分的肿瘤与周围组织缺乏清晰的分界。部分肿瘤发生部位与手术切除后预后不良相关，一些病例可能需要额外的心脏结构重建，如冠状动脉旁路移植术（CABG）。我们认为，在本病例中，由于肿瘤侵犯心脏且边界不清晰，我们推荐使用体外循环与心脏停搏，这样才能完整且安全地切除心脏嗜铬细胞瘤。体外循环的另一个好处是，它几乎可以完全控制住术中因对肿瘤的操作而引起的血压波动。外科操作需要非常小心，因为即使是触摸肿瘤也可能引起激素的释放，这为外科手术带来了困难。右冠状动脉主干与肿瘤滋养血管很难分辨，它与肿瘤的投影显像重合且部分滋养肿瘤。因此，涉及到右冠状动脉的手术策略尤为重要。关于此外，当主动脉钳夹阻断的时候，不会有儿茶酚胺的突然释放。在肿瘤无法经手术切除又没有远处转移的情况下，心脏移植可以作为一种挽救生命的选择。在我们的病例中，我们通过精细的外科操作，结扎了肿瘤的滋养血管，将肿瘤从冠脉循环中完整地剥离出来。
  未来的研究旨在精确定义恶性肿瘤的组织学标准以设计辅助治疗方案，或评估无手术指征的心脏嗜铬细胞瘤患者长期无症状生存的情况。综上所述，多模式影像学检查在心脏嗜铬细胞瘤的诊断中非常重要。体外循环辅助下进行手术切除肿瘤是最有效和安全的策略。  
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