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　 　 血管平滑肌瘤是一种罕见的良性肿瘤,由平滑

肌和血管组成,发病年龄多介于 40 ~ 60 岁之间,女

性多于男性,常发生于下肢的皮下组织,也可发生于

头颈部、颌下腺及腹膜后区域,较少发生于女性生殖

系统 [1,2] 。 根据现有报道,血管平滑肌瘤在女性生

殖系统中主要发生于子宫,迄今国外有相关报道 30

余例,国内 70 余例,较少发生于宫颈、卵巢及阔韧

带,发病年龄 19 ~ 69 岁 [1,3] 。 多数研究认为,血管

平滑肌瘤属于平滑肌瘤的变异 [1,2,4,5] ,占子宫肌瘤

的 0. 34% ~ 0. 40% [6] 。 本文综述女性生殖系统血

管平滑肌瘤的发病机制、诊疗方法及鉴别诊断,希望

为临床诊治提供参考。

1　 发病机制

血管平滑肌瘤的发病原因尚不明确。 有研究表

明患者存在染色体核型异常,亦有研究认为血管平

滑肌瘤是一种错构性肿瘤 [3,7] 。 有研究推测其起源

于血管周围平滑肌细胞,而非子宫肌层平滑肌细

胞 [4] ,认为其发病与血管内皮损伤、静脉血流瘀滞

有关 [1,5] 。 由于好发于女性,Hwang 等 [1] 推测其存

在激素依赖,并证实其与孕激素受体存在免疫反应。

Singh 等 [6] 认为血管平滑肌瘤来源于动静脉吻合。

2　 临床表现

女性生殖系统血管平滑肌瘤多以阴道出血为主

要症状,可表现为月经量增多、经期延长、不规则阴

道出血。 多数研究认为,阴道出血是由生长因子及

其受体调节失常引起的。 多种生长因子,如碱性成

纤维细胞生长因子及其受体,影响瘤体中的静脉丛,

调节血管的形态及其生成 [3,6,8] 。 腹痛或痛经也是

常见症状,瘤体内血管收缩导致局部缺血,从而引起

腹痛 [3,6] 。 还有一些罕见症状,如 Thomas 等 [9] 报道

一例假 Meigs 征、CA125 升高,Culhaci 等 [10] 报道一

例因血管平滑肌瘤自发破裂,以腹痛、腹腔内出血为

症状。 亦有患者无自觉症状,因自行于腹部扪及包

块就诊。

Handler 等 [11] 报道一例合并凝血功能障碍,其

腹盆腔肿物直径近 30 cm,中心坏死,考虑因瘤体血

管中血液停滞,血栓形成并堵塞血管,发生缺血性损

伤,促凝血因子释放,导致红细胞、凝血因子、血小板

和凝血酶消耗。 Sánchez-Iglesias 等 [7] 报道一例瘤体

细菌感染并发生脓毒血症播散。

血管平滑肌瘤发生于宫体时,查体可及子宫增

大、形态不规则,表面可触及边界清晰的质硬结

节 [1] ;发生于宫腔时,查体有时可见肿物自宫口脱

出至阴道内 [3,8] ;发生于宫颈时,可见宫颈形态不规

则,局部突起 [3,12] 。

3　 诊断

女性生殖系统血管平滑肌瘤的术前诊断存在困

难。 除一例 CA125 升高,考虑与假 Meigs 征腹水有

关 [9] ,其余病例肿瘤标志物均正常。 其影像学图像

缺乏特异性,除了肿物内可见血管结构,无其他显著

特征。 多数病例依靠术后病理明确诊断。
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3. 1　 影像学诊断

多数病例术前使用超声及 CT 对血管平滑肌瘤

进行评估,亦有部分病例使用 MRI。 在超声中,血管

平滑肌瘤可表现为实性或囊实性肿物,可为高回声、

等回声及低回声,部分病例回声均匀,也有部分病例

回声混杂,与子宫、卵巢良恶性肿瘤不易区分。 部分

病例肌瘤内部可见血管结构、血管增生,血管内可探

及动脉血流,瘤体周围也存在血流信号 [1 ~ 3,6,7,13] 。

在 CT 中,血管平滑肌瘤可表现为囊性、实性、单房、

多房、分叶状、分层状肿物,瘤体直径较大时,在瘤体

中心可有坏死表现 [1,3,6,8,14] 。 Pierro 等 [8] 报道一例

增强 CT 动脉期和静脉期血管平滑肌瘤中可显示多

个分支状血管结构,这些血管由子宫动脉发出,子宫

动脉肥大增粗,盆腔静脉曲张,延迟期瘤体内可见不

均匀的“沙状”强化。 Kim 等 [2] 报道增强 MRI 血管

平滑肌瘤在 T2 加权像呈中、高强度信号,T1 加权像

有少量高强度信号,无弥散受限。

3. 2　 病理诊断

大体标本,血管平滑肌瘤直径 2. 5 ~ 40 cm,单

发或多发,边界清晰,质地软硬不等,切面多为灰白

色,可见致密的漩涡状结构,部分肿物内可见单个或

多个囊区,内可见积血及凝血块 [1,3,4,6 ~ 8,14,15] 。

镜下可见平滑肌束与厚壁血管相交织,这些血

管可呈动脉样,管腔扩张,血管间可见散在的梭形细

胞环绕,这些梭形细胞罕有核异型性、核分裂像及坏

死,核分裂像通常 < 2 / 10 HPF。 血管内及血管周围

可见部分出血区域,可有纤维蛋白血栓。 HE 染色

可见梭形细胞有嗜酸性胞浆及圆钝规则的胞核,平

滑 肌 束 背 景 中 可 见 弥 漫 性 黏 液 样 及 透 明 样 变

性 [1 ~ 4,7,8,15] 。

血管平滑肌瘤有 3 种组织学变异:①实性型,肿

瘤内部存在大量血管,管腔小,呈裂隙状,平滑肌束

紧密交叉,环绕血管;②静脉型,肿瘤内部有厚壁静

脉,平滑肌束疏松交叉,环绕血管,血管壁与平滑肌

束易于区分;③海绵型,肿瘤内部血管管腔扩张,管

壁仅有少量平滑肌束,管壁与周围平滑肌束不易区

分。 其中实性型最常见,静脉型次之,海绵型较少

见 [3,4,6,8,16] 。

免疫组化染色,梭形细胞可见平滑肌肌动蛋白

(SMA)、结蛋白 ( desmin)、重型钙调蛋白结合蛋白

(h-caldesmon)、 孕 激 素 受 体 ( PR ) 强 阳 性 表 达,

CD10、雌激素受体 ( ER)局部弱阳性表达,CD34 及

黑色素相关抗 原 ( HMB-45 ) 阴 性。 Ki-76 标 记 指

数 < 1% 。 血管内皮细胞可见 CD31 及 CD34 阳性表

达,PR 局部阳性表达, ER 阴性。 平滑肌束可见

SMA 及 desmin 阳性表达, CD10 阴性。 肿瘤中 S-

100、抗黑色素原 ( melan-A) 及肾母细胞瘤 1 蛋白

(WT-1)阴性 [1 ~ 4,7,16] 。

4　 鉴别诊断

当血管平滑肌瘤发生于宫体时,需与其他血管

突出的子宫肿瘤相鉴别。 ①当瘤体周围存在水样变

性时,部分子宫平滑肌瘤可包含明显的血管结构,但

其镜下结构与血管平滑肌瘤存在明显差异 [2] ,子宫

平滑肌瘤内无均匀的血管结构,其血管密度与正常

子宫肌瘤相近或更低 [4,15] 。 ②其他血管突出的子宫

肿 瘤 包 括 子 宫 内 膜 间 质 瘤 ( endometrial stromal

tumor,EST)和血管周围上皮样细胞瘤 ( perivascular

epithelioid cell tumor,PEComa)。 EST 的特征是细胞

弥漫性生长,细胞核呈圆形或椭圆形,核仁不明显,

细胞质稀少,肿瘤细胞围绕小动脉旋转排列,可存在

玻璃样变性。 免疫组化,EST 可表达 CD10、WT-1 和

SMA,但 h-caldesmon 呈阴性。 PEComa 中可见梭形

细胞和上皮样细胞混合,梭形细胞呈巢状、短束状排

列,上皮样细胞呈弥漫性或巢状排列,其间可见明显

的血管网。 免疫组化,PEComa 可表达 HMB-45 和

melan-A, 约 80% 可 表 达 SMA, 但 较 少 表 达 h-

caldesmon 和 desmin。 在血管平滑肌瘤中,EST 特异

性的免疫组化标记物 CD10、WT-1 和 PEComa 特异

性的标志物 HMB-45、melan-A 均为阴性 [3,4,15] 。 ③

肌周细胞瘤是另一种与血管平滑肌瘤类似的血管周

围肿瘤,其镜下特点为血管周围呈同心圆状排列卵

圆形或纺锤形肌样细胞,免疫组化与血管平滑肌瘤

相似,表达 SMA 和 h-caldesmon,但 desmin 呈局部表

达或阴性 [4] 。 ④血管平滑肌瘤内有时可见脂肪组

织,故还需与血管平滑肌脂肪瘤相鉴别。 血管平滑

肌脂肪瘤 HMB-45 阳性,易于与 HMB-45 阴性的血

管平滑肌瘤相区分 [7] 。 ⑤平滑肌肉瘤也是鉴别诊
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断之一,但其具有坏死、边界不清的特点,存在细胞

异型性、核分裂像增加 [3,15] 。

当发生于宫腔时,血管平滑肌瘤需与黏膜下肌

瘤、子宫内膜息肉、子宫内膜癌相鉴别 [9,15] 。 黏膜下

肌瘤表面也可含有血管,但多继发于溃疡及炎症反

应,表现为厚壁血管 [7] 。 如为流产后,还需与妊娠

组织残留相鉴别 [14] 。

当发生于卵巢时,由于血管平滑肌瘤经常发生

退行性改变,需与卵巢纤维瘤、卵巢恶性肿瘤、寄生

于卵巢的子宫平滑肌瘤相鉴别 [2,6] 。 Thomas 等 [9] 报

道,卵巢血管平滑肌瘤出现大量腹水、少量胸水,

CA125 升高达 477. 1 IU / ml,不能除外卵巢恶性肿瘤

可能,手术切除卵巢血管平滑肌瘤后,CA125 降至

正常。

血管平滑肌瘤易与静脉内平滑肌瘤病相混淆,

静脉内平滑肌瘤病是指平滑肌瘤沿脉管内生长。 镜

下可以见到血管内有良性平滑肌细胞生长,类似典

型的子宫肌瘤,有增生的梭形细胞束,胞浆呈嗜酸

性,胞核圆钝,免疫组化可见 SMA 阳性而 CD10 阴

性 [17] 。

5　 治疗与预后

血管平滑肌瘤需采用手术治疗。 根据患者有无

生育要求,可选择全子宫切除或血管平滑肌瘤切除

术。 因瘤体富含血管,行血管平滑肌瘤切除时,有大

出血风险。 Sharma 等 [18] 报道 1 例 30 cm × 14 cm ×

18 cm 的血管平滑肌瘤切除,由于大出血,中转全子

宫切除。 Hong 等 [16] 报道术前口服醋酸乌利司他每

日 5 mg,连续 12 周,瘤体直径由 14. 2 cm 缩小至

9. 8 cm,术中先行子宫动脉结扎,再行血管平滑肌瘤

切除,术中出血不多。 手术方式可根据肿瘤的大小

及部位,选择开腹或腹腔镜,报道的病例采用开腹手

术较多。 Kim 等 [2] 报道采用机器人辅助腹腔镜行血

管平滑肌瘤切除。 当血管平滑肌瘤位于宫腔时,可

采用宫腔镜切除,因易于出血,术中可放置宫腔球囊

压迫止血 [14] 。

血管平滑肌瘤术后预后较好,复发病例较少。

Sánchez-Iglesias 等 [7] 回顾 1990 ~ 2019 年子宫血管

平滑肌瘤病例报道 35 例,其中 12 例行子宫血管平

滑肌瘤切除术,23 例行全子宫切除术或全子宫双附

件切除术,最长随访时间 3 年,术后无一例复发。 李

书卫等 [5] 报道 5 例子宫血管平滑肌瘤,其中 3 例行

子宫血管平滑肌瘤切除术,这 3 例中 1 例为多发血

管平滑肌瘤 ( 3 枚 ),术后半年复发,行全子宫切

除术。

6　 小结

女性生殖系统血管平滑肌瘤是一种罕见的妇科

良性肿瘤,属于平滑肌瘤变异的一种,多发生于40 ~

60 岁,发生部位多为子宫,临床症状多为阴道出血、

腹痛或于腹部触及包块。 由于影像图像缺乏特异

性,血管平滑肌瘤的诊断主要依靠术后病理及免疫

组化。 其治疗需采用手术,根据有无生育要求,可采

用子宫切除或血管平滑肌瘤切除,术后预后较好。
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