
原发性脾脏血管肉瘤临床十分罕见袁本院收治
员例袁现报告如下遥
员 临床资料

患者袁女袁苑园 岁袁因野乏力 猿月余袁腹痛 员 凿冶入
院遥 查体院精神差袁贫血貌袁浅表淋巴结未及肿大遥 左
侧腹部有压痛袁无反跳痛袁可触及肿大脾脏袁下极超过
脐水平 圆 糟皂袁质地硬袁肝脏肋下未及遥 上腹部 悦栽检查
示院脾区巨大软组织肿块袁增强动脉期呈不均匀轻度强
化袁静脉期尧延迟期持续强化袁周围器官受压渊图 员粤耀
悦冤遥血常规院白细胞 圆园 伊 员园怨 辕 蕴袁血红蛋白 远源援圆 早 辕 蕴袁
血小板 圆苑伊员园怨 辕 蕴曰生化检查院丙氨酸转氨酶 员愿 哉 辕 蕴袁
天门冬氨酸转氨酶 员猿园 哉 辕 蕴袁胆红素正常袁肾功能正
常袁血清铁蛋白 缘员远援怨员 灶早 辕 皂造曰骨髓穿刺院巨核细胞
成熟障碍袁增生性贫血遥完善术前准备后袁全身麻醉
下行脾脏切除术袁 术中见脾脏约 圆愿 糟皂 伊 圆园 糟皂 伊
员远 糟皂大小袁暗褐色袁质硬袁与大网膜尧横结肠系膜及左
侧膈肌粘连袁 中下极可及 缘 糟皂 伊 缘 糟皂 伊 源 糟皂血肿袁
抽取腹腔内血性积液约 圆园园 皂造遥 术后镜下标本见大
量内皮细胞异形增生及新生异形血管增生袁部分扩
张出血曰免疫组化院云愿渊垣冤袁灾蚤皂渊垣冤袁悦运渊原冤袁耘酝粤
渊原冤袁杂鄄员园园渊原冤袁匀酝月源缘渊原冤袁酝粤砸栽鄄员渊原冤遥 病理诊断
为原发性脾脏血管肉瘤渊图 圆冤遥 术后患者未予放化
疗袁 定期随访袁远个月后复查上腹部 悦栽提示肝脏可
及多发结节影袁增强轻度强化渊图 员阅冤袁考虑肿瘤转
移遥 术后 员园个月患者因全身多脏器衰竭而死亡遥
圆 讨 论

脾脏血管肉瘤为一种罕见的高度恶性肿瘤袁从
员愿苑怨年 蕴葬灶早澡葬灶泽首先发现此病后袁全世界约有 圆园园
例报道咱员暂遥 发病年龄 员源个月耀愿怨岁袁平均 缘怨岁遥 男
性略多见袁种族尧地域及遗传对于疾病的发生无显著

相关性咱圆原猿暂遥 脾脏血管肉瘤的发病机制尚不明确袁可
能与接触某些化学物质如砷尧氯乙烯尧二氧化钍或者
电离辐射及淋巴瘤化疗有关袁 但也有部分学者认为
是由脾脏良性病变如血管瘤或者血管内皮瘤恶变而

引起咱员原圆暂遥
脾脏血管肉瘤的临床表现形式多样袁 早期症状

多不典型袁随着肿瘤进展袁多表现为左上腹部疼痛尧
乏力尧消瘦及厌食遥 研究表明超过 缘园豫的患者体格
检查可发现脾脏肿大袁而 员猿豫耀猿圆豫的患者会出现自
发性脾破裂咱员暂遥 实验室检查常表现为正常细胞性或
者巨幼细胞贫血以及血小板数量减少袁 部分患者可
有白细胞数量增高咱猿暂遥由于脾脏血窦丰富袁脾脏血管
肉瘤极易发生血行转移袁较多见的转移部位为肝脏尧
肺尧淋巴结及骨骼袁偶有肿瘤转移至肾上腺尧消化道尧
网膜及颅脑的报道咱圆暂遥 即使患者术前检查未发现肿瘤
转移而行脾脏切除袁 术后肿瘤转移的发生率仍是很
高遥 根据 晕藻怎澡葬怎泽藻则 及 云葬造噪 的研究结果咱源原缘暂袁远怨豫耀
员园园豫的脾脏血管肉瘤患者均会发生肿瘤转移袁然而
其与疾病的病死率无显著相关性遥 同时有报道显示
约 缘豫的病例会合并有其他恶性肿瘤袁如乳腺癌尧淋
巴瘤尧结肠癌尧皮肤癌或者肾癌咱猿暂遥

影像学检查对发现和诊断本病具有重要意义遥
超声检查定性特征较少袁通常表现为脾脏肿大袁脾脏
内弥漫分布大小不等尧囊实性不均质回声光团遥其中
囊性区域多由肿瘤的出血或坏死所引起咱圆袁远暂遥彩色多
普勒提示脾脏内部血流信号丰富袁 血管走行迂曲粗
大遥 悦栽平扫表现为脾内圆形或椭圆形低密度区袁境
界不清曰 若有高密度区常表示有急性出血或含铁血
黄素沉积咱远暂遥 而增强 悦栽扫描则表现形式多样袁但多
类似于肝脏海绵状血管瘤袁 即病变呈边缘性不规则
状明显强化遥 相较于肝脏实质信号袁正常脾脏 酝砸陨
的 栽员宰陨呈低信号而 栽圆宰陨呈高信号遥 在脾脏血管
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粤 月

悦 阅
粤院术前上腹部 悦栽平扫示脾脏肿大袁密度不均匀曰月院术前上腹部 悦栽增强渊动脉期冤示脾脏不均匀轻度强化曰悦院术前上腹部 悦栽增强渊门静脉

期冤示脾脏持续强化袁其内低密度区显示更加清晰曰阅院术后上腹部 悦栽增强渊门静脉期冤示脾脏缺如袁肝脏内多发类圆形低密度占位袁病变周围轻
度强化遥

图 员 原发性脾脏血管肉瘤上腹部 悦栽检查

血管肉瘤细胞呈多角形或梭形尧核分裂多见袁构成相互吻合的血管网袁其腔隙中可见红细胞遥
图 圆 原发性脾脏血管组织病理与免疫组化图
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肉瘤中袁栽员宰陨及 栽圆宰陨均可出现直径为 员耀圆 糟皂的
低信号图像及大小不等的高信号图像袁前者主要是
由于脾脏慢性失血或者肿瘤纤维化引起袁而后者主
要是脾脏亚急性出血或者肿瘤坏死引起咱远原苑暂遥使用造
影剂 郧凿鄄阅栽孕粤后袁脾脏实质信号不均匀性增强并出
现大量高信号结节遥
脾脏血管肉瘤的明确诊断依赖于病理检查袁光

镜下可见肿瘤出血尧坏死袁部分病例可见含铁血黄素
沉着尧髓外造血及胞浆内透明小体遥 肿瘤细胞呈多
角形或梭形尧核分裂多见袁可相互吻合形成新生血
管袁其腔隙根据分化程度不同而呈裂隙状尧窦状或蜂
巢状袁局部病灶类似纤维肉瘤样改变咱源暂遥目前已知脾
脏血管肉瘤的免疫组织化学可不同程度的表达

悦阅猿员尧悦阅猿源尧悦阅远愿尧灾耘郧云砸猿尧云愿及 灾蚤皂袁 这对于疾
病的诊断具有重要意义袁但仍需进行大样本量研究
以明确肿瘤细胞的起源遥
脾脏血管肉瘤病情发展快袁转移早袁预后差遥 大

约只有 圆园豫的患者生存期超过 远个月遥 台湾长庚纪
念医院最近报道 员例 苑岁男孩脾切除术后已无病存
活 员远年袁是目前已知存活时间最长的患者咱愿暂遥 自发
性脾脏破裂是影响预后的一个重要因素袁可能是因
为增加了肿瘤腹腔种植转移及血行转移的风险遥 其
他影响预后的独立因素包括院肿瘤大小尧有丝分裂计
数及治疗方式咱员袁愿暂遥切除脾脏是此病通常使用的治疗
方法袁术后是否需要放化疗目前尚未有统一意见袁然
而已有多位学者报道了关于术后化疗的个案袁如使
用表柔比星尧异环磷酰胺尧紫杉醇等化疗药物袁但治
疗效果均欠佳咱猿袁怨暂遥 匀葬则葬等咱怨暂在脾脏切除后应用大剂
量化疗渊悦匀韵孕方案冤猿周期袁随后自体同源外周血
干细胞移植渊葬怎贼燥鄄孕月杂悦栽冤袁患者存活 远年袁提示这种
治疗方法可能有效遥 分子靶向治疗是目前肿瘤研
究的热点袁考虑血管内皮生长因子渊灾耘郧云冤于 愿园豫的
血管肉瘤中过量表达袁 因此贝伐单抗渊遭藻糟葬增蚤扎怎皂葬遭冤

等抗 灾耘郧云药物联合传统化疗药物并辅以免疫支持
治疗袁可能开辟了治疗脾脏血管肉瘤的新的途径遥
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