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肺血管肉瘤的诊断与治疗
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摘要: 目的 复习肺血管肉瘤的临床表现、病理形态学特点、诊断、鉴别诊断和治疗。方法 结

合文献报道,回顾性分析 5例肺血肉瘤患者临床资料。结果 肺血管肉瘤临床症状为胸痛、咳嗽、咯

血,肺内多发结节、斑片影,病理检查瘤体主要为血管内衬异型的瘤细胞(血管内皮细胞) , 可见相互吻

合大小不一形态不规则的血管网,免疫组化 CD34、CD31 和 viment in 阳性。结论 肺血管肉瘤是罕

见的软组织高度恶性肿瘤,预后差。肺血管肉瘤需与肺腺癌、肺结核、真菌等疾病鉴别。
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Abstract: Objective T o review the clinical features, patholo gical characterist ics, diagnosis

and dif ferent ial diagnosis and treatment o f pulmonary ang io sarcoma. Methods T he clinical data in

5 cases w as ret rospect ively analyzed w ith a liter ature review . Results T he clinical symptoms of

pulmonary angio sarcoma w ere chest pain、cough and empty sis. M ult iple nodules and plaque may be

seen on Chest CT . M icroscopically , the tumo r w as composed of blo od vessel endothelium cel ls w ith

obv ious dy splasia, many ir regular blood vessels varied in size were inosculated each other and

formed vascular w eb. The immunohisto chemical results show ed posit ive CD34、CD31 and viment in

posit ive in cases. Conclusion Pulmonary ang iosarcoma is a rare and high malignant soft tumor

w ith poor pro gnosis, the diagno sis mainly depends on patto logy . It needs to be dif ferential diagno s�
ted w ith lung adenocar cinoma, pulmonary tuberculosis, and mycosis etc.
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血管肉瘤临床罕见, 而原发于肺的血管肉瘤则

更为少见, 国内外至今报道仅 10例左右, 现将我院

近期收治的 1例肺血管肉瘤病例,结合相关文献报

道的 4例,进行初步分析和讨论
[ 1- 4]
。

1  临床资料

1� 1  入院前情况  患者, 女性, 18 岁, 学生。因间

断胸痛 7个月, 痰中带血 3个月入院。2008年 7月

无明显诱因出现左胸部阵发性钝痛, 伴胸闷、气短,

此后症状逐渐加重, B 超发现心包腔少量积液, 3个

月前患者出现少量咯血和反复痰中带血, 左侧胸痛

进一步加重, 心包积液较前增多。在外院给予对症

治疗, 症状缓解不明显。发病后患者无发热、乏力、

盗汗,寒战、头痛、呕吐、腹泻、食欲不振、尿频、尿急

等症状,平素身体健康。门诊以肺结核咯血,结核性

心包炎收入院。
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1� 2  入院查体  一般情况好,神志清楚, 生命体征

平稳,全身皮肤巩膜未见黄染及出血点,浅表淋巴结

未触及。心界向两侧扩大, 心音低钝, 心率 83/ m in,

律齐,双肺呼吸音清晰, 未闻及干、湿性啰音。腹部

平软,肝脾未触及,肠鸣音正常,脊柱四肢未见异常。

1� 3  实验室相关检查  血常规 WBC 9� 34 ! 109 /

L, HB 106 g/ L, PLT 389 ! 10
9
/ L。血生化正常, 血

红细胞沉降率 21 mm/ h, PPD皮试( + + ) , 血抗结

核抗体 3项阴性,血清肿瘤标记 5项: CEA、AFP 、

CA�50 和 CA�199 水平正常, CA�125 为 101� 9 U /

ml。血清类风湿因子阴性。血抗核抗体谱正常, 血

清抗中心粒细胞胞质抗体( ANCA) ,抗蛋白酶 3 抗

体,抗髓过氧化酶抗体和抗肾小球基底膜抗体均阴

性。凝血酶原时间、凝血酶原活动度、PT 国际标准

化比值、活化部分凝血活酶时间、凝血酶时间和纤维

蛋白原时间均正常。心包液为淡黄色, 蛋白定性阳

性,细胞总数980 ! 106 / L,白细胞数 560 ! 106 / L, 单

核细胞 80% ,多核细胞 20% , LDH108� 7 U / L ,蛋白

57� 8 g / L , 糖 5� 34 mmol/ L, 氯 104 mmo l/ L, 细胞

学检查:见少量间皮细胞及慢性炎细胞,未见肿瘤细

胞。

1� 4  骨髓穿刺检查  取材涂片染色良好,粒系各阶

段比例及形态大致正常, 红系晚幼阶段比例增高

( 15� 5%) ,巨核细胞及血小板正常。

胸部 CT 显示双肺散在边界模糊斑片影和多发

结节影,肺野中外带较多。气管支气管影正常,纵隔

内未见肿大淋巴结, 大血管未见异常。心影向两侧

扩大呈烧瓶样, 心包内可见到液体密度影,右侧胸腔

少量积液,腹部超声检查未见异常(图 1~ 3)。

1� 5  支气管镜检查  支气管黏膜可见散在出血点

和出血斑(图 4~ 5)。

1� 6  病理检查  经支气管肺活检标本病理报告为

假复层柱状纤毛上皮黏膜慢性炎症, 周围肺组织肺

泡萎陷,肺泡上皮增生,其间可见一些吞噬含铁血黄

素的组织细胞, 未见肉芽肿及恶性肿瘤。经胸腔镜

肺组织活检病理检查: 肉眼观察:暗红色, 实性, 质中

等,与周围组织分界不清。肿瘤分化差,呈多灶状实

性片状分布;瘤细胞有明显异型性,可见核分裂像图

6。免疫组化结果: CD31+ , CD34+ , Viment in+ ,

CK- , EGFR- , VEGF- , HMB45- 。诊断: 肺血

管肉瘤。

1� 7  文献复习  结合我国报导的 4 例肺血管肉瘤

文献共 5例临床资料见表 1。5例肺血管肉瘤均已

排除了转移性肺血管肉瘤。

2  讨论

2� 1  定义及分布  血管肉瘤是一种起源于血管内

皮细胞的恶性软组织肿瘤,也是所有血管内皮增生

性疾病中定位恶性肿瘤的唯一的疾病, 其余均为良

性或交界恶性[ 5]。血管肉瘤临床罕见,大约占软组

织肉瘤的 1% ~ 2%
[ 1]
。最常见的发生部位是皮肤

及皮下浅表组织、乳腺、肝脏、脾脏和骨骼,其他少见

的部位是四肢、躯干和体腔。肺血管肉瘤是起源于

肺血管内皮细胞的恶性肿瘤,也称肺恶性血管内皮

瘤, (其中瘤细胞呈上皮样者称肺上皮样血管肉瘤)

它属于深部软组织血管肉瘤 [ 6] ,更为罕见,至今仅仅

报道10例左右。2000年前国内文献报道 41例血管

肉瘤,其中头颈部 21例,躯干 10例, 内脏器官 8例,

四肢 2例,未见到一例肺血管肉瘤
[ 7]
。肺血管肉瘤

不包含肺动脉/静脉血管肉瘤[ 8]。

表 1  5 例肺血管肉瘤患者的临床资料分析

编号 性别 年龄 就诊时间 临床症状 影像学 病理学检查 诊  断

1 男 37 18个月
胸痛血痰

咯血中度发热

左上肺舌段

近胸膜 5 cm

椭圆形高密度影

CD34+

viment in+
肺血管肉瘤

2 女 30 1个月 胸痛咯血
双肺多发结节影

少量胸腔积液

血管内皮细胞

异型明显 CD31+
肺血管肉瘤

3 女 18 7个月
胸痛咯血

胸闷

双肺多发结节斑片影

心包积液

血管内皮细胞

异型明显 CD34+
肺血管肉瘤

4 女 50 3个月
胸痛咯血

咳嗽咯痰

右肺团块

左上肺斑片影

右肺门影增大

瘤细胞异型由

上皮细胞构成

CD34+ CD31+ CK 散+

肺上皮样

血管肉瘤

5 女 51 1个月 咳嗽血痰 左下肺 3� 5 cm 肿块

瘤细胞呈腺样结构

核大深染 异型明显

CD34+ viment in+

肺上皮样

血管肉瘤
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2� 2  临床表现及组织形态学特征  肺血管肉瘤的

临床表现取决于肿瘤所在的部位,以及对邻近组织

和血管侵袭、压迫和是否转移等因素。临床表现主

要为胸痛、咳嗽、咯血和血痰, 肺内多发结节或肺内、

肺门块影, 可以出现心包和胸腔积液。肺血管肉瘤

从出现临床症状到就诊时间不一, 多在 3个月以内,

也有长达 18个月
[ 3]
。

血管肉瘤的大体形态特点,肿瘤直径一般在1~

15 cm 之间,实性, 可有出血性或液性坏死区。表面

光滑或有结节, 可见到广泛出血,包膜不完整或无包

膜多见,切面多呈灰白色或灰红色。

组织形态学特征:血管肉瘤的组织形态学差异

较大, 同一病例可以存在多种组织成分。最具诊断

意义的是多数瘤体实质内可见相互吻合大小不一、

形态不规则的血管网,血管内衬异型的瘤细胞(血管

内皮细胞) ,细胞体积可以从较小到巨大, 瘤细胞多

为圆形或卵圆形,分化差的可呈梭形或上皮样,呈弥

漫性实片性和巢状排列。核质深染,核仁清楚,核异

形明显。可见到广泛出血。肺血管肉瘤低倍镜下显

示圆形、卵圆形的多发结节。呈微息肉样播散至邻

近的细支气管和肺泡腔。

电镜观察: 主要结构是瘤组织中血管形成,瘤细

胞间的连接方式主要是紧密连接,超微结构特征性

改变是大量不完整的基板包绕的瘤细胞, 其内可见

形态不规则、增生活跃的内皮细胞。肿瘤主质细胞

是内皮细胞,可以混杂有外皮细胞、平滑肌样细胞、

纤维母细胞和组织细胞等。瘤细胞核呈圆形、卵圆

形或不规则形, 细胞器稀少,有时可见到内皮细胞标

志性结构 Weibel�Palade 小体。位于内皮细胞外侧
的外皮细胞常为外板包绕,可见胞质突起和肌丝[ 9] 。

免疫组化: 免疫组化对血管肉瘤诊断有重要意

义,可以表达不同的内皮细胞标志, CD34、CD31 和

∀因子相关抗原是血管来源肿瘤的特异性标志物,

其中 CD31和 ∀因子相关抗原对上皮样血管肉瘤的

诊断特异性很高, 可达 90%以上
[ 8]
, Viment in 对几

乎所有上皮样血管肉瘤均强阳性表达
[ 4]
, CKp和角

蛋白对血管肉瘤部分表达, F8RA、BNH9染色也可

以发现血管内皮成分 [ 10]。

2� 3  诊断及鉴别诊断  目前对血管肉瘤的诊断主
要是依靠临床表现和组织学病理学检查, 对一些复

杂的病例,可以采用免疫组化技术和电镜观察超微

结构明确诊断。

当患者出现胸痛、胸闷、咯血、痰血、咳嗽, 无肺

部阳性体征,影像学表现为肺内单发或多发结节影,

出现胸液,支气管镜检查发现支气管黏膜下出血斑,

除了要想到常见疾病外, 还应考虑肺血管肉瘤的可

能性。

从临床角度要排除支气管肺癌、转移性肺癌、肺

结核咯血、支扩合并感染、肺真菌病、血液病、肺的非

感染性血管炎和肉芽肿病变、结缔组织病的肺部表

现和慢性浸润表现的肺病。一旦诊断肺血管肉瘤,

还要区分原发性和转移性。

从组织病理学的角度,肺血管肉瘤主要与以下

疾病鉴别: ( 1)肺腺癌: 临床常见, 临床表现相似, 常

需鉴别。镜下观察肺腺癌无血管腔形成, 免疫组化

CD34( - )、CD31( - ) , 而 CK( + ) TT F( + )。( 2)上

皮样血管内皮瘤: 一种低度恶性血管内皮来源肿瘤,

瘤细胞在丰富透明黏液基质中呈巢和角状排列, 瘤

细胞构成的管腔样结构更多见。细胞异型不明显。

核分裂相少见,坏死和出血少见。( 3)胸膜恶性间皮

瘤: 胸膜恶性间皮瘤的瘤体主要在胸膜, 多呈胸膜

弥漫性结节浸润, 镜下很少有幼稚血管腔和单细胞

管腔形成。出血坏死不多。免疫组化 CK5/ 6 和

calret inin 可以阳性。( 4)恶性黑色素瘤: 恶性黑色

素瘤瘤体内含有黑色素, 有巢状结构但没有血管形

成区,免疫组化 S�100和 HMB45阳性。( 5)梭形细

胞血管内皮瘤:其组织学特征无明显异形性,多见于

四肢,组织学上可见到静脉石、卡伯氏样点和海绵状

血管瘤区,易与肺血管肉瘤区别。( 6)肺硬化性血管

瘤:由#型肺泡上皮发生的肺内良性肿瘤,组织学见

到细胞呈片状乳头状生长,无异型性及单个细胞管

腔形成。( 7) Kaposi∃ s肉瘤: Kaposi∃ s 肉瘤有时与

血管肉瘤难以鉴别。侵袭肺的 Kaposi∃ s肉瘤多发

生在 AIDS、长期使用免疫抑制剂、器官移植和吸毒

的人群中,肿瘤结节主要由非典型核及有丝分裂活

性的纺锤形间质细胞组成, 瘤细胞间有网状纤维包

绕,可以出现玻璃样小球,细小的血铁质沉着。没有

衬以血管内皮细胞相互吻合的血管腔。( 8)软组织

肿瘤肺转移:起源于乳腺甲状腺和皮肤肿瘤肺转移,

可以产生一种假血管瘤样形态, 有自由交通的血管

腔和瘤细胞质内空泡形成, 类似血管肉瘤。但转移

癌细胞核异型更明显,核分裂相多, 只表达 CK, 而

不表达内皮细胞来源的标记。

2� 4  治疗及预后  血管肉瘤目前尚无统一、标准、
有效的治疗方案[ 1] ,多采用以手术切除为基础, 辅以

放疗、化疗、支持治疗的综合治疗方法。5年生存率

只有 42� 1%,手术结合放射治疗可能是最佳的治疗

方式,单纯放射治疗预后最差,化疗的疗效有待于进

一步准确评价。手术+ 放射治疗时放射治疗剂量

%50Gy疗效较佳, 5年生存率可达到 66� 5% [ 7] 。
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在所有软组织肿瘤中,血管肉瘤预后最差,多数

患者于确诊后 2~ 3 年内死亡, 中位生存期 15~ 24

个月, 5年生存率为 7� 1% ~ 33%, 死因主要是局部

复发和远处转移,转移多出现在治疗后 24个月
[ 7]
,

肺脏转移最常见( 80� 8%) , 其次是肝脏( 44� 7% )、

骨骼 ( 44� 7%)、区域淋巴结 ( 29� 8%)、肾上腺

( 29� 8%)和胸膜( 21� 3% )
[ 11]
。

影响预后的因素有以下几点: ( 1)瘤体的大小,

瘤体 & 5 cm 的病例预后明显好于> 5 cm 者[ 12] ; ( 2)

肿瘤的恶性程度,恶性程度高的预后差,有学者建议

将肿瘤细胞的有丝分裂数作为血管肉瘤预后的因

素[ 12] ; ( 3)治疗模式的选择,综合治疗要明显好于单

一治疗者[ 7] ; ( 4)手术切除的彻底性,有报道手术切

缘有无肿瘤细胞浸润的局部复发率是 82%和 65% ,

5年生存率是 68%和 76% [ 13]。术中多点冰冻检查

能提高手术完整切除率, 改善预后。(本文图 1~ 6

见封三)
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图 1~ 3  胸部 CT 显示双肺散在边界模糊斑片影和多发结节影, 肺野中外带较多。气管支气管影正

常,纵隔内未见肿大淋巴结,大血管未见异常。心影向两侧扩大呈烧瓶样, 心包内可见到液体密度影,右侧胸

腔少量积液。 图 4~ 5  支气管黏膜可见散在出血点和出血斑。 图 6  肿瘤分化差, 呈多灶状实性片状分

布;瘤细胞有明显异型性,可见核分裂像。


