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摘  要 

子宫静脉内平滑肌瘤病(intravenous leiomyomatosis, IVL)是一种良性肿瘤，却有恶性肿瘤的浸润性和

易复发的特性，一旦发现，需尽早手术治疗，术后需严密随访，以防复发。本篇通过报告1例子宫静脉

内平滑肌瘤病及结合相关国内外文献，探讨子宫静脉内平滑肌瘤病的发病机制、临床病理特点及诊治，

对临床具有一定的指导意义。 
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Abstract 
IVL is a benign tumor, but it has the characteristics of infiltration and easy recurrence of malig-
nant tumors. Once discovered, it needs to be operated as soon as possible. Close follow-up is 
needed to prevent recurrence. In this paper, one case of intravenous leiomyomatosis was reported 
and the pathogenesis, clinicopathological characteristics, diagnosis and treatment of intravenous 
leiomyomatosis were discussed in combination with relevant domestic and foreign literature, 
which has certain guiding significance for clinical practice. 
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1. 病例摘要 

患者女，53 岁，G1P1，因“自扪及腹部肿物 1 年余”于 2021 年 03 月 15 日入院。入院查体：体温：

37.1℃，脉搏：89 次/min，血压：105/65 mmHg (1 mmHg = 0.133 KPa)，呼吸：21 次/min。妇科查体：外

阴发育正常，阴道通常，宫颈可见纳囊，子宫后位，增大如孕 4 月余大小，外形不规则，质硬，无压痛，

无压痛，双附件区未扪及明显异常。手术史：12 年前因双侧下肢静脉曲张行手术治疗，5 月前行右侧半

月板手术。入院超声示：子宫后位，约 6.2 * 4.8 * 3.8 cm (不包括外突团块)，包膜不完整，外形不规则，

肌层回声不均匀，肌层探及数个低回声结节及团块，大者：前壁 12.1 * 11.6 * 7.0 cm (外突，推压内膜)，
后壁 4.2 * 3.8 * 3.0 cm (外突)，左后壁 4.0 * 3.8 * 2.5 cm (外突)，均边界清。内膜厚约 0.5 cm，内回声欠

均匀，宫腔内见圆形节育器回声，位置正常。患者围绝经期，拟行开腹全子宫切除术 + 双附件切除术。

术中所见：子宫约 4 月孕大，多发肌瘤，大者位于前壁下段，约 12 * 11 * 10 cm 大小，质偏软，右侧宫

旁子宫血管处结节样增厚，双侧附件未见明显异常。切除标本经家属过目后送病理检查，快速冰冻病理

结果示：子宫多发性平滑肌瘤，部分区域细胞略丰富；其中一处不除外静脉内平滑肌瘤，建议等石蜡进

一步明确诊断。手术顺利，术后恢复可，术后病理示：子宫静脉内平滑肌瘤，子宫多发性平滑肌瘤，部

分区域细胞略丰富；(静脉内平滑肌瘤)：CD31 (肌瘤表面及周围见内皮细胞) CD10 (−), SMA (+), Ki-67 (+, 
约 10%)。目前仍在随访中，尚无复发迹象(该案例报道已获得患者知情同意)。 

2. 讨论 

子宫静脉内平滑肌瘤病又称血管内平滑肌瘤病(intravascular leiomyomatosis, IVL)，是一种少见的、特

殊类型的平滑肌肿瘤。IVL 作为一种良性肿瘤，却有恶性肿瘤的浸润性和易复发的特性，其最大的危害

在于血流梗阻可导致猝死。IVL 可分为四期，I 期：已经穿透子宫静脉壁的肿瘤，但被限制在盆腔内；II
期：肿瘤长入卵巢静脉或髂静脉并延伸至腹腔内肾静脉以下水平；III 期：通过下部肿瘤扩展到下腔静脉

进入右心房；IV 期：肿瘤进展涉及肺实质[1]。约有 10% IVL 可侵袭至心脏及肺动脉，称为心脏内平滑

肌瘤病(intracardiac leiomyomatosis, ICL)，表现为右心充血性症状，如胸闷、心悸、呼吸困难、晕厥、双

下肢水肿等。IVL 质地坚韧，并不容易发生脱落而导致栓塞，且该病进展缓慢，侧支循环形成，一般引

起的血流动力学障碍并不严重。但病变进展至心脏后，其末梢往往在心腔内膨大生长，形如纺锤，导致

血流梗阻，甚至猝死[2]。 

2.1. 发病机制 

IVL 属于中胚叶细胞肿瘤，病因尚不明确，其发生机制可能涉及雌孕激素、生长因子、细胞因子及

细胞外基质成分等多种因素。目前存在两种假说，① IVL 起源于血管壁内的平滑肌细胞。② IVL 来源

于子宫的平滑肌瘤，侵犯静脉管腔并沿静脉腔内生长，国内外多数学者认同后者观点[3] [4] [5]。研究发

现 IVL 中雌激素受体(estrogen receptor, ER)高于正常组织 10 倍，孕激素受体(progestrone receptor, PR)高出
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50 倍。ER、PR 在 IVL 相邻血管壁中表达阴性，患者血清中雌二醇(estradiol, E2)水平明显升高，术后 10 d 
E2 水平降至正常[1] [6]，提示 IVL 是一种雌激素依赖性肿瘤，起源于子宫肌瘤而不是血管壁。 

2.2. 辅助检查 

IVL 往往缺乏典型的超声声像特征，有时与子宫平滑肌瘤难以鉴别，尤其病灶较小者且位于肌壁

间，超声检查容易误诊。本例患者术前彩超均提示为子宫低回声团块考虑子宫肌瘤，术前均无法准确

诊断。这些会干扰临床医师的视觉和思路，导致对该病的漏诊。有研究发现，部分 IVL 磁共振显像提

示与子宫密切相关的盆腔实性占位，伴行血管迂曲、增粗，肿瘤的 DWI 多为高信号，表观弥散系数(ADC)
值却降低，CT 可表现为受累静脉腔呈低密度显影或充盈缺损[7]。尽管如此，IVL 的术前诊断率仍然低，

存在误诊。 

2.3. 病理表现 

确诊 IVL 多数依赖术中冰冻及术后病理。本例患者标本肉眼可见：肌壁间见紫蓝色出血点，肌壁间

见灰白色结节数枚，大者大小 13 * 11 * 11 cm，切面灰白质韧编织状，其中一枚结节似位于脉管内，直

径约 1.5 cm，表面光滑，切面灰白质软。术后病理示子宫静脉内平滑肌瘤。此外，宫旁血管、附件血管、

阔韧带、髂内及髂总血管、下腔静脉、右心房内等处可见条索状、串珠样、蠕虫样肿物，大小不等，可

抽出，切面粉白或灰白，质软硬不等[8]。镜下所见：大部分肿瘤由典型的梭形平滑肌细胞组成，平滑肌

瘤以外的组织中脉管内可见被覆内皮的形态良性的平滑肌。肿瘤细胞形态温和，异型性不明显[9]。部分

病例富含血管，除了平滑肌瘤中常见的厚壁血管，尚可见许多薄壁血管，局部血管成分明显，类似于血

管肿瘤，免疫组化结果显示，平滑肌肌动蛋白 SMA 呈不同程度阳性表达。ER、PR 强(+)，静脉血管的内

皮标记 CD31、CD34、VIII 因子等多为(+)，一般不表达 CD10 和黑色素细胞标志物 HMB-45，ki-67 增殖

指数低[10]。这对 IVL 与平滑肌肉瘤(leiomyosarcoma, LMS)、低度恶性子宫内膜间质肉瘤(endometrial 
stromalsarcoma, ESS)鉴别有一定意义。 

2.4. 处理及预后 

IVL 的治疗必须结合患者的年龄、生育状况、病灶累及范围等因素综合制定。手术是治疗 IVL 原发

病灶和转移病灶的唯一手段[11]。本例患者围绝经期且合并多发子宫肌瘤，故行全子宫切除术 + 双附件

切除术，目前仍在随访中，尚无复发迹象。现普遍认为，年龄较大或有子宫外脉管浸润、无生育要求的

患者建议行全子宫 + 双附件 + 宫外病灶切除术，同时高位结扎双侧骨盆漏斗韧带，术后不行激素替代

治疗；年轻无子宫外脉管浸润且无生育要求女性，建议行子宫全切术；对于年轻、保留生育功能的患者

可保留病变较轻一侧卵巢，但需尽量抽出肉眼可见瘤栓，并应详细告知患者疾病复发及进展的风险，且

需密切随访[1] [4] [12]。IVL 是一种雌激素依赖性肿瘤，激素治疗是否可作为 IVL 术后的常规辅助治疗，

尚存在争议。 
综上所述，IVL 是临床上一种较为罕见的特殊类型交界性子宫平滑肌瘤，虽然组织病理学上主要为

良性病变，但其生长方式与恶性肿瘤类似。临床上应综合评估，对任何可疑迹象提高警惕，减少术前、

术中误诊和漏诊。一旦发现，尽早手术治疗，以彻底切除病灶为主，术后需严密随访，有利于改善预后，

若出现复发，仍需手术切除病灶。 
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