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摘  要 

血管静脉内平滑肌瘤病(intravenous leiomyomatosis, IVL)是临床中少见的良性平滑肌瘤，常沿静脉壁生

长，表现出恶性生物学行为，其临床表现多种多样，术前诊断较为困难，最有效的治疗为手术切除治疗，必

要时需要多学科联合治疗，且术后需要长期随访。通过西北妇女儿童医院妇科收治的1名年轻女性血管静脉

内平滑肌瘤的患者病例进行临床分析，撰写本文的目的在于初步认识血管平滑肌瘤这一临床罕见病，警惕

子宫肌瘤或有子宫肌瘤手术史的病人，并根据患者现有情况，决定后续治疗方式。现对病例做出如下报道。 
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Abstract 
Intravenous leiomyomatosis (IVL) is a rare benign smooth muscle tumor in clinical practice. It often 
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grows along the venous wall and exhibits malignant biological behavior. Its clinical manifestations 
are diverse, and preoperative diagnosis is challenging. The most effective treatment is surgical resec-
tion, with multidisciplinary combined therapy when necessary. Long-term postoperative follow-up is 
required. This article presents a clinical analysis of a case of intravenous leiomyomatosis in a young 
female patient admitted to the Department of Gynecology of Northwest Women’s and Children’s Hos-
pital. The aim of this paper is to enhance preliminary understanding of this clinically rare disease, 
raise vigilance in patients with uterine fibroids or a history of uterine fibroid surgery, and deter-
mine subsequent treatment strategies based on the patient’s condition. The case is reported as fol-
lows. 
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1. 病例报告 

患者，女，32 岁，汉族，已婚，孕 5 产 2，顺产 2 次，人流 3 次。于 2023 年 03 月 13 日收住院，

2022 年出现经前期阴道褐色分泌物，伴轻微腹痛，未予重视，2023 年 2 月门诊 B 超提示：子宫内膜厚 14 
mm，回声不均，内可见 18*9 mm 团块稍高回声，息肉待排，紧贴子宫右侧底部可见 40*35*30 mm 团状

不均回声，考虑肌瘤(部分囊性变)，右侧附件区 65*58*57 囊性肿块，考虑畸胎瘤。妇科检查：外阴：已

婚已产式，阴毛女性分布；阴道：通畅，皱壁存在，粘膜不红，分泌物白色，粘稠，量少；宫颈：光滑，

无举痛；子宫：中位，9 周大小，质地中等，活动可，无压痛；附件：右附件区可触及一囊性包块，大小

7*6 cm，左附件区无压痛，未触及异常包块。2023 年 2 月肿瘤标志物：AFP 2.98 (0~7) ng/mL；CEA 0.62 
(0~4.7) ng/mL；CA-199 23.10 (0~27) U/ml；CA-125 19.10 (0~35) U/ml；CA-153 3.53 (0~26.4) U/ml；SCC 
1.06 (0~2.3) ng/mL。入院诊断：盆腔肿物；子宫内膜息肉。入院后复查 B 超提示，子宫体大小 85*96*38 
mm，形态不规则，底部右角部外突，内回声增粗不均，范围约 62*53*27 mm，边界欠清晰，CDFI 显示：

其内可见较丰富血流信号，RI = 0.80。宫内膜厚 5 mm。宫颈内可见数个大小不等无回声，较大者 4*3 mm。

右附件区可见 71*63*48 mm 混合回声肿块，内充满细密弱光点及团状强回声，CDFI：其周边可见点状血

流信号。左附件区未见明显异常。盆腔 MRI 增强扫描：子宫呈前位，轮廓不规整，宫腔内信号不均，宫

腔内可见后壁附着凸向宫腔少许团片状稍长 T2 信号影，增强后轻度强化，子宫右侧壁及右侧宫角区肌层

内可见不规则片状混杂信号影，其旁右侧附件区可见短 T2、长 T2 混杂信号影，增强后部分无强化，部

分明显不均匀强化。宫颈通畅，宫颈外口可见囊状长 T2 信号影，增强后无强化，盆腔右侧可见一囊性不

均短 T2、长 T2 信号影，增强后实性部分轻度强化，病灶边界清晰，大小约为 56 mm*52 mm*57 mm，病

变前方可见受压卵巢及小卵泡，左侧卵巢可见，左侧附件区信号未见异常。膀胱充盈可，壁未见异常信

号，盆腔及双侧腹股沟未见明确肿大淋巴结。1. 右侧附件区混杂信号影，结合 MRI 平扫及 DWI，考虑

右侧卵巢畸胎瘤；2. 子宫侧壁及外突混杂信号影，多考虑浆膜下肌瘤并变性，附件区感染性病变或陈旧

性病变并出血病变待排；3. 宫颈囊肿。2023 年 3 月 13 日行宫腔镜检查 + 诊刮术 + 宫腔息肉摘除术，

术后病理回报：1. (宫腔)增殖期样子宫内膜伴息肉形成；2. (宫腔)符合子宫内膜息肉。随后于 2023 年 3 月

16 日行腹腔镜下子宫肌瘤剔除术 + 卵巢囊肿剥除术，术中见：子宫右侧阔韧带近右侧宫角处可见一肿
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物，质硬，大小约 4 cm，右侧卵巢囊性增大约 6*6*5 cm，表明光滑，灰白色，钝性剥除瘤体，基底部呈

囊性改变，可见串珠样组织，大小约 3*4 cm。术后病理检查：1. (子宫阔韧带)结合形态学及免疫组化标

记结果，符合血管平滑肌瘤；2. (右侧卵巢囊肿)成熟性囊性畸胎瘤；3. (子宫阔韧带赘生物)符合血管平滑

肌瘤，局部伴水肿。随后于西安交通大学第一附属医院病理会诊，病理诊断与本院相同，遂因“子宫血

管平滑肌瘤”于 2023 年 3 月 29 日行腹腔镜下子宫切除术 + 双侧输卵管切除术 + 盆腔粘连分解术，术

后剖视子宫，右侧宫角子宫肌层内见大小约 2*1 cm 不规则肌瘤样组织，术后病理检查：1. 子宫血管平滑

肌瘤，局部伴出血及坏死；2. 分泌期子宫内膜，局部伴息肉形成；3. 慢性宫颈炎；4. 双侧输卵管伴系膜

囊肿，余未见著变；免疫组化标记结果：ER(+)，PR(+)，SMA(+)，Desmin(+)，H-cald(+)，CD34(脉管+)，
D2(部分脉管+)，Ki-67(+，热点区域约 15%)。 

2. 讨论 

2.1. 概述 

血管静脉内平滑肌瘤病(intravenous leiomyomatosis, IVL)是一种罕见的良性平滑肌肿瘤，它被定义为

静脉自身的平滑肌组织增生，向血管腔内生长形成瘤体，并顺着血管壁生长的特殊类型的平滑肌瘤，但

不侵犯静脉壁[1] [2]。最早在 1896 年 Birch-Hirschfeld 就描述此病症，1907 年 Durck 报道了心脏受累的病

例[3] [4]。IVL 的发病机制目前主要有两种理论，一种理论认为，该肿瘤起源于子宫静脉血管壁，另一种

认为这是由于子宫肌层侵入血管导致的[5]，它的组织学特征为良性，但是表现出恶性肿瘤的生物学行为。

IVL 不仅可以累及盆腔静脉、下腔静脉、肾上腺及肾静脉、肺动脉，还可能发生远处转移，如肺、脑、

骨、淋巴结等[6]，甚至严重者危及患者生命。IVL 的发病年龄通常为绝经期前妇女，平均年龄为 46.0 岁

(标准差为 9.3 岁) [7]，本例中，患者年龄 32 岁，发病年龄较轻。IVL 患者通常有子宫肌瘤或子宫切除病

史，在子宫肌瘤的患者中，0.25%患有 IVL [8]，然而它的临床表现往往缺乏特异性，主要与肿瘤侵袭的

部位有关。肿瘤局限于盆腔时，往往表现和子宫肌瘤临床表现类似，如盆腔包块、月经异常、尿频、腹痛

及腹胀等，本例患者的临床表现，仅是月经异常表现，伴有轻微下腹痛；肿瘤超出盆腔时，侵袭的不同

形态决定症状的不同，目前也有很多例延伸至右心的报道，很大一部分患者有晕厥、呼吸困难为首发症

状[9]。 

2.2. 诊断 

IVL 的术前很难诊断，需根据病史及其辅助检查做出诊断，但有些需要术中及术后病理结果做出最

后诊断。根据现有文献分析，IVL 的诊断首先既往有子宫肌瘤病史，或者行子宫全切术后，再次于盆腔

发现包块，或者肌瘤侵袭其他部位引起呼吸困难、胸闷气短等症状，需要高度重视。其次需要相关影像

学的辅助检查，如超声、CT、核磁等。超声在检查中发挥着重要作用，不仅可以评估盆腔、腹腔、静脉

系统及心脏的情况，而且当肿瘤侵袭心血管系统时，超声能清楚地显示其占位的情况和血流的特点[10]，
在本例中因为患者未曾侵袭心血管系统，因此，超声只显示其子宫肌瘤情况。CT 和 MRI 扫描是诊断

IVL 最有用的影像学检查方式。CT 的高密度分辨率和多平面扫描能力，以及 MRI 优异的软组织分辨率，

使这些影像学检查方式具有特殊的价值。CT 检查表现为盆腔混杂稍低密度肿物，与静脉内肿物相延续，

强化后显示不均质强化。如肿瘤侵犯其他部位时，造影能很好显示。但是需要与静脉内血栓进行鉴别，

MRI 对于有肿瘤侵犯子宫外的一些系统有一定价值，典型表现为盆腔静脉呈增粗或者迂曲的表现，且增

强 MRI 肿块呈低度或中度不均匀强化[11]。本例病变因局限于子宫，所以辅助检查无明显报告。当然，

最重要的应该是大体标本和显微镜下相结合，以及病理检查，IVL 的肉眼观大都是呈蠕虫样或串珠样延

伸至静脉内。 
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2.3. 治疗 

IVL 的治疗最有效的方法是手术治疗，切除全部肿瘤是根本治疗手段，切除子宫外所有病灶，可降

低复发率[12]。原则上，完成生育的女性，需切除全子宫，双侧输卵管及卵巢，有研究表明，切除双侧附

件对于降低疾病复发、延长复发间隔是有效的[13]，尽量将盆腔内肉眼可见病灶全部切除，但是对于保留

卵巢的女性，要根据其年龄、生育要求及肿瘤的浸润范围来综合评估，制定个性化手术方案。对于 I 期患

者，可行肿瘤剔除术，术后给予药物抗雌激素治疗，II 期患者妇科手术联合血管外科手术治疗，III 期、

IV 期患者在体外循环的条件下行联合治疗[14]。除手术外，药物治疗也是必不可少的一部分，主要以抗

雌激素治疗为主，包括 GnRH-a、他莫西芬、芳香酶抑制剂等，对于初始肿瘤较大或者手术切除不完全等

高复发风险情况，可考虑使用激素药物[15] [16]，本病例采用分期手术，第一次术后诊断为 IVL，经病理

会诊，诊断相同，考虑到患者较年轻，且肿瘤并未侵袭其他器官，尊重患者意愿，行第二次手术，切除子

宫及双侧输卵管。 

3. 结论 

IVL 虽组织学呈良性，但具有侵袭性生长的恶性生物学行为，其术前诊断难度较大，需警惕年轻患

者无典型症状时的影像学异常信号，最终确诊需依赖病理形态学，本例患者初始仅表现为经前期阴道分

泌物异常及轻微腹痛，影像学检查初步提示肌瘤及畸胎瘤，最终确诊为病理学，这就印证病理检查在 IVL
确诊中的核心价值。研究证实，IVL 治疗的关键在于完整地切除全部肿瘤，对于无生育要求的患者，根

治性手术可以有效降低复发风险，而年轻患者，需要个体化提供治疗方案，同时，需建立长期随访机制，

动态监测影像学及肿瘤标志物的变化，必要时联合多学科协作制定后续治疗方案，以进一步保障患者远

期生存质量。 

声  明 

该病例报道已获得患者的知情同意。 
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