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　　侵袭性血管黏液瘤（ａｇｇｒｅｓｓｉｖｅａｎｇｉｏｍｙｘｏｍａ，ＡＡＭ）是

一种罕见的软组织良性肿瘤，其临床特点是具有侵袭性与复

发性。女性外阴部位ＡＡＭ的报道更是少见，迄今世界报道

少于２００例，平均每年约有６～１０例病例报道，国内报道仅

１０余例。现结合我院２例病例及文献检索，对女性外阴部

ＡＡＭ的临床特点及病理特点进行分析总结。

１　病例资料

　　例１，女性，３１岁，２００７年１０月起自觉外阴右侧有一蚕

豆大的无痛性肿块，１１月起自觉肿块逐渐增大，要求手术入

院。入院诊断为“右侧外阴肿块性质待查”。检查发现右侧

大阴唇外距肛门２ｃｍ处可触及一４ｃｍ×３ｃｍ×３ｃｍ大小

包块，表面皮肤色泽如常，肿块边界尚清楚，质地软，无压痛，

活动尚好。Ｂ超示外阴包块处皮下探及大小约３２ｍｍ×

１８ｍｍ的低回声团块，界清，形态欠规则，内部回声欠均匀；

彩超显示明显的血流信号，动静脉血流均有。术中见肿块呈

灰白色，质软韧，无明显包膜，基底部呈条索状，向深部延伸，

分离易出血。局部切除肿块约５ｃｍ×４ｃｍ×４ｃｍ，切面呈灰

白色、光滑、胶冻样，有黏液性间质分隔。镜检示黏液样背景

下梭形或星形细胞疏松排列，胞质较稀疏，瘤细胞无明显的核

异型，其间散在不分支、扩张的薄壁血管及小的厚壁血管（图

１）。免疫组化染色示：ＳＭＡ（＋），Ｄｅｓｍｉｎ（＋），Ｖｉｍｅｎｔｉｎ（＋），

ＣＤ３４（＋），ＥＲ（＋），ＰＲ（＋），Ｓ１００（－）。病理诊断为（外阴）侵

袭性血管黏液瘤。术后随访至今未复发。

　　例２，女性，４７岁，１９９１年起自觉左侧外阴有一黄豆大的

无痛性肿块，逐渐增大。入院诊断“左侧外阴脂肪瘤”。检查

示左侧大阴唇近阴阜处可及一７ｃｍ×６ｃｍ×５ｃｍ大小包

块，边界尚清楚，质地中等，无压痛，活动欠佳。１９９７年１１月

行外阴肿块切除术。术中见肿块无明显包膜。局部切除，切

面呈灰白色胶冻样，有黏液性间质分隔。镜检示黏液样背景

下梭形或星形细胞呈疏松排列，瘤细胞无明显异型，其间可

见大小不等的散在厚壁血管。免疫组化染色示：ＳＭＡ（＋），

Ｖｉｍｅｎｔｉｎ（＋），Ｄｅｓｍｉｎ（－），ＥＲ 胞核（＋），ＰＲ（－），Ｓ１００
（－）。病理诊断为外阴侵袭性血管黏液瘤。同年１２月行再

次扩大切除。术后随访至今未复发。

图１　例１镜检结果

Ａ：黏液样背景下梭形或星形细胞呈疏松排列，其间可见大小不等的

散在厚壁血管（ＨＥ，ｏｒｉｇｉｎａｌｍａｇｎｉｆｉｃａｔｉｏｎ：×１００）；Ｂ：瘤组织中散在

的厚壁血管（其内充满红细胞），细长的成纤维样细胞以及显著的黏

液样背景，瘤细胞无明显异型（ＨＥ，ｏｒｉｇｉｎａｌｍａｇｎｉｆｉｃａｔｉｏｎ：×４００）

２　讨　论

　　１９８３年Ｓｔｅｅｐｅｒ和Ｒｏｓａｌ首次报道９例女性盆腔生殖器

肿瘤，结合患者的临床与病理特点，命名为血管黏液瘤［１］。

目前，学术界已普遍接受 ＡＡＭ 的命名，１９９４年 ＷＨＯ正式

将其归类为软组织中的良性肿瘤。２００３年 ＷＨＯ的肿瘤分

类中又将其称为深部血管黏液瘤（ｄｅｅｐａｎｇｉｏｍｙｘｏｍａ）［２］。

该瘤发病原因不明，有报道称是由于１２号染色体的异位导

致ＤＮＡ转录蛋白 ＨＭＧＩＣ的错误表达所致［３］。

２．１　ＡＭＭ的临床特点　ＡＡＭ常见于育龄期妇女，发病高

峰年龄为３５～４０岁，也可见于围绝经期妇女、男性及儿童。

男女比例为１６。发病率与人种没有相关性，但报道中白人

发病较多。发病部位常见于盆腔软组织、腹膜后、泌尿系统、

阴道、会阴、外阴及臀底部［４５］。大小１～６０ｃｍ不等，通常大

于１０ｃｍ。报道中最大的１例为６０ｃｍ×２０ｃｍ，重达５０００ｇ
以上。ＡＡＭ通常生长缓慢、隐匿，没有明显包膜，局部侵袭

性生长，手术切除后具有很高的复发率，７０％以上的病例均

在术后１年内复发。坐骨直肠窝、盆腔和腹膜后是常见的复
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发部位［６７］。临床表现多为局部缓慢生长的包块，边界不清，

部分患者可伴有外阴不适、性交困难及包块增大所致的压迫

感，亦有报道包块随妊娠进展而明显增大［８］。ＡＡＭ 起源于

肌成纤维细胞，因此具有局部浸润和诱导新血管生成的特

征。既往认为ＡＡＭ 属良性肿瘤，不会发生远处转移，然而

Ｓｉａｓｓｉ［９］及Ｂｌａｎｄａｍｕｒａ［１０］等分别报道１例发生肺转移的病

例，说明ＡＡＭ已不再是单纯局限性生长的疾病。

２．２　ＡＡＭ的病理特征　ＡＡＭ 属良性间叶源性肿瘤，具有

独特的病理学特征。在低倍镜下，梭形或星形细胞分布在富

于黏液的基质中。细胞胞质嗜酸性，核卵圆形，核仁清晰。

瘤组织中散在有丰富的不分支的、扩张的薄壁血管及小的厚

壁血管为特征。肿瘤边缘可见瘤组织向脂肪和肌肉组织浸

润现象。高倍镜下可见细长的成纤维样细胞以及显著的黏

液样背景，瘤细胞无明显异型。

　　免疫组化检查，Ｆｅｔｓｃｈ等［６］报道２２例，其中１７例瘤细

胞Ｖｉｍｅｎｔｉｎ（波形蛋白）呈弥漫性强阳性；２２例Ｄｅｓｍｉｎ（结

蛋白）阳性；大多数瘤细胞特异性肌动蛋白和平滑肌肌动蛋

白阳性；不到一半的肿瘤表达ＣＤ３４；但Ｓ１００蛋白所有病例

均为阴性。近期报道 ＡＡＭ 中有一部分是属于女性激素依

赖性肿瘤。Ｆｅｔｓｃｈ等［６］的研究结果显示，雌、孕激素受体免

疫阳性率分别为１３／１４和９／１０。本组２例雌激素受体均呈

阳性，１例孕激素受体阳性。

２．３　ＡＡＭ的临床诊断与治疗　由于ＡＡＭ较为罕见，临床

误诊率高达８０％［９］，需与外阴脓肿、巴氏腺囊肿、股疝、脂肪

瘤、纤维瘤等鉴别。影像学检查包括ＣＴ、超声、静脉肾盂造

影、骨扫描、钡剂灌肠等可以为手术前肿瘤范围的判断提供

依据。ＣＴ通常表现为一个边界清楚的中等强化的团块，与

周围肌肉组织信号相当或略低。ＭＲＩ更具有特异性。近来，

多数学者认为，对女性外阴部位ＡＡＭ，术前进行ＣＴ和血管

造影十分必要。一方面，可了解病变的范围；另一方面，也可

弄清血管瘤的血供来源，若先结扎动脉有助于减少术中出

血。术中冰冻切片检查值得提倡。手术彻底切除肿瘤是预

防复发的最佳治疗手段，然而国外文献综述并没有发现根治

性手术能显著降低复发率［４］。术前评估能否完全切除肿块

很重要，考虑多器官侵犯时，需要多学科医师的共同合作。

由于瘤细胞的增生与分裂不显著，放化疗对预防复发的效果

不确切。有个别报道术前行外照射放疗和血管栓塞治疗可

防止局部复发［５］。幸运的是，ＡＡＭ本身非致命性肿瘤，如预

期手术风险大，患者要求保留生育功能，可以不必强求完全

切除，术后需长期随访，如复发再行广泛切除。

　　由于部分ＡＡＭ呈现出雌激素及孕激素受体的强阳性，

近期有多例促性腺激素释放激素激动剂（ＧｎＲＨａ）治疗的相

关报道。Ｆｉｎｅ等［１１］曾报道１例经过两次手术后再次复发的

病例，应用ＧｎＲＨａ治疗３个月后，ＭＲＩ显示病灶明显缩小，

从而避免了再次手术的创伤。ＭｃＣｌｕｇｇａｇｅ等［１２］报道１例手

术没有完全切除的患者因不愿进行盆腔根治性手术而接受

ＧｎＲＨａ治疗，ＧｎＲＨａ３．６ｍｇ，每月１次，８个月后 ＭＲＩ显示

肿瘤完全消失。但目前ＧｎＲＨａ治疗尚面临以下几方面的问

题：（１）长期应用ＧｎＲＨａ的不良反应，如绝经期症状和骨钙

丢失等；（２）患者可能对 ＧｎＲＨａ产生耐药而使肿瘤再次长

大；（３）撤药后可能导致肿瘤的再生长。如今还未见关于其

他拮抗或阻断雌激素水平的方法如卵巢切除、他莫西芬、芳

香酶抑制剂等用于治疗ＡＡＭ的研究。
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