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　　［摘要］　目的　总结１例累及右心的子宫静脉内平滑肌瘤病的临床诊治经验，并结合文献资料进行讨论，以利于提高对
此罕见病的诊治水平。方法　患者，女性，３８岁，因“发热、下腹胀痛、胸闷１周”于２０１０年７月入院。患者Ｇ１Ｐ０，２００２年因
“子宫肌瘤”行“子宫肌瘤剥除术”，２００３年１２月因“子宫肌瘤复发”行“子宫全切除术”。因强烈要求生育，拟行代孕，患者于

２０１０年７月在美国接受注射促卵泡药物“丽申宝注射液”，每日３支共计１２ｄ（剂量不详），后因发热、腹胀、胸闷自感症状加重

不能承受，即回国就诊。入院后行超声、ＣＴ、ＭＲＩ等影像检查以明确诊断。结果　检查提示：下腹部及盆腔巨大囊实性占位
性病变，左肾积水、腹腔积液，右心房、下腔静脉、左肾静脉、双侧髂静脉瘤栓形成。予行胸腹联合手术，切除右心、下腔静脉等

瘤栓，切除盆腔肿瘤，病理诊断为子宫静脉内平滑肌瘤病。结论　子宫静脉内平滑肌瘤病属于少见病，累及心脏更罕见，近期
发生增多可能与辅助生殖中性激素使用频次增加有关；影像学检查可辅助诊断，最终确诊依赖病理；手术切除是首选治疗方

式，须切除彻底，防止复发。
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　　子宫静脉内平滑肌瘤病（ｉｎｔｒａｖｅｎｏｕｓｌｅｉｏｍｙｏｍａｔｏｓｉｓｏｆ

ｔｈｅｕｔｅｒｕｓ，ＩＶＬ）是一种特殊类型的子宫肌瘤，属罕见疾病，

其组织学特征为良性病变，但生物学行为类似恶性肿瘤，侵

袭性生长，能够沿静脉腔的回流方向扩展，少数甚至可长入

右心房或右心室，危及生命安全［１３］。该病发病率较低，易误

诊，但近年来有上升趋势，具体原因尚不明确。我院于２０１０
年７月收治１例累及右心系统的ＩＶＬ患者，取得影像诊断与

手术治疗方面的经验和体会，现结合文献总结如下。

１　资料和方法

１．１　一般资料　患者，女性，３８岁，因“发热、下腹胀痛、胸闷

１周”于２０１０年７月入院，体格检查：体温３７．５～３８．５℃，下

腹膨隆，盆腔可扪及一平脐实质性包块，质硬固定，有压痛，

双下肢水肿。患者于２００２年因“子宫肌瘤”行“子宫肌瘤剥

除术”，后自然流产１次，２００３年１２月因“子宫肌瘤复发”行

“子宫全切除术”。既往Ｇ１Ｐ０，因患者强烈要求生育，于２０１０
年７月在美国促排卵，拟行“试管婴儿”代孕，予注射用尿促卵

泡素“丽申宝注射液”，每日３支共计１２ｄ（剂量不详），后患者

因发热、腹胀、胸闷自感症状加重不能承受，即回国就诊。

１．２　影像学检查　（１）超声表现：盆腔巨大囊实性肿块，自

脐上２．０ｃｍ至耻骨联合后方，两侧至左右内腹壁，包绕髂动

静脉（图１Ａ）；肝肾间隙可见游离液体，液深４．０ｃｍ；左肾集

合系统分离达１．９ｃｍ；肝后下腔静脉全段充满絮状回声（图

１Ｂ），边界尚清，内径２．５６～４．３５ｃｍ，向上延续至右心系统，

向下延伸至双侧髂静脉；右房内被实性肿块占据，范围７．０

ｃｍ×６．１ｃｍ×９．１ｃｍ（图１Ｃ），舒张期通过右房室瓣到右心

室，阻塞右房室瓣口，瓣下血流速度增加，流速２０３ｃｍ／ｓ，压

差１６ｍｍＨｇ（１ｍｍＨｇ＝０．１３３ｋＰａ），右房室瓣关闭不全，收

缩期反流约４ｍｌ，右房增大容积１１０～１２４ｍｌ；彩色血流显示

肿块未完全阻塞下腔静脉，下腔内仍见少量血流通过；上腔

静脉未见异常。超声提示：①盆腔巨大囊实性肿块，左肾积

水；②双侧髂静脉、肝后下腔静脉至右心系统阻塞；③腹腔积

液。

　　（２）增强ＣＴ表现：双侧髂静脉及下腔静脉内充满软组

织密度影，其内可见纤细滋养血管；左肾静脉及右心房内见

相似软组织影。肝实质花斑样强化呈淤血状肿大。下腹部

及盆腔内多发囊实性肿块，增强扫描后囊壁呈环状、分房状

增化（图２Ａ）。下腔静脉（图２Ｂ）、髂静脉、左侧肾静脉及右心

房内实性组织充填（图２Ｃ）。

　　（３）盆腔 ＭＲＩ：下腹部及盆腔巨大囊实性占位性病变，增

强扫描后病灶呈不均匀强化，病灶与周围组织分界不清楚。

　　（４）ＰＥＴ／ＣＴ：盆腔及左侧腹巨大囊实性占位，双肺多发

转移，后腹膜盆腔淋巴结转移，右心房、下腔静脉、左肾静脉、

双侧髂静脉瘤栓形成。

１．３　病史回顾及治疗　复习患者２００３年子宫肌瘤全切时

的组织切片，病理诊断为弥漫性子宫平滑肌瘤病，免疫组化：

雌激素受体ＥＲ（＋），孕激素受体ＰＲ（）。追踪既往史患者

述：３０岁切除子宫时保留了双侧卵巢，出国就诊前国内体检

曾告知“左侧附件区实性肿块４ｃｍ×５ｃｍ”，患者求子心切未

再就诊治疗。因美国有允许代孕的相关法律，她在２０１０年３
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月、６月２次赴美做“试管婴儿”并寻求代孕。第一次体外受

精卵曾一度存活，但最终失败，她又做第二次尝试，在注射促

卵泡药物后因无法耐受而不得不终止回国。由于患者盆腔

肌瘤经下腔静脉延伸至右心腔，瘤体路经长；盆腔曾有两次

手术病史，其内粘连较严重，使病灶与周围组织分界不清楚。

所累积的静脉和右心房绝大部分为肿瘤所填塞，双下肢水

肿，回流的血液量锐减，易发生循环障碍致心衰。治疗方案

决定选择行分期手术。于２０１０年９月２５日行一期手术：清

除右心、下腔、髂静脉、左肾静脉瘤栓，结扎左侧卵巢静脉。术

后病理诊断：病变符合静脉内平滑肌瘤病。免疫组化：结蛋白

Ｄｅｓｍｉｎ（＋）、肌动蛋白ＳＭＡ（＋）。术后给予抗雌激素药物治

疗，来曲唑（芙瑞）２．５ｍｇ，每天１次，出院门诊随访。

图１　超声检查所见

Ａ：盆腔巨大囊实性肿块，包绕左髂动静脉、压迫左侧输尿管；Ｂ：肝段下腔静脉被阻塞，内径增宽；Ｃ：心尖四腔切面：右房充填的栓经右房室瓣

至右心室

图２　ＣＴ检查所见

Ａ：盆腔内见囊实性肿块，增强后肿块呈分房样强化；Ｂ：下腔静脉及髂静脉内见软组织影，其内有少量滋养血管形成；Ｃ：右心房内软组织影与

下腔静脉的相同

１．４　术后随访　患者于２０１０年１２月２２日超声回访：右心

瘤栓消失，心脏各房室大小正常，各瓣口未见明显反流（图

３Ａ）。肝后段下腔静脉内径１．１～１．７ｃｍ，血流通畅至右肾

门处；近髂静脉分叉处管径增粗达２．３ｃｍ，流通血流变细内

径仅０．３～０．８ｃｍ（图３Ｂ）。２０１１年２月１日再次超声回访：

下腔静脉、髂静脉分叉处瘤栓内径达２．６～３．２ｃｍ，较前次检

查明显增粗，瘤栓继续生长已达肝脏下缘。在下腹部前次手

术切口缝合处旁腹壁肌层内见２个转移瘤，大小分别为２．３

ｃｍ×１．０ｃｍ，１．５ｃｍ×０．６ｃｍ（图３Ｃ）。胸部正中切口瘢痕

处皮下组织内种植瘤１．８ｃｍ×０．７ｃｍ。目前患者一般情况

好转，心脏各房室大小正常，右房室瓣反流消失，除盆腔肿块

压迫劳累后双下肢有轻度水肿外循环障碍基本解除，待行二

期手术，以切除盆腔肿瘤及残余静脉内瘤栓。

图３　患者术后随访超声检查结果

Ａ：术后恢复正常的心脏；Ｂ：下腔静脉髂静脉分叉处瘤栓前方部分血流通过；Ｃ：下腹壁肌层内转移瘤

２　讨　论

２．１　ＩＶＬ概述　ＩＶＬ是一种特殊类型的子宫平滑肌瘤，

１８９６年德国病理学家ＢｉｒｃｈＨｉｒｓｃｈｆｅｌｄ首次用德文描述了该

病［４］，１９０７年Ｄｕｒｃｋ［５］第一次报道了一位韩国患者ＩＶＬ蔓延

到心脏的案例。时至１９７５年，Ｎｏｒｒｏｓ等［６］才提出了血管内
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平滑肌瘤病的诊断名词。该病病理学表现为良性，但生物学

行为特异，生长方式不同于一般的子宫平滑肌瘤，在子宫肌

瘤中的发病率为３．５‰［７］，可局限于子宫肌层静脉内，也可以

沿子宫静脉内生长，伸展蔓延至宫外静脉，如阔韧带静脉、卵

巢或阴道静脉，但多不超出阔韧带范围［８］，累及心脏更是罕

见，目前文献报道该肿瘤累及心脏共１００余例，但是一旦累

及心脏，易导致猝死［９１０］。

２．２　病因及发病机制　ＩＶＬ肿瘤起源目前仍有争议，部分

观点认为其可能起源于子宫血管壁的平滑肌［１１］，还有一种观

点认为其可能直接来源于侵袭性子宫肌瘤［１２］。该病病因不

明，可能与激素有关，属于激素依赖型肿瘤，若有组织残留极

易复发。该病平均发病年龄为４５岁，９０％为绝经前的经产

妇［１３］。以往发病率很低，近年来有上升趋势。部分专家认

为，这可能由于目前检测水平提高，其检出率上升，出现“发

病率上升”的现象［１４］。结合本例患者，我们认为检出率上升

是一方面，可能更主要的是与辅助生殖技术的应用、药物滥

用、环境污染等因素有关。本例患者既往有子宫肌瘤病史，

为生育仅间隔３个月曾行两个疗程的注射促卵泡激素，最后

一次用药１周后出现下腹胀痛、双下肢水肿，伴胸闷、刺激性

干咳，继而腹痛加重伴发热。分析其原因，可能由于激素应

用，使原盆腔内缓慢生长的子宫静脉内平滑肌瘤爆发迅猛生

长，“左侧附件区的肿瘤”既是复发肌瘤，它可使沿左侧卵巢

静脉向上至左肾静脉，由于左肾静脉角度大，流速较右侧慢，

更易形成栓。随着药物的加量促使肿栓沿子宫静脉、卵巢静

脉、髂静脉、左肾静脉、下腔静脉至右心房、右心室，引起循环

淤血症状出现。这也可以解释该患者年龄小于４５岁，而症

状却进展迅速。

２．３　临床表现　ＩＶＬ缺乏独特的临床症状，主要表现为４
方面。（１）妇科系统症状：不规则阴道出血、会阴部疼痛不

适、妇科炎症等；（２）压迫症状：由于肿块压迫周围器官引起

的盆腔隐痛、排尿频繁、腹部下坠等表现；（３）静脉栓塞症状：

由于静脉系统被肿瘤占据，血管闭塞，引起下肢水肿等表现；

（４）心脏受累表现：肿瘤侵袭心脏，引起右心衰竭、呼吸困难、

间隙性晕厥等症状［１５１６］。本例患者由于进展迅速，之前已进

行过子宫切除手术，所以主要表现为循环系统受累症状。

２．４　影像学诊断方法　由于本病临床表现为发热、腹痛、发

现盆腔肿瘤就诊，影像学检查在未复习临床资料时诊断该病

较困难。若是子宫肌瘤患者，超声检查发现子宫肌瘤瘤体增

大（＞５．０ｃｍ），穿出浆膜层，内见多个结节状或漩涡状分布，

瘤体内血供丰富，呈条索状树枝状，伴周围静脉栓塞，应考虑

此病的可能，当子宫肌瘤合并下腔、右心栓塞，则可术前提示

临床医生该病的发生。ＣＴ、ＭＲ等影像检查有助于发现病

灶，更宏观地检查腹腔大血管及心肺动脉，而 ＭＲ检查更优

于ＣＴ，ＭＲＩ除了可以明确病变波及范围，还可以显示管壁是

否有粘连及粘连部位，ＭＲ检查该病在下腔静脉内的典型特

征是蠕虫样条索状低信号肿块，若累及右心房，则心房内肿

块呈“蛇头状”，上缘游离，下缘与下腔静脉内病灶相延续［１７］。

ＭＲＩ由于可多方位、多系列成像，是较好的辅助检查手段，Ｂ
超和ＣＴ检查则能更便捷低廉地监测术后肿瘤的复发及生长

情况。该患者曾因子宫肌瘤致使全子宫切除的病史，没有引

起临床医生和影像学医生的重视，初诊倾向于卵巢癌和血管

内皮细胞瘤。

２．５　实验室诊断方法　免疫组织化学表达：肌动蛋白、结蛋

白、平滑肌肌动蛋白、波形蛋白以及雌激素受体、孕激素受体

弥漫阳性，同时肿瘤表面的内皮细胞ＣＤ３１、ＣＤ３４阳性［１８２０］。

该患者２００３年子宫全切时，免疫组化即提示雌激素受体ＥＲ
（＋）、孕激素受体ＰＲ（），说明受体表达与肌瘤的发生发展

有密切关系，肌瘤增生越活跃，受体的表达则越多。２０１０年患

者就诊时当地医生没有详细询问病史，没有复习既往手术病

理资料，没有做常规超声检查的情况下，即对该患者注射了大

剂量促性腺激素类药，导致患有ＩＶＬ病理基础的病情爆发。

２．６　鉴别诊断　（１）静脉系统血栓：ＭＲＩ根据血栓形成的时

间Ｔ１／Ｔ２加权成像呈现不同信号，增强扫描不强化；Ｂ超可见

血栓较瘤体略呈絮状回声，形状不规则，ＣＤＦＩ示其内可见少

量血流信号穿梭，血流速度较低，结合凝血机制的改变寻查

病因。（２）布加综合征：为下腔静脉阻塞，常因肝静脉发育畸

形，下腔静脉先天狭窄，或为邻近组织病变的侵犯及压迫，血

管造影可助寻找病因。（３）血管内平滑肌肉瘤：亦多发于下

腔静脉，多与静脉壁粘连，早期影响表现易与ＩＶＬ混淆，但病

理检查其核分裂像＞５／１０ＨＰＦ。（４）心房黏液瘤：多发生于

左心房，并且不与静脉内占位相连。（５）腹部肿瘤：如肝癌、

肾癌、肾上腺癌等的瘤栓累及下腔静脉，可同时发现原发病

变。（６）血管内皮细胞瘤：可发生于全身各处骨骼，多伴有骨

质被破坏。

２．７　治疗方法　（１）手术治疗：自１９７４年报道第１例外科手

术治疗ＩＶＬ累及心脏的病例［２１］以来，手术治疗成为最佳治

疗方法。对于瘤栓较小者可完整取出，取出的瘤栓质韧，外

观呈黄白色橡皮样，对于病变超出子宫外，达宫旁、阔韧带、

髂静脉、下腔静脉、甚至右心者，除切开盆腔静脉取栓外，还

需行心脏及下腔静脉切开术［２２］。北京协和医院多科合作联

合手术已成功治愈累及心脏的ＩＶＬ患者１０余例。根据病

情，一般情况好的、循环障碍较轻的患者，适宜行一期根治

术［９，２３］；对于一般情况较差、循环障碍较重，适宜二期手术。

本例患者采用分期手术，在成功切除右心、下腔、左肾静脉瘤

栓的同时，结扎了左卵巢静脉，以防瘤栓迁移，结合内科治

疗，待一般情况好转再行二期手术［２４２５］。（２）激素治疗：对于

一期手术治疗术后的、不能手术的、术后残留肿瘤的和术后

复发的患者，激素治疗备受关注，有报道用抗雌激素药物，如

芙瑞、他莫昔芬、甲羟孕酮能抑制静脉瘤栓生长，使肺转移瘤

缩小，ＧｎＲＨａ治疗可使复发肿瘤基本保持稳定。该患者术

后初期由于希望保留卵巢渴望生育，拒绝服用抗雌激素类药

物，超声随访中发现：在心脏、下腔静脉肌瘤切除术后仅相隔

６周，肾门水平下腔静脉内的瘤栓已在缓慢增长；术后３个月

复查超声发现胸部切口瘢痕处有种植瘤，盆腔腹部肌层有转

移瘤。医生多次告诫患者病情有所发展后，她才重视医嘱按

时就诊严格用药，最近一次复诊是２０１１年８月５日，盆腔及

下腹壁的肿瘤均较前缩小，张力明显减低。这提示当一期手

术完成后正规激素治疗不容忽视。

２．８　预后　术后结合合理的内科治疗，子宫静脉内平滑肌

瘤的患者大多数预后较好，ＩＶＬ的病理符合良性平滑肌瘤的
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形态特征，无细胞核异型性，且核分裂像＜２／１０ＨＰＦ，７０％的

患者可以痊愈；若核分裂像（２～５）／１０ＨＰＦ，应考虑平滑肌瘤

具有潜在恶性，３０％的患者可复发或病变持续存在，即使发

生转移用药控制预后良好。笔者长期从事超声诊断工作，发

现服用羊羔素、胎盘粉、维生素Ｅ、大豆异黄酮等的女性患者，

卵泡增多、增大；有一患相同病的患者，告诉医生患病前常规

服“大豆异黄酮”保健药长达半年。有必要提醒绝经前后患

有子宫肌瘤的女性，要注意某些保健药有促生肌瘤的可能。

　　总之，通过复习该病例对子宫肌瘤病有了较全面的认

识，当患者同时合并子宫肌瘤或子宫切除术后出现静脉系统

及心腔内占位，可考虑该病；子宫肌瘤术中见子宫周围有柱

状、橡皮样肿物，静脉内有瘤栓时应考虑此病，一旦确诊，必

要时应做双侧附件的切除或术后使用激素类药物治疗。影

像学检查对早期诊断和手术制定起着关键性的作用，术后超

声检查为重要随访手段。本例患者初期误诊主要是由于对

该病的认识不足，这就要求临床医生及影像辅诊科医生更深

入地了解该病，女性在口服养颜美容药或促生殖用药时要注

意对子宫卵巢的检测，避免激素水平的失衡刺激子宫肌瘤病

的发生，故对该病的总结性分析有助于临床医生增强对本病

的认识以及更好地诊断、治疗和预防。
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