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静脉内平滑肌瘤病（intravenous leiomyomatosis,
IVL）是一种组织学良性但具有侵袭性生长潜能的特

殊类型平滑肌肿瘤，其沿静脉系统蔓延至下腔静脉及

右心系统，可引发循环梗阻等严重并发症，威胁患者生

命[1-2]。IVL发病率极低，临床易出现误诊、漏诊。本研究

通过回顾性分析我院收治的4例IVL患者的临床资料，并

结合文献复习，旨在提高其诊疗水平，现报道如下。

1　资料与方法

1. 1　临床资料

收集 2017 年 1 月至 2024 年 3 月在我院确诊并接

受手术治疗的 4 例 IVL 累及下腔静脉及右心患者的

临床资料。患者均为女性，年龄 29~49 岁，中位年龄

41. 5岁；既往有子宫肌瘤病史，其中 1例曾行子宫肌瘤

剔除术。4 例患者临床表现呈多样性，表现为双下肢

水肿、腹部包块、胸闷胸痛、颜面浮肿。影像学检查示

连续“蠕虫样”肿瘤组织，起源于盆腔，经髂静脉、下腔

静脉延伸至右心房，增强扫描后呈均匀强化，见图 1、
表 1。本研究经我院伦理委员会批准（批准号：2026-

研第 042-01），以电话方式告知患者及家属研究方案，

经患者及家属同意后进行。

1. 2　手术方法

所有手术均在多学科协作模式下完成，整合心脏

外科、妇科、血管外科、麻醉科及体外循环团队的技术

优势，术前联合制定个体化手术方案。手术采用全身

麻醉，体外循环支持（鼻咽温 32 ℃），经胸腹联合入路

及上下联合径路（经右心房+盆腔静脉）将肿瘤完整切

除。术中先经右下腹旁正中切口逐层进腹，探查盆

腔，明确肿瘤侵犯范围；优先松解子宫与周围组织的

粘连束带，依次显露子宫体、双侧卵巢及输卵管，沿后

腹膜间隙游离髂血管与输尿管（游离输尿管时保留其

周围 2 cm脂肪组织以保护血供），切断卵巢动静脉、子

宫圆韧带、漏斗韧带、子宫动静脉及宫骶韧带，环形切

开阴道穹窿部，切除子宫及附件（病例 2因年轻且左侧

卵巢外观正常予以保留；病例 3宫底壁有实性包块，形

态规则、边界清晰，予以保留），分离切除盆腔包块，必

要时处理受累脏器及输尿管；再经胸骨正中切口开

胸，建立体外循环（转流时间为30 min），阻断上腔静脉，

切开右心房，于肿瘤远端标记后经髂静脉完整牵出肿

瘤，再通过食道超声检查证实无肿瘤残留后关胸关腹。

2　结果

术后 4例患者转入 ICU，无严重并发症发生，均顺

利康复出院。术后病理示肿瘤由分化良好的平滑肌

细胞构成，免疫组化提示雌激素受体阳性表达率>
80%，孕激素受体阳性表达率>70%，CD34 阴性，Ki-67
增殖指数<5%。其中病例 2、3确诊为延胡索酸水合酶

（fumarate hydratase, FH）缺陷型平滑肌瘤（图2a）。
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术后随访 2 个月至 7 年，4 例患者均完成随访，中

位随访时间 26 个月。末次随访时，患者生存状况良

好，临床症状均明显改善；心脏超声复查示左室射血

分数>60%，心功能恢复；腹部-盆腔CT示，右心房、右心

室及肺动脉均未见占位，肿瘤完全切除且无残留，下腔静

脉管腔通畅，无复发征象（图2b~d）。

3　讨论

IVL 是一种罕见的特殊类型平滑肌肿瘤，组织学

呈良性但呈侵袭性生长，当肿瘤沿静脉系统蔓延至下

腔静脉及右心时，可引发循环梗阻、肺动脉栓塞等严

重并发症，危及患者生命[1]。本组 4例患者均为育龄期

女性，且有子宫肌瘤病史，与文献报道的 IVL累及下腔

静脉及右心患者典型特征一致[2]。
3. 1　诊断与鉴别诊断

IVL累及下腔静脉及右心的诊断需结合临床特征

及影像学检查。本组患者主要临床表现为下腹包块、

颜面浮肿、下肢水肿伴疼痛，主要体征为心前区病理

性杂音。心脏超声作为无创筛查手段，可识别下腔静

脉、右心房、右心室及肺动脉内占位病变，但心脏超声

对肿瘤起源及延伸范围的评估存在局限性；动静脉CT
血管造影具有连续三维成像优势，能清晰显示肿瘤从

盆腔至心脏沿血管侵袭的完整路径，是术前评估的重

要手段[3]。结合本组病例的心脏超声和动静脉 CT 血

管造影，该病影像学特征为瘤体表面光滑，内无血流

信号，活动度较大，与周围组织等无明显粘连，动脉期

无造影剂显影。心脏超声与动静脉 CT血管造影联合

可显著提高诊断准确率，为手术方案制定提供重要

参考[4]。
IVL累及下腔静脉及右心的鉴别诊断需重点排除

以下疾病。①右心房黏液瘤：多为孤立性占位，与下

腔静脉不相连，超声下呈“蒂状”活动，病理检查可明

确诊断；②下腔静脉血栓：患者多有长期卧床、高凝状

态等血栓形成高危因素，静脉CT血管造影可见低密度

充盈缺损，血栓均匀，无强化，近心端呈截断征；③恶

性肿瘤栓：如子宫平滑肌肉瘤、肾癌癌栓等，多伴有原

发肿瘤恶性表现及远处转移征象，病理活检可确诊[5]。
3. 2　外科治疗与多学科协作模式的价值

一期彻底手术切除是 IVL累及下腔静脉及右心的

a：盆腔肿瘤，术前增强 CT示右心房内占位性病变；b：心脏肿瘤，术前 CT示下腔静脉内占位性病变；c：下腔静脉内肿瘤，术前 CT示盆

腔深部静脉来源占位累及髂静脉；d：术中切除占位性标本   黑色箭头：占位性病变

图1　患者术前CT及术中标本切除

表1　IVL累及下腔静脉及右心患者的临床资料

病例

1
2
3
4

年龄

42岁

29岁

49岁

46岁

主要临床症状

右下腹痛

腹部包块

双下肢水肿、
胸闷胸痛

颜面浮肿

影像学特征

盆腔、下腔静脉、肝静脉、右心房
多发结节

盆腔、右肾静脉、下腔静脉、右心
房、肝多发结节

盆腔、下腔静脉、右心房、肝多发
结节

右髂静脉、腔静脉梗阻，肺动脉
栓塞，盆腔囊实性肿块

术式

心脏肿瘤取出+盆腔包块切除+全子宫、右侧附件、左侧输卵
管切除

心脏肿瘤取出+全子宫、双侧输卵管、大网膜、盆腔包块取
出+右肾、阑尾、肝部分切除+腹膜后淋巴结清扫术

心脏肿瘤取出+全子宫、双侧输卵管、大网膜、盆腔包块取
出+右肾、阑尾、肝部分切除

心脏肿瘤取出+全子宫切除术

病理诊断

恶性潜能未定的平滑
肌肿瘤

FH缺陷型平滑肌瘤

FH缺陷型平滑肌瘤

恶性平滑肌瘤

a：术后病理提示 FH 缺陷型平滑肌瘤（×200）；b：术后增强 CT 示肿瘤部位无残留；c：术后增强 CT 示下腔静脉管腔通畅；d：术后增强

CT示盆腔肿瘤已完全切除

图2　患者术后资料
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唯一根治性治疗方法，核心目标为“清源”（切除子宫

及附件以消除激素刺激）与“取栓”（完整移除静脉及

心内瘤栓）[6]，手术需经胸腹联合入路将肿瘤完整切

除。本组手术均在体外循环支持下完成，为心内及大

血管内精细操作提供了安全保障，有效降低了术中循

环骤停风险；采用上下联合径路（经右心房+盆腔静

脉）可实现肿瘤整体移除，避免肿瘤碎裂引起术中栓

塞等并发症[7]。
IVL 常同时侵犯盆腔深部组织、腹膜后大血管及

心腔结构等多解剖区域，单一科室的诊疗模式难以满

足临床需求，通常需多学科协作诊治。多学科协作模

式的核心价值在于：术前通过心脏外科、妇科、血管外

科等多学科会诊，可全面评估病情并制定个体化手术

方案；术中各科室医师协同操作，可精准处理盆腔、血

管及心脏病变，有效减少手术创伤及并发症；术后联

合 ICU、护理团队一体化管理，可优化康复流程，改善

患者预后[8]。本组 4例患者均经多学科协作模式诊治，

未出现手术相关并发症或死亡，随访未见复发，充分体

现了多学科协作模式在复杂疾病诊疗中的核心作用。

3. 3　特殊病理类型与长期管理

FH缺陷型平滑肌瘤是 IVL的特殊亚型，与遗传性

平滑肌瘤病和肾细胞癌综合征密切相关，其生物学行为

更具侵袭性，复发风险较高[9]。本组2例FH缺陷型患者

随访期间进行遗传咨询等，未见复发。对于此类患者，

术后需常规行FH免疫组化筛查，疑似病例建议进行家

族遗传咨询；保留卵巢或有肿瘤残留风险的患者，可考

虑辅以GnRH-a等抗雌激素治疗，以抑制肿瘤生长[10]。
术后长期随访监测是 IVL累及下腔静脉及右心患

者的重要管理环节，建议术后 3个月、6个月、1年复查

心脏超声及腹部-盆腔CT，此后每年复查 1次，至少持

续 5年，以早期发现复发征象[11]。同时，需关注患者激

素水平变化，对保留卵巢的患者，定期检测雌激素、孕

激素水平，必要时调整治疗方案[12-13]。
IVL 累及下腔静脉及右心是罕见危重疾病，临床

需提高对育龄期女性、有子宫肌瘤病史且伴多系统症

状患者的警惕性。心脏超声联合腹部-盆腔增强 CT
是明确诊断的关键手段，可为手术方案制定提供精准

依据。依托多学科协作模式，在体外循环支持下行一

期手术彻底切除，可获得良好的近远期疗效[14-16]。对

于 FH 缺陷型等特殊病理类型，需重视术后遗传咨询

及长期规范随访，以改善患者预后。
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