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与肠套叠和黏膜脱垂相关的结肠旺炽型血管增生２例
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　　与肠套叠和黏膜脱垂相关的结肠旺炽型血管增生是一种
特殊类型的消化道良性肿瘤，目前归属脉管肿瘤，临床极罕见，

且易与其他类似肿瘤混淆而造成漏诊或误诊。我院于２００９年
和２０１５年共收治了２例该疾病患者，现将相关诊治经验报告
如下。

１　资料与方法

病例１：男，４８岁；主诉反复右下腹痛１年余，加重伴头晕、
乏力、心慌１个月。查体：右下腹轻压痛，无反跳痛，未及明显
包块。辅助检查：白细胞６．２８×１０９／Ｌ、中性粒细胞６９．５％、淋
巴细胞２０．４％、血小板计数１８９×１０９／Ｌ、血红蛋白７６ｇ／Ｌ；大便
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ＯＢ（＋）；ＣＥＡ、ＣＡ１９９均正常。肠镜见回盲部有１个隆起性病
灶约４．０ｃｍ×４．５ｃｍ，表面溃烂及黏液覆盖，周围黏膜松弛、雍
积，活检时少量出血。病理活检结果：回盲部肿瘤，有异型细

胞，考虑恶性肿瘤可能性大，建议手术切除。剖腹探查术中见：

回盲部可触及１个肿块约４．０ｃｍ×５．０ｃｍ，未突破肠壁浆膜，
质硬，边界不清。手术方式：右半结肠切除术。术后病理：（回

盲部肿瘤）回盲部肠腔内见１个溃疡，大小３．５ｃｍ×４．０ｃｍ。
镜下病变是由分叶状增生的毛细血管构成，从黏膜下延伸至肠

壁全层；增生的血管分隔肌纤维，血管发育良好，见大小不等的

血管，管壁增厚，平滑肌纤维增生，内膜增生（图１）。免疫组化：
ＣＤ３１、ＣＤ３４、Ｆ８内皮细胞阳性，ＳＭＡ、Ａｃｔｉｎ血管肌纤维阳性，
Ｓ１００、ＨＭＢ４５阴性（图２
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型脱髓鞘病之诊断具有高度特异性。本例患者在亚急性期增

强ＭＲＩ显示左侧顶叶呈环形、均匀的明显非闭合性强化，周围
伴有大面积水肿。颅内脱髓鞘假瘤治疗以激素冲击疗法为主，

大多患者预后良好。该例患者接受激素治疗后，临床症状明显

缓解。

颅内脱髓鞘假瘤临床上较为少见，临床表现不典型，常与

脑肿瘤难以鉴别。对有明确家族遗传史，肿瘤病史且接受过化

疗，ＭＲＩ表现有特异性非闭合性强化的患者，需谨慎诊断，切不
可盲目给予放疗、过度手术等治疗，以免造成严重神经系统功

能损害。
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ａ：病变组织由分叶状增生的毛细血管组成（×４０）；ｂ：病变组织
血管发育良好，管壁增厚，内膜增生（×１００）

图１　病变组织ＨＥ染色

ａ：ＣＤ３１阳性；ｂ：ＣＤ３４阳性；ｃ：Ａｃｔｉｎ阳性；ｄ：ＳＭＡ阳性
图２　免疫组织化学方法（ＥｎＶｉｓｉｏｎ法 ×１００）

　　病例２：男，５２岁；主诉右下腹痛４８ｈ，伴恶心、呕吐、畏寒、
发热。查体腹肌软，右下腹压痛及反跳痛，未触及明显包块，体

温３７．９℃。白细胞１８．３２×１０９／Ｌ、中性粒细胞７７．０％、淋巴细
胞１１．６％、血小板计数３０７×１０９／Ｌ、血红蛋白１２４ｇ／Ｌ。腹部Ｂ

超示右下腹部异常团块回声，不排除腹腔感染病灶，阑尾周围

脓肿可能。初步诊断：①腹腔感染性疾病待查；②阑尾周围脓
肿？手术探查见回盲部可触及１个肿块约４ｃｍ×４ｃｍ，质地
硬，边界不清，肠壁明显变薄，周围水肿，结肠脂肪垂和脓胎覆

盖于病灶处，疑有肠穿孔可能，周围脓液约５ｍＬ，阑尾稍水肿，
长约７ｃｍ，无明显炎症改变（图３），探查结果不能排除回盲部肿
瘤穿孔合并感染。手术方式：右半结肠部分切除术。术后病理：

回盲部近回盲瓣处肿块，表面可见１个溃疡约２．５ｃｍ×１．５ｃｍ，
镜下见大片炎性渗出坏死和肉芽组织，并脓疡形成，呈溃疡改

变，肠壁全层均见大量增生的毛细血管并血管内皮细胞增生，

但无异型，未见核分裂象，增生的血管分隔肌纤维至浆膜下层

（图３）。免疫组化：ＣＫ（－），Ｖｉｍｅｎｔｉｎ部分（＋），血管内皮细胞
ＣＤ３４（＋）、ＣＤ３１（＋），Ｆ８少量（＋），Ｆｌｉ１部分（＋），ＳＭＡ
（－），Ｋｉ６７阳性率约５０％。

２　结果

２例患者手术经过顺利，术后除第２例患者因合并感染，给
予头孢曲松钠加强抗感染治疗外，均给予常规的胃肠减压、静

脉补液、抗感染等处理，未发生腹腔出血、感染，肠梗阻、肠瘘及

深静脉血栓形成等并发症，恢复顺利，均在术后１周拆线出院，
取得了满意的临床疗效。

第１例患者术后饮食及排便均恢复正常，腹痛、头晕、乏
力、心慌等症状及右下腹部压痛均消失，贫血得到纠正，大便

ＯＢ（－），血红蛋白恢复正常，ＣＥＡ、ＣＡ１９９均正常；第２例患者
会术后腹痛、恶心、呕吐、畏寒、发热等症状及右下腹部压痛消

失，体温及血象均恢复正常，腹部Ｂ超示：右下腹部异常团块回
声消失。２例均通过每年肠镜的跟踪复查和近、远期随访５年，
均未见肿瘤复发。

ａ：术中所见病变部位为回盲部；ｂ：福尔马林固定所见病变部位；ｃ：病变组织（ＨＥ×１００）
图３　病变部位

３　讨论

国际脉管性疾病研究协会（ＩｎｔｅｒｎａｔｉｏｎａｌＳｏｃｉｅｔｙｆｏｒｔｈｅＳｔｕｄｙ
ｏｆＶａｓｃｕｌａｒＡｎｏｍａｌｉｅｓ，ＩＳＳＶＡ）制定的脉管性疾病现代分类标
准，将脉管性疾病分为脉管肿瘤和脉管畸形两大类［１］，脉管肿

瘤以头颈、躯干、四肢、腋窝为多发，消化道罕见［２］，与肠套叠和

黏膜脱垂相关的结肠旺炽型血管增生为临床极少见良性脉管

肿瘤。该疾病目前将其归属脉管肿瘤新的病种（或亚型）［３］，国

外仅见７例报道［４６］，国内目前尚未见相关病例和文献报道。

本文复习国外文献和总结本院２例患者，就该疾病特点、临床
表现、诊断、鉴别诊断、治疗方法及预后进行初步分析和讨论。

Ｂａｖｉｋａｔｔｙ等［４］于２００１年首次报道了５例发生于肠套叠和肠脱
垂后的旺炽型血管增生，其中男２例、女３例，平均年龄４３岁，
２例血管畸形，３例存在原发性肠套叠。２００５年 Ｐｏｐｏｖｓｋａ等［５］

报道１例，发生于小肠；Ａｄａｃｈｉ等［６］报道１例，发生于结肠，伴
脂肪瘤。我院收治的２例均发生于结肠回盲部，其中１例病灶
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内发生感染。上述 ９例均为成年人，性别无差异。Ａｌｄａｕｌｕｔ
等［７］报道卵巢畸胎瘤基础上合并有旺炽型血管增生。旺炽型

血管增生可发生于结肠、小肠、卵巢等不同器官。该病缺乏典

型临床表现，常见有腹痛、腹泻、便血、呕吐、发热和腹部包块，

进一步发展可引起消化道穿孔、肠梗阻及贫血等。本组１例以
腹痛、贫血相关症状为主要表现，另外１例病灶合并感染，以腹
痛、呕吐、发热为首发症状。临床表现缺乏特异性。

在疾病发生发展的过程中，肠套叠或黏膜脱垂的发生导致

机械应力反复作用于肠道壁，是一个可能的病变因素［４］。该病

临床上可无特异性表现，因此诊断与鉴别诊断该疾病时往往较

为困难，仅依靠患者的临床表现、体格检查和常规的影像学检

查，均较难明确诊断，甚至有时胃肠镜的小标本活检都可能无

法确诊。目前临床确定诊断，还是主要依靠标本组织的病理学

检查及组织免疫组化检查［８］。病理学检查：镜下可见病变由分

叶状增生的毛细血管构成，从黏膜下延伸至肠壁全层，甚至可

到浆膜外，增生的血管可分离肠壁的肌纤维，而血管发育良好；

可见大小不等的血管；血管壁可增厚，平滑肌纤维和内膜增生，

核非典型性不明显，偶见核分裂，并可见黏膜缺血和溃疡。组

织免疫组化检查：ＣＤ３１、ＣＤ３４、ＦⅧＡｇ均为阳性。
本病为少见病，不仅其临床症状及体征无特异性，并且还

常常与胃肠道恶性肿瘤的临床表现极为相似，故临床上的误诊

率及漏诊率较高。诊断时往往需要依据组织标本的病理及免

疫组化结果，与胃肠道癌、胃肠道间质瘤、血管肉瘤、血管肌纤

维母细胞瘤、血管平滑肌脂肪瘤等进行鉴别。尤其是血管肉

瘤，与肠套叠和黏膜脱垂相关的结肠旺炽型血管增生潜在易与

该疾病混淆的诊断［４］。二者免疫组化ＣＤ３１均为阳性，单靠ＨＥ
染色诊断有一定困难，需结合ＲＫ染色才能进一步鉴别诊断［９］。

目前，尚缺少关于脉管肿瘤患者病灶累及层次差异性的详尽报

道，而该差异性对治疗方式的选择及手术的实施具有一定的影

响［１０］。目前认为手术切除仍是治疗与肠套叠和黏膜脱垂相关

的结肠旺炽型血管增生的主要手段。合理选取手术方式和范

围是手术治疗的重点。手术方式可依据病变大小、部位、范围

等决定，在有条件的医院可选择术中快速冰冻病理检查，可明

确性质及切缘情况，必要时扩大切除范围。Ｂａｖｉｋａｔｔｙ等［４］和

Ｐｏｐｏｖｓｋａ等［５］报道的７例患者在最后随访（间隔６个月，连续
５年）中均仍生存。我院报道的２例通过肠镜的跟踪复查和近、
远期随访，均未发现肿瘤复发迹象。本病的病变为血管反应性

增生，属于为良性病变，故预后良好。

总之，与肠套叠和黏膜脱垂相关的结肠旺炽型血管增生为

临床少见疾病，缺乏特征性临床表现，临床诊断较为困难，确诊

仍依靠组织标本的病理检查及免疫组化。临床表现类似于回

盲部肿瘤，慢性腹痛、贫血，肠镜有包块，容易与胃肠道肿瘤相混

淆，诊断需和胃肠道其他实性肿瘤及血管肿瘤鉴别。治疗方法首

选手术。本病如果及时诊断与治疗，可得到满意的治疗效果。
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