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摘  要 

目的：探讨小肠原发性血管肉瘤的组织学特征、免疫组化特征、鉴别诊断和治疗方法。方法：回顾性分

析１例小肠原发性血管肉瘤患者的临床资料、组织学诊断及免疫组化结果，并对相关文献进行复习。结

果：患者，男，67岁，镜下观察肿瘤由实体性区域和出血坏死区域构成。肿瘤细胞异型性明显，细胞核

大呈圆形、多形性，空泡样，具有多形性、间变性特点，核仁大而明显，核分裂象易见，约10个/10HPF；
部分细胞胞质丰富，呈嗜双色性。免疫组化显示肿瘤细胞表达CD31、ERG及Fli-1，部分表达CD34。小

肠血管肉瘤组织学特征有时可能与其他发生于小肠的肿瘤相混淆，需要与多种肿瘤相鉴别。小肠的血管

肉瘤预后较其他部位的血管肉瘤差，本病例患者于术后10个月因全身多脏器转移而死亡。手术切除加术

后化疗或姑息性化疗是小肠血管肉瘤的主要治疗方式。结论：小肠原发性血管肉瘤是一种罕见恶性肿瘤，

预后差，临床症状无特异性，极易误诊或延迟诊断，因此经常被误诊为其他胃肠道常见病，病理医生需

掌握其组织学、免疫组织化学特点及鉴别诊断要点，从而做出准确诊断。 
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Abstract 
Objective: To investigate the histological and immunohistochemical features, differential diagno-
sis and treatment of primary angiosarcoma of small intestine. Methods: We retrospectively ana-
lyzed the clinical data, histological diagnosis and immunohistochemical results of one patient with 
primary hemangiosarcoma of the small intestine and reviewed relevant literatures. Results: The 
patient, male, 67 years old. Microscopically, the tumor consisted of solid areas and areas of he-
morrhage and necrosis. The tumor cells showed obvious atypia, with large round, pleomorphic 
and vacuolated nuclei, pleomorphic and anaplastic. The nucleoli were large and obvious, and the 
mitotic figures were about 10/10HPF. Some cells are rich in cytoplasm, showing dichroism. Im-
munohistochemistry showed that the tumor cells expressed CD31, ERG and Fli-1, and partially ex-
pressed CD34. The histological features of small intestinal angiosarcoma may sometimes be con-
fused with other tumors of the small intestine and need to be differentiated from multiple tumors. 
The prognosis of angiosarcoma in the small intestine is worse than that in other sites. The patient 
died 10 months after surgery due to systemic multiple organ metastases. Surgical resection com-
bined with postoperative chemotherapy or palliative chemotherapy has been the main treatment 
for small intestinal angiosarcoma. Conclusion: Primary angiosarcoma of the small intestine is a 
rare malignant tumor with poor prognosis and no specific clinical symptoms. It is easy to be mis-
diagnosed or delayed diagnosis. Therefore, it is often misdiagnosed as other common diseases of 
the gastrointestinal tract. Pathologists should master the histological and immunohistochemical 
characteristics and key points of differential diagnosis so as to make a definite diagnosis.  
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1. 前言 

血管肉瘤是起源于血管内皮细胞的恶性间叶源性肿瘤，是一种比较少见的软组织肿瘤，约占所有软

组织肉瘤的 1%~2% [1] [2] [3]。患者以中老年男性最为常见，好发部位为头颈部的皮肤及软组织，少数

病例发生于深部软组织，发生于腹腔脏器的血管肉瘤少见，通常发生于肝脏或脾脏[1]。血管肉瘤恶性程

度高，预后较差。本文报道一例发生于小肠的血管肉瘤并复习相关文献总结其临床病理特征，旨在通过

对该病例的分析提高对原发性小肠血管肉瘤的认识。 

2. 临床资料 

患者，男，67 岁，因无明显诱因出现便中带血伴下腹阵发性绞痛及进餐后呕吐而就诊。入院后实验

室检查示血常规计数：WBC 10.30 × 109/L (参考值：3.5~9.5 × 109/L)，血红蛋白 Hb 71 g/L (参考值：115~150 
g/L)，血小板 PLT 69.0 × 109/L (参考值：125~350 × 109/L)；肝功显示白蛋白 ALB 16.10 g/L (参考值：40~55 
g/L)，其余实验室检查无特殊；影像学检查 CT 平扫显示左下腹肠套叠(初步定位在空肠区域)。临床初步

诊断：肠套叠、消化道出血、中度贫血、低蛋白血症。完善相关检查后，急诊遂行剖腹探查，术中于空
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肠近端见约 30 cm 自远向近套叠至 Treitz 韧带，其内可触及质硬肿物；另于小肠内发现三处占位：两处

位于空肠、一处位于回肠近端，直径约 2~3 cm，质硬，腔内生长，肉眼侵透浆膜，术中所见考虑恶性肿

瘤；遂行小肠肿瘤切除 + 空肠回肠吻合术。 

3. 病理学特征 

3.1. 大体检查 

送检手术切除小肠四段，每段肠管均沿长轴剖开，于肠管内均可见由黏膜向肠腔内生长的隆起带蒂

息肉样肿物，共计 8 枚，切片色暗红，质硬，粘膜面部分破溃，直径 1.7 cm~3.3 cm，肉眼侵透浆膜；其

余肠粘膜尚光滑，未见特殊。 

3.2. 组织学特点 

低倍镜下，肿瘤呈息肉样生长，大部分位于粘膜下层与固有肌层内，最深处侵达浆膜。肿瘤由实体

性区域(图 1)和出血坏死区域(图 2)构成，实体性区域由大而肥胖的多角形细胞构成，结构分化不明显，

少部分区域可见梭形间变性的血管内皮样细胞，部分呈鞋钉样或乳头状或呈血管腔隙样排列，充满大量

红细胞(图 3)；肿瘤间质内亦可见大量出血、坏死。高倍镜下，肿瘤细胞异型性明显，细胞核大呈圆形、

多形性，空泡样，具有多形性、间变性特点，核仁大而明显，核分裂象易见，约 10 个/10HPF；部分细胞

胞质丰富，呈嗜双色性(图 4)。 
 

 
Figure 1. The tumor cells in some areas were solid distribution 
(HE, ×200) 
图 1. 部分区域肿瘤细胞呈实体性分布(HE, ×200) 

 

 
Figure 2. Hemorrhage and necrosis were found in the tumor 
(HE, ×200) 
图 2. 肿瘤内见出血坏死区(HE, ×200) 

https://doi.org/10.12677/acm.2022.121102


潘越 等 
 

 

DOI: 10.12677/acm.2022.121102 697 临床医学进展 
 

 
Figure 3. Anaplastic vascular endothelial like cells can be seen in the 
tumor, some of which are arranged like vascular lacunae and filled 
with a large number of red blood cells (HE, ×200) 
图 3. 肿瘤内可见间变性的血管内皮样细胞，部分呈血管腔隙样

排列，充满大量红细胞(HE, ×200) 
 

 
Figure 4. The tumor cells have obvious atypia, large nuclei, round 
and pleomorphic, vacuolar like, large and obvious nucleoli, easy to 
see mitotic images, and some cells have rich cytoplasm and are bich-
romatic (HE, ×200) 
图 4. 肿瘤细胞异型性明显，细胞核大呈圆形、多形性，空泡样，

核仁大而明显，核分裂象易见，部分细胞胞质丰富，呈嗜双色性

(图中可见 5 处病理性核分裂象) (HE, ×200) 

3.3. 免疫组织化学 

肿瘤细胞 CD31 (+) (图 5)，CD34 部分(+) (图 6)，ERG (+) (图 7)、Fli-1 (+) (图 8)。CK、CD117、Dog-1、
S-100、HMB45、Calretinin、WT-1、Syn、CgA、LCA 均(−)，Ki67 指数约 70%。 

 

 
Figure 5. Tumor cells were CD31 positive (HE, ×100) 
图 5. 肿瘤细胞 CD31 阳性(HE, ×100) 
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Figure 6. Some tumor cells were CD34 positive (HE, ×100) 
图 6. 部分肿瘤细胞 CD34 阳性(HE, ×100) 

 

 
Figure 7. Tumor cells were ERG positive (HE, ×100) 
图 7. 肿瘤细胞 ERG 阳性(HE, ×100) 

 

 
Figure 8. Tumor cell FLI-1 positive (HE, ×100) 
图 8. 肿瘤细胞 Fli-1 阳性(HE, ×100) 

 

根据肿瘤镜下形态及免疫组化结果，诊断为小肠原发性多灶性血管肉瘤，肿瘤组织累及肠壁黏膜下

层至浆膜层；肠断端未见肿瘤组织。 

4. 讨论 

原发于小肠的恶性肿瘤是少见的，约占所有胃肠道肿瘤的 2%以下，其中最常见的是腺癌(40%)，其

次为神经内分泌肿瘤(25%)、恶性淋巴瘤(10%~15%)和胃肠道间质瘤(9%)等[2] [4]。血管肉瘤是一种少见

的软组织恶性肿瘤，仅占所有软组织肉瘤的 1%~2%，肿瘤恶性程度高，预后较差，5 年生存率约为 35% 
[1] [3]；且血管肉瘤具有较高的侵袭性，常发生远处转移，常见的转移部位有淋巴结、肝脏、肺和骨骼等
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[5] [6]。发生于小肠的血管肉瘤则极为罕见，小肠血管肉瘤最常发生的部位是回肠和空肠，国内外文献至

今有 67 例报道[7]。 
小肠血管肉瘤的临床症状无特异性，包括胃肠道出血、腹痛、恶心呕吐、贫血乏力、肠梗阻等。本

病例表现为肠出血，恶心呕吐及肠梗阻而接受急诊手术。由于临床症状无特异性，极易误诊或延迟诊断，

因此经常被误诊为其他胃肠道常见病。原发性小肠血管肉瘤的确切病因尚不清楚，但暴露于氯乙烯、放

化疗、创伤、长期淋巴水肿等都与其发病有关[8] [9] [10]，该名患者并未表明有相关的临床病史及接触史，

确切发病原因尚不能明确。由于血管肉瘤的组织学来源是血管内皮细胞，因此其发生可能与异常的血管

生成有关[1]。分子病理学的相关研究表明，在血管肉瘤的发生过程中，血管内皮生长因子(VEGF)及其受

体(VEGFr13)的表达相对增加[11]。根据 COSMIC 的数据，人类的血管肉瘤中最常见的基因突变是 KRAS
以及其他 RAS 突变，其中 KRAS 突变占 31%，HRAS 突变占 10%，NRAS 突变占 3% [12]。这些突变基

因的发现对于该肿瘤的诊断及对应的靶向治疗具有一定的指导意义。 
血管肉瘤以两种生长模式为主，即血管形成和实体性生长，两种生长模式也可以同时出现于同一肿

瘤中。本例肿瘤的生长方式即为血管形成与实体性生长模式的混合。血管形成区域的结构可以从形态具

有乳头状突出的血管腔隙到裂隙样吻合的血管通道。这些腔隙常常内衬有梭形或肥胖的间变性上皮样肿

瘤细胞。上皮样的肿瘤细胞具有丰富的胞浆，常显示中度到明显的核多形性，具有泡状核和大的核仁[13]。
免疫组化方面，血管肉瘤常表达血管内皮相关的标志物，CD31、CD34、Fli-1、ERG 能帮助鉴定血管肉

瘤，而 CD31 则被认为是血管肉瘤内皮分化最有用的标记物，其他标志物如 VIII 因子、CD34、VEGFR-3
和 ERG 也可能在辅助诊断中发挥一定作用[8] [9] [14] [15] [16] [17]。因此多种标记物的联合应用有助于

提高血管肉瘤诊断的敏感性和特异性。 
小肠血管肉瘤组织学特征有时可能与其他发生于小肠的肿瘤相混淆，需要与以下肿瘤相鉴别：① 低

分化癌：肿瘤的细胞异型性明显、核多形性显著，肿瘤细胞多呈巢团样排列，极少出现血管腔隙样排列，

免疫组化表达细胞角蛋白，不表达血管内皮标志物；② 恶性黑色素瘤：该肿瘤的细胞形态多样，可表现

为上皮样细胞样，但肿瘤细胞多排列成巢团样，无血管腔隙样结构，免疫组化肿瘤细胞 S-100、HMB-45
及 MelanA 呈阳性表达，血管内皮标志物呈阴性；③ 上皮样胃肠道间质瘤：该肿瘤多发生于胃和小肠，

其瘤细胞常呈巢团样或实片样排列，无血管腔隙样结构，胞质可呈嗜酸性，也可呈透亮或呈空泡状，肿

瘤细胞常表达 Dog-1、CD117，血管内皮标志物表达为阴性；④ 恶性间皮瘤：根据形态分为上皮样、肉

瘤样和双相性三种主要亚型，均可借助肿瘤细胞表达 Calretinin、WT-1、CK5 /6 而内皮标记物阴性进行

鉴别；⑤ 上皮样肉瘤：经典型多发生于四肢浅表真皮或皮下，部分病例位于肢体深部软组织；近端型主

要发生于盆腔、会阴肛旁区、腹股沟等区域，表现为软组织深部肿块。肿瘤镜下也可呈扩张的血管样，

免疫组化 CK 呈阳性，CD31、CD34、ERG 可呈不同程度的阳性，但上皮样肉瘤 INI-1 表达缺失，而血管

肉瘤 INI-1 呈阳性；⑥ 间变性大细胞淋巴瘤：肿瘤细胞呈圆形、可见肾形、胚胎形的标志性细胞，细胞

弥漫分布，肿瘤细胞表达 CD30、LCA 及 T 细胞标记物，而内皮细胞标记阴性。因此免疫组化染色是鉴

别小肠原发性血管肉瘤与其他小肠恶性肿瘤的重要辅助手段。  
肿瘤手术切除加术后化疗或者姑息性化疗一直是血管肉瘤的主要治疗方式，且术后辅助化疗的患者

比单纯接受手术者预后更好[9]，临床常用的辅助化疗药物有多西紫杉醇，长春瑞滨，舒尼替尼和贝伐珠

单抗、帕唑帕尼等[18] [19] [20]。而发生于小肠的血管肉瘤预后较其他部位的血管肉瘤差，大于 1 年生存

期的患者极为罕见[7]。 
小肠原发性血管肉瘤是一种罕见恶性肿瘤，预后差且经常被误诊为其他胃肠道常见病。掌握其组织

学、免疫组织化学特点及鉴别诊断要点并作出明确诊断，将对临床治疗具有重大意义。 
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