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摘  要 

目的：探讨经腹一期手术联合介入切除累及下腔静脉的平滑肌瘤病的可行性及诊治要点。方法：对1例经腹

一期手术联合介入切除累及下腔静脉的血管内平滑肌瘤病的患者的临床资料进行报道并对相关文献进行回

顾性分析。结果：本例患者为绝经后女性，因静脉内平滑肌瘤(3期，累及下腔静脉)入院经两次多学科诊疗

(MDT)后行下腔静脉球囊放置及取出术 + 经腹筋膜外全子宫切除术 + 双侧输卵管–卵巢切除术 + 下腔

静脉切开取栓术。手术成功，术后无并发症，术后随访11月无复发。结论：静脉内平滑肌瘤可呈蠕虫状生

长入下腔静脉引起患者死亡，一期开腹联合开胸手术或分期手术创伤大，并发症多，经腹一期手术联合介

入切除累及下腔静脉的平滑肌瘤安全可行，但如何正确把握手术适应证还有待进一步探索和研究。 
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Abstract 
Objective: To investigate the feasibility and key points of diagnosis and treatment of one stage 
transabdominal operation combined with interventional resection of leiomyomatosis involving 
inferior vena cava. Methods: The clinical data of a patient with endovascular leiomyomatosis in-
volving inferior vena cava were reported and the related literatures were retrospectively ana-
lyzed. Results: The patient was a postmenopausal woman who was admitted to hospital for intra-
venal leiomyoma (stage 3, involving inferior vena cava) and underwent two MDTS, followed by 
placement and removal of inferior vena cava balloon + Transabdominal extrafascial hysterectomy 
+ Bilateral salpingo-oophorectomy + Thrombectomy of inferior vena cava. The operation was suc-
cessful and there were no postoperative complications. No recurrence occurred during the fol-
low-up for 11 months. Conclusion: IVL is vermicular grow into the inferior vena cava can cause pa-
tients died, the issue of open joint open chest surgery or staging surgery trauma, complication. 
One stage surgery combined with interventional resection of leiomyomatosis involving the infe-
rior vena cava is safe and feasible, but how to correctly grasp the operation indication remains to 
be further exploration and research. 
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1. 引言 

静脉内平滑肌瘤病(intravenous leiomyomatosis, IVL)是一种病因不明并以特殊方式生长的良性肿瘤性疾病，

瘤体可突出子宫范围，在血管内呈蔓延性生长，可自多种途径沿血流回心方向延伸至下腔静脉，甚至累及心

脏。1896 年 Birch-Hirschfeld FV 首次报道了 IVL，1907 年 Durck 首次用英文报道了平滑肌瘤患者的病尸体

解剖情况，1975 年有专家提出血管内平滑肌瘤病(IVL)诊断名词[1]。截至目前国内外报道的 IVL 约 300 例[2] 
[3] [4]。该病在组织胚胎学上属于子宫中胚叶良性肿瘤，但却呈现出恶性肿瘤的生长态势，可侵袭附近的静

脉和淋巴，瘤体可压迫周围脏器，阻塞血管或心脏瓣膜等，造成机械性梗阻，严重者可出现猝死。彻底切除

肿瘤及瘤栓是成功治疗本病的关键。鉴于其起源于盆腔，生长于血管内且可累及心脏的特殊性，以往手术通

常分为两步：先开胸切除心脏肿瘤，再开腹切除腹盆腔及下腔静脉肿瘤，两部分手术可分期进行也可同期进

行。为了避免开胸手术及体外循环带来的巨大创伤，青岛大学附属医院妇科对收治的 1 例经左侧卵巢静脉–
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左肾静脉–下腔静脉–右心房入口途径蔓延的 IVL 病人施行了经腹一期手术联合介入切除。现报告如下。 

2. 资料与方法 

2.1. 一般资料 

患者李 xx，女，55 岁，因“发现子宫平滑肌来源肿瘤 15 天”于 2020-11-05 入院。患者入院前因“腹

痛”于外院就诊，行上腹部 CT 示胆囊体积增大，考虑腹痛系“胆囊炎”引起，遂给予抑酸、抗感染等

对症治疗，症状好转。住院期间完善妇科及消化系超声示：下腔静脉及双侧卵巢静脉内见低回声带，高

度可疑血管内平滑肌肿瘤，建议转上级医院治疗。遂于我院妇科就诊，妇科查体：宫体前位，增大如孕

3 月余，形态不规则，质中，活动可，无压痛。入本院时各项肿瘤标志物检查均未见异常。既往腹腔镜

子宫肌瘤剔除术后 4 年。个人史：绝经 3 年 G3P1A2。病人及家属均知情同意。 

2.2. 术前评估 

患者术前行全腹部增强 CT (图 1(a)和图 1(b))示：子宫区可见大片状软组织密度影，强化不均，边缘

呈分叶状，内见多发血管走形影，病灶范围约 11.2 × 12.2 cm，子宫及双侧附件显示不清。提示来源于子

宫或左侧附件肿瘤，首先考虑子宫平滑肌瘤；双侧髂血管走行区未见明显异常淋巴结影。左侧卵巢静脉、

左肾静脉、下腔静脉内低密度充盈缺损，提示瘤栓或血管内平滑肌瘤可能。心电图及心脏超声未示病变

累及心腔。评估腹部血管超声(图 2)：下腔静脉肝段管腔内侧见类实性中等回声，呈“腊肠形”，表面尚

光整，范围约 7.6 × 1.3 cm，上端达肝中静脉、肝右静脉起始部。 
 

 
Figure 1. Tumor thrombus involving left ovarian vein, left renal vein and inferior 
vena cava 
图 1. 累及左侧卵巢静脉、左肾静脉、下腔静脉的瘤栓 

 

 
Figure 2. The proximal end of the tumor 
thrombus reached the level of the right 
atrium entrance of the inferior vena cava 
图 2. 瘤栓近心端达下腔静脉右心房

入口水平 
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2.3. 多学科会诊 

入院后经妇科、血管外科、心外科、肝胆外科、泌尿外科、麻醉科、重症医学科第一次 MDT 后，

考虑由于该病例肿瘤蔓延途径临床少见，途径生殖血管及肾血管处，暴露困难，下腔静脉内瘤体上端靠

近右心房入口处，且若与血管壁粘连或手术过程中栓子脱落，血管外科无法经下腔静脉取栓，则需心外

科建立体外循环，开胸，经心房途径取栓，而一期开腹联合开胸手术方案对患者损伤较大，血管外科于

2020-11-10 完善下腔静脉造影(图 3(a)和图 3(b))进一步评估静脉内肌瘤解剖位置及瘤栓性质。明确肌瘤与

血管壁位置关系并确定下腔静脉内瘤体近心端有球囊放置空间后，经第二次 MDT 确定手术方案为下腔

静脉球囊放置及取出术 + 经腹筋膜外全子宫切除 + 双侧输卵管–卵巢切除 + 下腔静脉切开取栓术。 

2.4. 手术方式 

于 2020-11-12 在多学科协作下一期完成手术：先于介入下置入球囊，过程：置入 6F 导管鞘和猪尾

导管，造影，标记肾静脉水平、肝后下腔及右心房，退出导管鞘，交换置入 10F 长鞘，自鞘内输送入微

创 40~100 球囊，定位于右心房下腔静脉汇合处。保护导管鞘及球囊，穿刺点固定包扎。后经腹部切口， 
 

 
Figure 3. Improve the inferior vena cava angiography after MDT    
图 3. 术前 MDT 后完善下腔静脉内造影 

 

 
Figure 4. During the operation, the vessels of the lesion could be fully exposed 
with the cooperation of MDT 
图 4. 术中 MDT 下充分暴露病灶处血管 
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探查见：子宫体增大(图 5(b))如孕 3 个半月大小，形态欠规则，表面突起数个肌瘤样物，直径约 3~4 cm
不等，子宫下段左侧壁突起多发肌瘤样物，突向左侧阔韧带及血管区，双侧输卵管及卵巢未见明显异常，

左侧卵巢血管明显增粗。下腔静脉、左侧深静脉及左侧卵巢血管均可扪及瘤栓。请肝胆外科协助暴露及

游离下腔静脉肝下段及肝上段(图 4(a))，泌尿外科台上会诊，协助暴露及游离左侧生殖血管至肾静脉入口

处(图 4(b))，血管外科上台分别于下腔静脉、左肾静脉、左侧生殖血管处放置止血带，行球囊阻断下腔静

脉后，下腔静脉表面切开，自下而上脱出静脉内瘤栓(图 5(a))直径约 2 cm，长约 7 cm。缝合下腔静脉表

面切口，解除血管阻断。于左侧肾静脉入口处切断左侧生殖血管。完整取出血管内球囊。取栓后妇科切

除盆腔病灶 + 全子宫 + 双附件，彻底止血后关腹。 
 

 
Figure 5. Tumor thrombus in inferior vena cava and lesions of uterus + bilateral fallopian tubes 
图 5. 下腔静脉内瘤栓及子宫 + 双附件病灶 

3. 结果 

手术过程顺利，术中出血约 1200 ml，采用自体回输部分血液，未使用体外循环技术，未造成下腔静

脉撕裂及栓子脱落。术后转入重症医学科给予重症监护，抑酸护胃、抗感染治疗及对症治疗，病情平稳

后转回妇科病房。术后病理：1) 子宫多发性平滑肌瘤(大者直径 6.5 cm)，局部细胞较丰富，生长较活跃；

2) 萎缩状态子宫内膜；3) (双侧)卵巢组织；4) (双侧)输卵管组织；5) (血管内肿物)平滑肌瘤，局部细胞较

丰富。免疫组化(图 6(a)和图 6(b))：Calretinin(−)，Ki-67 阳性率约 1%，CD10(+) Caldesmon(+) SMA(+)。 
 

 
Figure 6. Histopathological HE staining 
图 6. 组织病理 HE 染色 

 
患者术后恢复良好，无发热等不适。腹部切口愈合甲，准予出院。患者术后给予来曲唑口服治疗，

每半年于外院复查心脏超声、全腹部强化 CT，已电话随访 1 年，影像检查未见复发。 

4. 讨论 

IVL 是一种罕见的具有恶性生物学行为的良性肿瘤，它通常影响绝经前妇女(中位年龄 42 岁) [5]，其
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发病机制还不十分明确，对其组织学来源主要有以下 2 种观点：一种观点认为 IVL 是子宫平滑肌瘤向脉

管内侵袭的结果，因为大多数 IVL 患者合并子宫肌瘤病史，且手术切除肌瘤后 IVL 的复发概率明显降低

[6]；另一种观点则认为其起源于子宫肌层内的血管壁。本例中患者为绝经后女性，既往行腹腔镜子宫肌

瘤剔除术，本次复发并且瘤体侵及至下腔静脉右心房入口水平，故考虑其组织来源更贴合上述第一种观

点。IVL 发展过程较为隐蔽，其在静脉系统内的延伸途径主要有 3 条：50%的瘤体进入双侧子宫静脉–

髂内静脉–髂总静脉–下腔静脉；25%的瘤体侵及右侧卵巢静脉后直接蔓延至下腔静脉；另有约 25%的

瘤体通过左侧卵巢静脉–肾静脉–下腔静脉的途径向上延伸，本例中累及下腔静脉的瘤栓经影像学证实

即为此种蔓延途径，这也造成了 IVL 手术过程中病灶血管游离困难，术中出血风险大大增加。这种特殊

的生长侵袭方式也导致了 IVL 的临床表现缺乏特异性，常见症状为肿瘤侵袭到心脏引起呼吸困难、心悸、

晕厥、布–加综合征等梗阻表现，或侵袭至肾静脉水平引起下肢水肿、蛋白尿等，因原发部位引起的压

迫症状而初次诊断者少见，故本病临床上极易发生误诊或漏诊，在本例中患者首先因腹痛考虑胆囊炎于

消化内科就诊，这种类型的治疗延误应该避免。 
临床上根据 IVL 的病情进展将其分为四期[7]。肿瘤穿透子宫静脉壁，但仅限于盆腔为 I 期。延伸至

腹腔，但尚未到达肾静脉为 II 期。肿瘤到达肾静脉和下腔静脉，并进一步延伸至右心房，但尚未到达肺

动脉，则为 III 期。如果观察到肿瘤到达肺动脉和/或肺转移，则将患者分为 IV 期。本研究中患者就诊时

瘤体已侵及下腔静脉且近心端达到右心房入口水平，故诊断为 III 期，若瘤体侵入心脏，严重者可引起猝

死。因此，尽早发现 IVL 并合理治疗对于减少 IVL 不良结局至关重要。 
目前尚无诊断 IVL 的特异性分子靶向标志物，国内外文献报道的 IVL 部分病例[8] [9]局部可呈平滑

肌脂肪瘤样、上皮样或子宫内膜间质细胞样改变，故仅依靠免疫组化无法准确鉴别 IVL 与普通的子宫平

滑肌瘤[10]。本例免疫组化显示 SMA 和 Caldesmon 阳性，两者亦可标记正常平滑肌及其肿瘤，而 CD10
虽常用来标记子宫内膜间质肿瘤[11]，平滑肌肿瘤及平滑肌肉瘤亦可不同程度表达[12] [13]。与常见的子

宫良恶性肿瘤相比，迄今为止只有三个系列报道关注 IVL 的分子方面，Buza 等[14]的研究使用阵列比较

基因组杂交(array-based Comparative genomic hybridization, aCGH)检测到其所关注的 9 例 IVL 病例中重复

性 22q 缺失和复杂拷贝数改变，值得注意的是没有一例出现子宫平滑肌瘤中描述的最常见的 MED12 突

变，突出了染色体结构重排在 IVL 发展中的重要性。Ordulu 等人[15] [16]描述了反复发生的 12q14.3 重排

以及 HMGA2 过度表达(58%, n = 12)和通过核型分析的 IVL 中有三分之二发生 22 号染色体丢失现象并进

一步通过 aCGH 和免疫组织化学分析了 28 例此类肿瘤，以进一步了解其临床病理和基因组特征。最后，

第三项使用 RNA 测序(n = 5)的研究[17]发现，与 IVL 或子宫正常肌层相比，HOXA13 在子宫平滑肌瘤中

是一个明显上调的基因。这些研究表明，IVL 具有独特的分子特征，与子宫平滑肌瘤和子宫平滑肌肉瘤

部分重叠，或许类似于它们的中间临床行为。 
手术彻底切除瘤体及瘤栓是目前治疗 IVL 的首选方案，肿瘤切除不彻底可导致复发和再次手术的可

能[18] [19]。1974 年，Mandelbaum I 等[20]首次报道成功切除累及右心和下腔静脉右心房入口的静脉内平

滑肌瘤。截至目前主要有 2 种手术方式：1) 一期手术。目前报道病例中[21] [22] [23]多在 MDT 协作下同

期行开腹联合开胸手术，一次性切除腹盆腔病灶，下腔静脉瘤栓及心脏内病灶。2) 分期手术。将手术分

为肾静脉上和肾静脉下两个阶段[24]。手术方式多为先行开胸手术，取出肾静脉上甚至累及心房内的瘤体，

后经腹部切口切除腹盆腔病灶及残留下腔静脉瘤栓。两次手术相隔时间应为 4~6 周。一期开胸联合开腹

手术因创伤大且手术时间长，增加了术中栓子脱落及术中牵拉瘤体时下腔静脉撕裂造成大出血的风险，

因此对麻醉要求更高。但在患者一般情况可，无明显循环障碍时，一期手术仍为 IVL 的治疗首选。一期

手术术前评估适应于肿瘤表面覆盖内膜，与管壁不粘连或粘连局限，瘤体质韧，经切开右心房或下腔静

脉牵拉肿瘤，有可能从蒂部把肿瘤完全摘除的情况[25]。分期手术虽可避免体外循环肝素化引起出血的风
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险，却遗留了残余病灶再次复发或瘤体脱落引起栓塞的风险，而且多次手术产生的高额费用也易给患者

带来经济负担。随着外科手术技术的进步及围术期监护水平的提高，传统一期手术的风险已经降低，但

手术时间长及手术切口大对患者造成的创伤仍无法避免。现有文献报道了几例一期经腹部手术方式完整

切除累及下腔静脉或右心房的静脉内平滑肌瘤病的病例[26] [27]，显示了一期经腹手术完整切除的可行性。

但因瘤体与血管壁粘连，术中经腹部向下盲抽瘤栓造成下腔静脉撕裂的风险仍然存在[28]。因此，如何准

确评估瘤体与血管壁的关系，如何防止一期手术取栓过程中或二期手术取栓后的残留栓子脱落栓塞成为

IVL 手术难度与手术范围的最大决定因素。 
鉴于 IVL 面临的这些诊断“痛点”，我们在术前的两次 MDT 中提出了联合介入医学(interventional 

medicine)的想法。1963 年 Dotter 医生首次报道了经皮球囊血管成形术治疗动脉狭窄[29]，标志着介入放

射学的诞生。作为影像学的新兴事物，经过半多个世纪的发展，介入医学不止具有传统的辅助诊断功能，

更兼具了实时引导和治疗的作用[30]。术前先于介入下行下腔静脉造影准确的提示我们瘤体虽近心端粗大

但仍有球囊放置的路径及空间，增加了经腹一期手术完整取出瘤栓的可行性；术中进行切开下腔静脉取

栓前将球囊打开，同时起到了止血与防栓子脱落的作用。且与开胸手术造成的巨大创伤相比，介入手术

几乎不需要增加任何额外的恢复期，患者的身体负担和经济负担都将减少。因此，我们认为术前与术中

联合介入不仅有助于 IVL 的诊断，并可提供足够的手术设计资料，对确定手术范围和方式具有指导意义。

我们建议术前经常规影像学评估无法确认瘤体与血管的相对空间关系及黏连程度时，可联合介入医学进

行完善的评估，并在具有一期经腹手术完整取出瘤栓可能时联合介入行球囊预置与阻断，这将大大降低

术中下腔静脉撕裂出血或瘤栓脱落栓塞血液循环的风险，为手术的顺利完成提供保障。 
综上所述，对于累及下腔静脉的 IVL 病人，联合介入医学行经腹一期手术是可行的。这种联合治疗

方式既可在术前做到对患者的病情进行更全面的掌握，降低中转开胸手术的风险，亦可在术中做到止血

及对瘤栓脱落的彻底阻断。相应的，围术期的时间及手术造成的创伤也被降低，改善了患者的预后。因

该种手术方式目前并无相关报道且临床适应症要求严格，故其还需更多的临床案例进行验证。 
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