
Advances in Clinical Medicine 临床医学进展, 2021, 11(9), 4263-4266 
Published Online September 2021 in Hans. http://www.hanspub.org/journal/acm 
https://doi.org/10.12677/acm.2021.119624  

文章引用: 李娜, 张慧萍, 钱延玲. 阴道壁血管周上皮样细胞肿瘤 1 例报道[J]. 临床医学进展, 2021, 11(9): 4263-4266.  
DOI: 10.12677/acm.2021.119624 

 
 

阴道壁血管周上皮样细胞肿瘤 
1例报道 

李  娜，张慧萍，钱延玲 

延安大学附属医院，陕西 延安 
  

 
收稿日期：2021年8月22日；录用日期：2021年9月12日；发布日期：2021年9月26日 

 
 

 
摘  要 

回顾性分析延安大学附属医院收治的1例阴道壁血管周上皮样肿瘤资料，并复习相关文献。 
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Abstract 
We retrospectively analyzed the data of 1 case of vaginal wall PEComa admitted to the Affiliated 
Hospital of Yan’an University, and reviewed relevant literature. 
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1. 病历资料 

患者女，42 岁，因“以 B 超发现盆腔包块 6 天”之主诉入院，2012 年 5 月日在宜川县人医院行 B
超检查示：右侧附件区混合性包块，约 7.1 cm × 6.2 cm，建议上级医院就诊，2012 年 5 月 29 日我院门诊，

行 B 超示：子宫后下方较低回声区，多考虑肌瘤约 7.1 cm × 7.5 cm × 8.0 cm；左侧附件区囊性包块，约

4.6 cm × 2.9 cm，建议手术治疗，门诊遂以“1) 子宫肌瘤；2) 左附件包快性质待定”之诊断收住院。绝

育术后 17 年，生育史：孕 3 产 3。妇科检查：外阴无异常。阴道通畅，分泌物不多，右侧阴道壁可触及

一约 7.0 cm × 6.0 cm × 5.0 cm 大小包块，质硬，活动可，无压痛。宫颈肥大，光滑，触血阳性(暴露不清)，
宫体后位，略大，质中，活动可，无压痛。双附件区未触及异常。精神好，心肺未闻及明显异常。腹软，

无压痛，肠鸣音正常。入院后型各项化验检查，尿糖：+++；血糖：11.45 mmol/l；血常规示：HB 82 g/l，
余检查大致正常，于 2012 年 5 月 30 日行宫颈活检，宫颈病理活检示：慢性宫颈炎伴腺体磷化(病理号

12-07527)。因血色素低，给予“B 型”输红细胞 2U 纠正贫血，复查血常规示：HB 100 g/l，余检查大致

正常。入院诊断：1) 盆腔包块性质待定。a) 子宫肌瘤？b) 左卵巢囊肿？) 2) 阴道壁包块性质待定。3) 失
血性贫血(中度)。4) 2 型糖尿病。5) 高血压病。行术前准备，于 2012 年 6 月 4 日在硬腰联合麻醉下经腹

全子宫切除、左侧卵巢囊肿剥除及阴道壁包块活检术。术中探查：盆腔无粘连及腹水形成，子宫略大，

形态色泽正常，左侧卵巢囊肿增大约 5.0 cm × 5.0 cm × 4.0 cm，右侧卵巢及双侧输卵管外观无异常。故行

筋膜内全子宫切除及左侧卵巢囊肿剥除术。术中剥除做卵巢囊肿送快速冰冻病理检查，回报示：(左侧卵

巢)考虑良性病变。阴道右侧可触及一壁 7.0 cm × 6.0 cm × 5.0 cm 大小包块，质硬，活动欠佳，与周围组

织界限不清，行阴道壁包块剥除术，术中切口阴道壁后见阴道壁肿瘤无包膜，质硬，与直肠及阴道后壁

界限欠清，剥离困难，剥除部分包块组织约 7.0 cm × 3.0 cm × 3.0 cm，送快速冰冻病理检查：(阴道壁)考
虑良性间叶组织肿瘤。延安大学附属医院术后病理：(左侧卵巢)考虑良性病变；(阴道壁)考虑良性间叶组

织肿瘤。免疫组化结果：SMA(−)、Des(−)、NF(−)、S-100(−)、CD34(−)、FVIII(−)、Ki-67 阳性指数 < 3%。

(病理号 12-07692)，病理诊断示：子宫肌壁间平滑肌瘤；慢性宫颈炎；增生期子宫；(双侧)输卵管慢性炎；

(阴道包块)梭行细胞肿瘤，考虑血管周细胞瘤。免疫组化结果：S-100 灶(+−)、NF(−)，CD34(−)、Actin(−)、
Bcl-2(−)、CD99(−)、CD117(−)、Ki-67 阳性指数 < 1% (病理号 12-07765)。 

2. 讨论 

根据世界卫生组织(WHO)的定义，血管周上皮样细胞瘤(perivascular epithelioid cell tumor, PEComa) 
被归类为由组织学和免疫组织学上独特的血管周上皮细胞组成的间充质肿瘤。PEComa 最早在 1996 年由

Zamboni 等命名报道。 

2.1. 临床特点 

PEComa 最常见于女性患者，最常发生部位在子宫和肾脏[1]，其次是眼眶、消化道和软组织。发生

在阴道的极为罕见，目前现有文献报道发生在阴道仅有 10 例[2]。各个年龄阶段均可发生，目前文献报道

出来的年龄最小的患者仅有 6 岁[3]。PEComa 常因“腹痛、阴道流血、盆腔包块”，来就诊，而本例阴

道壁 PEComa 与文献报道一致，但本例中盆腔包块最终经病理活检提示是子宫平滑肌瘤。 
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2.2. 病理学及免疫表型 

病理学表现及免疫表型是确诊 PEComa 的主要方法。组织形态学 PEComa 常无包膜，但大多边界清

楚，切面可呈灰白、灰褐色、灰粉色、灰黄色或多色相间。当肿瘤较大时常伴出血、破溃、坏死、囊性

变等。镜下观察肿瘤细胞主要沿着血管周呈片状、巢状甚至放射状排列。大多数肿瘤细胞主要由上皮样

细胞和类平滑肌的梭形细胞组成，其中上皮样细胞呈圆形或多边形，胞质透明，微嗜酸性，胞核圆形或

卵圆形，核仁可见，梭形细胞胞体及胞核均呈梭形，胞质丰富透明，肿瘤间质中含丰富的薄壁血管。  

2.3. 诊断和鉴别诊断 

目前关于 PEComa 的诊断尚未有统一的标准。Folpe 等[4] 2005 年提出的诊断标准，将 PEComa 分为

三类：良性、不确定潜在恶性、恶性。依据：1) 脉管受侵；2) 细胞核异性程度高；3) 浸润性生长；4) 肿
瘤的直径大于 5 cm。5) 细胞核分裂象 > 1 个/50HPF；6) 细胞凝固性坏死，恶性需要具备 2 个及以上特

征；不确定潜在恶性：只需满足 1 或 2。良性：大小 < 5 cm，无浸润，细胞核异性程度不高，核分裂像 < 
1/50HPF。该诊断标准具有良好的敏感性和阴性预测值。Schoolmeester’s 等[5]提出的诊断标准，PEComa
仅分为良性和恶性。将肿瘤直径大于 5 cm，显著的核异型性、淋巴血管侵犯、>1/50HPF，恶性需具备 4
个及以上特征，其余诊断为良性。该诊断标准具有较高的特异性和阳性预测值。本例患者无论采用哪种

诊断标准均符合良性病变。PEComa 与上皮样平滑肌瘤(ESM)、恶性黑色素瘤(MM)、低级别子宫内膜间

质肉瘤(LESS)、透明细胞肉瘤、透明细胞癌。1) 平滑肌瘤：在镜下平滑肌瘤瘤细胞不存在围绕血管呈片

状、巢状甚至放射状排列，并且免疫表型不表达黑色素源性标记物，因此 HMB-45 呈阴性；2) MM：MM
在免疫表型上 HMB-45、SMA、Desmin 表达阴性，S-100 表达弥漫性强阳性。PEComa 的 SMA 一般均为

阳性表达，S-100 表达为阴性；3) LESS：大体上呈结节状生长，侵入肌层，与周围边界不清晰，LESS
表达 CD10 强阳性，HMB45 阴性，而 PEComa 的 CD10 表达为阴性；4) 透明细胞肉瘤：S-100、HMB45
阳性表达，SMA 表达为阴性；而 PEComa 的 SMA 阳性表达，S-100 表达为阴性。5) 透明细胞癌：免疫

组化 CK 阳性，HMB-45、SMA 均阴性。而 PEComa 的 SMA、HMB-45 均阳性表达。 

2.4. 治疗和预后 

目前 PEComa 治疗缺乏统一的标准，通过手术将肿瘤完整切除是唯一有效的治疗方法。术后是否需

要行放疗、化疗目前仍不明确。但靶向治疗却成为当前的研究热点，Wagner [6]、Italiano [7]及 Starburk [8]
等有报道雷帕霉索靶蛋白(mTOR)抑制剂对于 PEComa 的治疗是有效的。mTOR (哺乳动物雷帕霉素靶点)
是一种丝氨酸/苏氨酸激酶，在控制细胞生长和代谢中发挥核心作用。相关文献报道 mTOR 抑制剂，在恶

性 PEComa 患者中表现出不同的反应。一些患者可以在采用 mTOR 抑制剂化疗后可以达到 22 个月以上

完全缓解，另外一些患者在最终进展为恶性之前出现部分缓解或病情稳定，只有一小部分患者表现为进

展性疾病，没有任何缓解。虽然多数 PEComa 表现为良性的生物学行为及预后，少数表现为恶性行为，

但仍然有文献报道出，复发及转移病例均为恶性 PEComa，复发及转移多发生于患者术后 1~2 年内，个

别转移发生在 10 余年后，最常见转移部位为肺。然而 Bleeker 等[9]提出 PEComa 复发与否仅仅与肿瘤的

大小(直径 > 5 cm)及核分裂相(>1 个/50HPF)有关。此外，Ki-67 对鉴别 PEComa 的良恶性有一定的作用，

当 Ki-67 表达超过 5%时应考恶性。本例阴道壁 PEComa 直径 > 7 cm、Ki-67 阳性指数 < 3%，核分裂相 < 
1 个/50HPF，无凝固性坏死，无脉管侵犯，考虑良性阴道壁 PEComa。 

综上所述，阴道壁 PEComa 是较为少见的疾病，发病率低，缺乏明确的治疗指南。因其在临床上和

影像学上缺乏特征性表现易被误诊，病理检查和免疫组化是其诊断的金标准，手术治疗是目前有效的治

疗方法，放、化疗疗效尚无定论，有文献报道，化疗可以减少肿瘤的血管密度，但并没有减小肿瘤的大
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小。PEComa 虽然大多数是良性，但由于其未知的恶性潜力，因此早期发现和治疗是重要的。同时术后

长期随访至关重要。 
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