
第 42 卷第 5 期
2024 年 10 月

广 东 医 科 大 学 学 报
JOURNAL OF GUANGDONG MEDICAL UNIVERSITY

Vol. 42 No. 5
Oct. 2024468

低级别子宫内膜间质肉瘤盆腔播散伴静脉瘤栓 1 例
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摘　要：低级别子宫内膜间质肉瘤（LG-ESS）因其缺乏典型临床表现及影像特征，术前诊断困难，易误诊为子宫其他

类型的良恶性病变。该文报道 1 例术前考虑为腹膜播散性平滑肌瘤病伴静脉内平滑肌瘤，术后病理诊断为 LG-ESS 盆腔

播散伴静脉瘤栓病例，结合文献复习，讨论诊疗过程中的经验与不足，以期提高医生对该病的认识，减少漏诊、误诊。
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A case of LG-ESS with pelvic dissemination and venous tumor thrombus
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Abstract: Low-grade endometrial stromal sarcoma (LG-ESS) is difficult to diagnose preoperatively due to its lack of 
typical clinical manifestations and imaging features, and is easily misdiagnosed as other types of benign or malignant lesions 
of the uterus. This paper presents a case of peritoneal disseminated leiomyomatosis with intravenously leiomyoma, and 
postoperative pathological diagnosis of LG-ESS pelvic spread with venous tumor embolus. Following a review of the literature, 
the experience and deficiencies in diagnosis and treatment were discussed in order to improve doctors’ understanding of the 
disease and reduce missed diagnosis and misdiagnosis.
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子宫内膜间质肉瘤（ESS）是一种罕见的恶性肿瘤，

起源于子宫内膜间充质成分，具有不同形态学、免疫组

化和遗传学特征，占子宫间叶性肿瘤的比例约为 10%，

占所有子宫恶性肿瘤的比例不到 1%[1]。低级别子宫内

膜间质肉瘤（LG-ESS）是子宫肉瘤中恶性程度较低的一

类，却是第二常见的亚型（发病率仅次于子宫平滑肌肉

瘤）[2-4]。LG-ESS 患者多无特异性的临床症状和体征，

实验室检查、影像学检查等诊断存在一定的局限性，容

易发生漏诊、误诊，术前常难以与子宫其他类型的良恶

性病变鉴别 [5]。当LG-ESS侵及子宫外至盆腹腔其他脏

器时，影像学上可表现为与腹膜播散型平滑肌瘤病类似

的结节或肿块，容易导致误诊或诊断延迟。LG-ESS向

血管内蔓延的情况极为罕见，甚至更少有侵入盆腔静脉

和下腔静脉者，在病理诊断明确前，很难与静脉内平滑
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肌瘤病（IVL）相互区分 [2]。本文报道 1 例LG-ESS盆腔

播散伴静脉瘤栓病例，旨在提高医生对该病的认识，减

少漏诊、误诊，同时为临床工作者提供诊疗思路。

1　临床资料

患者女，42 岁，因“子宫肌瘤剔除术后 4 a，腹痛、

腹胀 12 d”入院。患者 2019 年外院行开腹子宫肌瘤

剔除术，病理诊断良性，术后 2 a 定期复查彩超未见异

常，2022 年因个人原因未复诊，未觉不适。术后月经

规律，周期为 30~37 d，每次持续 7 d，经量中等，无痛

经，无血块。2023 年 2 月患者无明显诱因下出现间断

性腹痛、腹胀，能耐受，无明显规律，无月经改变等其他

不适症状，大小便正常，就诊于当地医院，完善彩超提

示腹部于剑突下三横指至耻骨上区域可见巨大混合
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性回声，因面积过大，范围难以测量，形态不规则，内

部回声不均匀，性质待查，建议转上级医院就诊，遂至

我院外科门诊，查肿瘤标记物提示糖类抗原 125（CA 
125）和糖类抗原 199（CA199）升高，下腹部计算机断

层扫描（CT）考虑播散性平滑肌瘤病伴静脉内平滑肌

瘤病可能大、下腹壁切口区肌瘤种植播散可能、双肾轻

度积水，建议患者妇科就诊，遂于我科办理住院。查体

示贫血貌，腹部可触及一硬质肿物，上至剑突下三横

指，左右至腋中线，活动差，无压痛及反跳痛。辅助检

查：CA125 250.50 U/mL，CA199 343.58 U/mL，血红

蛋白 70 g/L，白蛋白 23.4 g/L，心脏彩超示左房增大。

全腹增强 CT（图 1）示：（1）肝脏下缘至盆腔底部见

多发巨大不规则肿块影，范围约 251 mm×122 mm，与

子宫分界不清，邻近肠管、膀胱受压移位，部分与病灶

分界欠清，盆腔、腹腔内见数个结节，较大约 72 mm× 
51 mm，播散性平滑肌瘤病可能大，建议穿刺活检；

（2）右侧髂静脉、下腔静脉至肾静脉水平内充盈等密

度灶，静脉内平滑肌瘤可能性大；（3）下腹壁切口区多

发结节，肌瘤种植播散可能；（4）双侧输尿管下段受

压，双肾轻度积水。肿瘤全身断层显像（PET-CT）考虑

腹膜播散性平滑肌瘤病伴静脉内平滑肌瘤可能性大，

肿块实性成分放射性摄取不同程度增高，见图 2。

经多学科会诊，考虑子宫肿瘤盆腔播散伴下腔静

脉占位、侵犯肾静脉。经纠正贫血及低蛋白血症后，

于 2 月 27 日体外循环辅助下切除盆腹腔巨大肿物、全

子宫、左侧附件、膀胱肿物、下腔静脉肿物、大网膜。术

中盆腹腔巨大肿物及子宫大体观见图 3：子宫增大如

孕 7+ 月，表面多个结节状凸起，最大的位于右侧宫底，

约 20 cm×10 cm×10 cm，部分与腹膜粘连；左侧附件

扭曲，与子宫粘连，分离粘连后外观未见异常；右附件

未探及，右侧宫旁组织增厚，有一约 4 cm×3 cm 肌性组

织侵袭至膀胱肌层；右输尿管与宫旁粘连，游离右输

尿管时见肿瘤，侵袭入右髂内血管、右子宫静脉及右

膀胱深肌层；子宫直肠窝、结肠系膜、结肠表面及大网

膜表面可见散在肌性结节，部分粘连于后腹膜，较大约 
5 cm×4 cm；肝、胆、胰、胃表面未见异常。术中完全去

除肉眼可见病灶。请心胸外科医生协助手术，术中见

下腔静脉明显增粗，周围粘连重，质地偏硬，纵行切开

部分下腔静脉至左右髂静脉，取出血管内肿物，长约

40 cm，直径约 1.6 cm，另见左侧髂总静脉有一大小约

6.0 cm×1.5 cm 肿物侵犯，将血管内肿瘤完整取出。术

后病理结果见图 4：肿瘤细胞向子宫平滑肌壁间不规

图 3　术中所见

图 1　术前 CT 检查

图 4　大体及光镜所见

图 2　术前 PET-CT 检查
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则侵袭性生长，细胞呈小梭形、卵圆形，排列较密集，

核深染似逗号样，肿瘤细胞间见血管丰富。石蜡切片

提示低级别 ESS，浸润深度＞1/2 子宫壁肌层，可见多

个脉管内瘤栓，未见明确神经束侵犯。送检标本均可

见肿瘤侵犯，左右宫旁切缘见肿瘤组织。免疫组化结

果：白细胞分化抗原 10（CD10）弥漫性阳性，雌激素

受体（ER）95% 强阳性，孕激素受体（PR）95% 强阳

性，结蛋白（desmin）局灶阳性，核单克隆抗体 -67（Ki-
67） 热点区约 20% 阳性，G1/S- 特异性周期蛋白 -D1

（CyclinD1）阴性，高分子量钙结合蛋白（H-caldesmon）
阴性，抑制素亚基 α（Inhibin-α）阴性。最终诊断：ESS 
IV 期，静脉血管内肉瘤。术后复查下腹部磁共振成像

（MRI）示下腹壁瘢痕偏右侧及盆腔内右侧髂血管旁

可见散在结节状 T1WI 低信号，T2WI 稍高信号，磁共

振弥散加权成像（DWI）呈高信号，增强后不同程度强

化，较大者约 18 mm×14 mm，考虑恶性肿瘤种植播散

可能，结合左右宫旁切缘病理结果，于残留病灶、两侧

宫旁、直肠、术区及盆腔淋巴引流区予以辅助放疗 1 月

余，联合内分泌治疗（来曲唑片 2.5 mg，每日 1 次），后

患者因个人原因未返我院继续评估，每 3 个月于家乡

当地医院随访，影像学检查提示未见复发征象，肿瘤

标志物在正常范围内，按同剂量来曲唑规律治疗至今

（2024 年 7 月 8 日），患者无诉不适症状，自觉日常生

活、工作状态佳，术后恢复良好。

2　讨论

ESS 是一种少见的恶性肿瘤，占子宫恶性肿瘤的

0.2%~0.5%，平均发病年龄 42~58 岁 [6]。2020 年，世界

卫生组织在女性生殖系统肿瘤分类中，将 ESS 分为子

宫内膜间质结节、LG-ESS、高级别 ESS 和未分化子宫

肉瘤 [7]。LG-ESS 病因不明，可能与雌激素长期刺激有

关，有盆腔放疗史、服用他莫昔芬药物史、肥胖、糖尿

病和初潮小于 11 岁者患病风险增高。其临床表现缺

乏特异性，常与子宫肌瘤症状类似，表现为阴道流血、

下腹痛或盆腔包块等。少部分患者因子宫外转移灶症

状首诊，最常见的转移部位是卵巢和肺，转移至阴道者

可表现为息肉样肿块伴不规则阴道流血 [8]。症状隐匿

者偶有自发性骨盆骨折、神经痛、声音嘶哑等表现 [9]。

1/4 患者无不适主诉，仅在妇科检查时见宫颈口息肉样

赘生物伴子宫增大 [10]。因此，临床上常将 LG-ESS 误诊

为子宫肌瘤。本案例报道的患者为 42 岁已婚育、未绝

经女性，无显著高危因素，仅有腹痛、腹胀表现，无子宫

外转移灶症状，术前多学科会诊根据其肌瘤剔除病史，

先入为主，凭借经验考虑盆腹腔病灶为既往肌瘤复发

伴广泛播散、侵袭血管的可能性更大，肉瘤可能性小，

导致误诊，此为教训之一。

由于 LG-ESS 影像学检查缺乏特异性，难以与其

他类型的子宫良恶性疾病如子宫肌瘤、子宫腺肌病、子

宫内膜息肉和子宫内膜癌等相鉴别，遇到子宫快速增

大的患者，临床上应全面了解病史，完善必要的影像

检查，帮助判断病变部位，了解淋巴结有无受累，评估

病灶是否转移或侵袭至子宫外脏器，以及观察术后残

留等信息，以指导手术切除范围和术后辅助疗法的选

择。国际上推荐 LG-ESS 的首选影像学检查是 MRI，表

现为 T1WI 低信号、T2WI 中至高异质性的子宫包块，

伴有子宫肌层弥漫性浸润，当肿瘤组织沿血管生长时，

可表现为“蠕虫袋” 样边缘结节 [11-12]。LG-ESS 与子

宫肌瘤在 MRI 图像上的表现相仿，容易混淆，但有研

究报道 LG-ESS 的 DWI 明显受限，且其表观弥散系数

（ADC）值显著低于子宫肌瘤变性，因此将 T1WI 结合

DWI 有助于两者相鉴别；子宫腺肌病的 MRI 图像可见

病灶内点状短 T1 长 T2 高信号灶，常见子宫肌层弥漫

性受累，病灶与周围组织分界不清；子宫内膜癌病灶

位于子宫内膜，通常直径较小，形态不规则，信号欠均

匀，两者一般较易鉴别 [13]。而超声、CT 特异性较低，容

易误诊，经验丰富者可从以下细节加以判断 [14]：LG-
ESS 超声图像上瘤体与周围组织分界欠清晰，常伴有

肿物囊性变，可为单个或多囊腔，也可以是多个小区域

的囊性改变，滋养血管血流阻力指数（RI）为 0.32~0.40，

而 IVL 常为 0.40~0.70；LG-ESS 通常不具有漩涡样改

变及环绕型血流声像，可借此与子宫肌瘤鉴别；子宫

腺肌病或腺肌瘤典型表现为肌层回声增粗、增强、不

均，呈栅栏样或放射状，与 LG-ESS 不同 [15]。PET-CT
对原发、孤立性病灶的诊断价值也并不高，而对于经病

理确诊后的转移或治疗后有一定意义，因此对于可疑

多发转移或复发的患者，可考虑行 PET-CT 辅助诊断。

本例患者术前未行 MRI 检查，也未根据影像建议做穿

刺活检，原因有二：一是结合腹部 CT 及 PET-CT 考虑

为播散性平滑肌瘤病伴静脉内平滑肌瘤，即良性可能

性大，也并未重视肿瘤标记物 CA125、CA199 升高的

潜在意义，遂并未进一步行 MRI 鉴别肉瘤；二是认为

对发生于血管和子宫深肌层的病变行穿刺活检的准确

性不高，必要性不足，导致术前、术中均误诊为平滑肌

瘤盆腹腔及血管广泛播散，教训值得吸取。

LG-ESS 的最终诊断依靠病理，临床上不乏术中

快速病理误诊为子宫其他类型的疾病，但术后常规病



第5 期 周锶琦，等 . 低级别子宫内膜间质肉瘤盆腔播散伴静脉瘤栓 1 例 471

理确诊为 LG-ESS 的案例，因此手术时应充分取材，降

低漏诊、误诊率。组织学上，LG-ESS 常为界限不清的

融合结节，切面黄色至褐色。肿瘤组织常浸润子宫肌

壁，且常有显著的“舌状”肌层浸润和 / 或“蠕虫样”

血管内瘤栓。形态学上，细胞呈梭形，形态娇小，胞质

不多，可见圆形或类圆形的细胞核，通常细胞异型性不

明显，核分裂象少（每 10 高倍镜视野少于 5 个核分裂

象），常呈现出漩涡状包绕螺旋小动脉的典型病理特征。

通常 LG-ESS 子宫肌层浸润深度≥3 mm 和（或）侵入肌

层病灶数量≥3 个，凭此可与子宫内膜间质结节相互

区分 [16]。免疫组化也是重要的鉴别诊断方法，LG-ESS
一般弥漫性阳性表达子宫内膜间质标记物 CD10 和干

扰素诱导的跨膜蛋白 1（IFITM1），激素标志物 ER 或

PR 通常呈现阳性 - 强阳性，Cyclin D1 和 desmin 一般

呈现阴性或仅为局灶阳性，平滑肌肌动蛋白（SMA）和

H-caldesmon 则一般为阴性 [17-18]。而子宫良性平滑肌

瘤的免疫组化特点为 desmin 弥漫性阳性，H-caldesmon
常为弥漫或局灶阳性 [16]。CD10 抗体是鉴别 LG-ESS
与 HG-ESS 最常用的抗体， 在部分 LG-ESS 病例中，

CyclinD1 表达可呈阳性，但同时伴有 ER、PR 强阳性

表达及 CD10 灶性阳性表达，这在高级别 ESS 中不常

见 [17]。本病例患者病理结果在组织学、形态学和免疫

组化等方面与文献报道基本一致 [18]。该患者有子宫平

滑肌瘤手术史，自诉术后病理提示良性，具体住院资料

已丢失，无从查证，此次就医未进一步行病理玻片会

诊，由于 LG-ESS 进展缓慢，临床医生常不易将肌瘤剔

除术后再发肿块与 LG-ESS 产生联想，且其侵袭生长

特点与播散性平滑肌瘤很难区分。目前国内外对 LG-
ESS 侵袭多处脏器甚至波及血管的报道仍是少数，因

此术前经多学科会诊一致考虑良性肌瘤播散可能性

大，肉瘤可能性小，并未重视既往手术病理的准确性，

术中也未及时识别肉瘤大体标本送冰冻切片，最终根

据病理确诊为 LG-ESS，此为教训之一。术后曾建议患

者家属代为返回当地医院寻查以往病历资料，加以佐

证，患者诉家乡已无其他亲友，因个人原因拒绝配合提

供材料，因此，无从考究此次是否为良性肌瘤发生肉瘤

变，也无法排除前次手术病理为恶性误诊为良性，此为

本案例的不足之处。

根据《2024 NCCN 子宫肿瘤临床实践指南（第 1
版）》解读，对怀疑患有 LG-ESS 的患者应优先选择经

腹手术，早期患者的标准治疗方法是子宫全切术和双

侧附件切除术 [19]。据现有研究所知，LG-ESS 属于激

素依赖性肿瘤，而卵巢则是最常见的转移部位 [20]。因

此，若术后病理诊断为 LG-ESS，不管病灶有无残留，

仍不建议保留两侧卵巢。北京协和医院对 152 名确诊

为原发性 LG-ESS 患者的研究发现，切除双侧卵巢可

显著降低 LG-ESS 复发风险 [21]。对于较年轻的 LG-ESS
患者，如其强烈要求保留卵巢，在充分告知复发风险及

预后、获得患者本人及家属明确知情同意的前提下，可

以谨慎考虑暂不行卵巢切除，但由于该肿瘤可高表达

雌激素和孕激素受体，保留卵巢可能影响肿瘤的进展，

需要严密随访观察。对于复发患者，不应给予卵巢保

留治疗或保留生育能力治疗 [22]。对于年轻、有强烈生

育需求的患者，经全面评估其生育能力并确认无子宫

外转移病灶后，可慎重进行保留生育功能的手术，术后

进行密切随访，监测病情发展，并且建议患者完成生育

计划后尽快接受标准手术治疗 [23]。近年来也有新的观

点认为，表达 ER 与 PR 的 LG-ESS 年轻患者也可先采

用内分泌治疗，如孕激素类药物进行保留生育功能治

疗，目前国内外均有保育成功的案例可循 [23-24]。2023
年乌拉圭的学者报道了一位 33 岁有生育愿望的 LG-
ESS 患者，经过宫腔镜下切除病灶、内分泌治疗和辅助

生殖技术，最终成功怀上双胞胎并分娩，分娩后 6 个月

进行了根治手术，未发现残留病变，取得了良好的结

局 [23]。对于有明显子宫外受累、临床可疑淋巴结肿大

或晚期 LG-ESS 的患者，充分评估病情和患者的手术

耐受程度后，如符合手术条件，建议行全面的肿瘤细胞

减灭术，术后配合放射治疗和（或）内分泌治疗 [21，25]；

若不适合手术，建议行内分泌治疗后权衡是否可行肿

瘤细胞减灭术 [21]。对于 II~IV 期患者，最新指南建议，

若使用内分泌治疗达不到满意的临床效果，充分权衡

利弊后可进一步使用放疗或化疗，一般推荐盆腔外照

射放射治疗联合阴道近距离放射治疗 [19]。国外已有学

者对 6 名术后患者采取了放疗，但由于 LG-ESS 的罕

见性，有关辅助放疗疗效的前瞻性随机对照临床试验

数据有限，未来需纳入更多的病例进行探讨 [25]。本例

患者虽术前考虑平滑肌瘤病广泛侵袭盆腹腔及静脉，

但根据无瘤原则，术中依然最大程度地切除了肉眼可

见病灶，术中虽未探及右附件，但送检标本中右侧宫旁

组织见右侧卵巢和输卵管，也达到了指南推荐的晚期

LG-ESS 切除范围，术后积极辅助放疗及内分泌治疗，

定期随访 1 a 余未见明显复发征象。

本例患者得到了良好的结局，这一诊疗过程，离

不开：（1）患者及家属的完全信任。患者术前合并低

蛋白血症、中度贫血，该病灶侵袭范围广，手术难度极

高、风险大，手术创面大，患者的信任和支持是诊疗中
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不可或缺的；（2）医生对患者及其疾病评估充分、诊疗

合理，尤其是对围术期管理的高度重视与处置得当。

术前 9 个科室的联合会诊对患者的病情进行了全面的

分析考量，术前积极纠正贫血及低蛋白血症，充分备

血，制定了最合适患者的手术方式和详细的紧急预案，

术后 ICU 严密监测病情变化，各环节考虑周详；（3）

医院基础条件良好，多学科实力雄厚与设备配置齐全。

此次手术创伤大、风险高，由妇科、泌尿外科、心胸外科

等多学科协作，联合体外循环机等先进的医疗设备维

持患者生命体征平稳，术中由普外科、输血科、麻醉科、

血液内科等专科人才实时保障手术安全，术后重症医

学科、肿瘤科等为患者病情变化指导治疗方案，最终患

者取得了良好的治疗效果。

正确诊断是正确治疗的前提。为了提高 LG-ESS
的初诊确诊率，需加强恶性肿瘤首诊医生负责制意识。

当初诊医生遇到异常快速增大的子宫肿物时，应高

度重视，必须全面分析患者病情，详细了解病史，为正

确诊断奠定基础 [2]。虽然影像学检查并不能确诊 LG-
ESS，难以与其他子宫良恶性疾病鉴别，术前活检对

于侵入子宫深肌层和血管的病灶诊断均有局限性，但

对于高度可疑子宫肉瘤的患者，应选择 CT、MRI 或

PET-CT 进行辅助诊断，对子宫内、外病变的评估和观

察都有帮助，特别是对手术切除范围具有指导意义。

本案例术前影像学检查与文献相似 [4]，并未诊断 LG-
ESS，虽考虑平滑肌瘤播散，但影像扫描对手术的难

度和风险起到了重要的提醒作用。由于病灶波及范围

广、手术创伤大、难度高，我们对围手术期可能的风险

进行了多学科讨论和预判，术前充分备血，人力准备充

沛，术中由各学科专家保驾护航，使手术得以安全、顺

利地进行。更重要的是，术者还应注重提高肉眼识别

子宫肉瘤的能力和疑诊意识，当怀疑 LG-ESS 时应及

时进行冰冻切片检查，根据术中病理结果，及时扩大

手术范围，减少再手术率和术中出血、输血率，改善患

者预后，进一步减少误诊误治的发生。本例术中并未

送冰冻病理检查，但根据无瘤原则，术者及时切除了肉

眼可见病灶，也达到了 LG-ESS IV 期指南建议切除的

范围，术后辅助治疗，患者恢复良好。通过对本案例诊

疗经验的分析，以期提高医生对 LG-ESS 这一罕见病

的认识，减少漏诊、误诊，同时为临床工作者提供诊疗

思路。
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