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摘
!

要"目的
!

探讨脾脏硬化性血管瘤样结节性转化"

X+S9

$的临床病理特征&诊断及鉴别诊断%

方法
!

观察&分析中山大学附属第五医院
#

例
X+S9

患者的临床影像学资料&病理学特征并复习相关文献%

结果
!

低倍镜下显示!脾脏组织中多见结节样结构!类似于肉芽肿的表现!部分结节分界不清%结节内可见窦

样&裂隙状或不规则形血管腔结构!以及较肥胖的内皮细胞!结节之间可见增生的纤维组织!部分伴胶原化!伴

散在的淋巴细胞&浆细胞浸润!并可见含铁血黄素沉积%免疫组织化学染色显示
#

种不同类型的血管'
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P的毛细血管&

(*#$

P

(
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c

(
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P的小静脉和
(*#$

P

(

(*#!

c

(
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c的窦隙%结节间梭形细胞

X2+

&

(*'T

标记阳性!

X7!&&

标记阴性%结论
!

X+S9

是一种罕见的脾脏原发的良性瘤样病变!有特征性的组

织学及免疫组织化学表现!需要与脾脏的其他良恶性肿瘤及瘤样病变相鉴别%

关键词"脾脏#

!

硬化性血管瘤样结节性转化#

!

临床病理#

!

免疫组织化学
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脾脏硬化性血管瘤样结节性转化$

X+S9

&是一种

罕见的'原发于脾脏的良性瘤样病变#其本质是一种

血管增生性病变#而非肿瘤性病变(

!

)

*

X+S9

之前已

有报道#但所用的诊断名称各不相同#如脾脏多结节

性血管瘤'脾脏错构瘤及脾脏血管瘤样炎性假瘤等#

在
"&&$

年由
2+59UL

等(

"

)结合
"8

例病例的病理形

态'免疫组织化学表达特点首次提出将其命名为

X+S9

*,阿克曼外科病理学-$

!&

版&已将其命名由

多结节性血管瘤变更为
X+S9

(

#

)

#近年发现这个带有

描述性的诊断更能准确地反映该病变的组织学特征#

因此用后者更为合适*脾脏原发肿瘤及肿瘤样病变

较少#而
X+S9

就更为少见#病变几乎总是呈孤立性

的且病情过程呈良性*

X+S9

发病机制仍存在争议#

曾被归入脾错构瘤'炎性假瘤中(

$

)

#并与它们有一定

的共性%少数可伴发其他疾病#如结肠癌'胃癌'白血

病'肺癌'肾细胞癌等(

87'

)

*本研究回顾性分析了中山

+

66$

+

检验医学与临床
"&!6

年
"

月第
!'

卷第
$

期
!
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大学附属第五医院病理科
#

例
X+S9

病例#探讨该病

变的临床病理特征'免疫表型及生物学特征#研究其

诊断'鉴别诊断及预后#旨在加深临床及病理医生对

X+S9

的认识*

$

!

资料与方法

$%$

!

一般资料
!

选取中山大学附属第五医院病理科

"&!'P"&!T

年手术切除脾脏标本
#

例#

X+S9

患者均

为男性%年龄分别为
##

'

#'

'

8#

岁#中位年龄
#'

岁%前

"

例因上腹部疼痛约
"

个月入院#另
!

例因体检发现

脾脏占位
!&

余年入院#病变均位于脾脏*影像学检

查!例
!

的磁共振$

25_

&示脾脏肿块#大小
T"AA^

48AA

#

9![_

低信号#

9"[_

稍高信号#内混杂点条

状低信号影#

*[_

部分轻度弥漫受限#增强早期肿块

周边结节状强化#随时间延长呈延迟性强化#内仍见

点条状低信号影#与脾脏分界欠清*例
"

的
25_

示

脾脏内类圆形肿块影#大小
$8AA $̂4AA

#

9![_

低

信号#

9"[_

等信号#内混杂点条状低信号影#

*[_

未

见弥漫受限#增强早期结节状强化#随时间延长呈延

迟性强化#内仍见点条状低信号影#与脾脏分界欠清*

例
#(9

示脾脏实质内一类圆形肿块影#直径约
4%!

EA

#平扫密度欠均匀#

(9

值约为
$'K`

#增强后似见

细线分割样轻度不均匀强化#内可见脾血管分支血管

穿行%肿块与脾脏实质分界欠清*

#

例患者均行脾脏

切除术#并经高年资主任医师复核确诊*

$%/

!

方法
!

送检病理标本经
$\

中性甲醛固定'常规

脱水'石蜡包埋'

$

(

A

厚切片'

KU

染色'光镜下观察'

免疫组织化学标记*免疫组织化学检测采用
U0R-7

@-:0

两步法#

*+Z

显色#仪器采用罗氏全自动免疫组

织化学仪#所用一抗包括
(*#!

'

(*#$

'

(*T

'

(*'T

'

X2+

'

X7!&&

'

)-7'4

#均购自福州迈新生物技术开发有

限公司#具体操作步骤按试剂盒说明书进行*免疫组

织化学染色均设阴性对照和阳性对照*

/

!

结
!!

果

/%$

!

巨检结果
!

例
!

的脾脏标本
!

具#大小
!4%&

EA !̂!%&EA^'%&EA

#切开切面见一结节#大小

!!%&EA T̂%&EA '̂%&EA

#切面暗红色#见少许灰白

色条索状组织放射状分布#质地中等*例
"

的脾脏标

本
!

具#大小
!$%8EA 6̂%8EA '̂%&EA

#切开切面见

一结节大小
8%&EA $̂%4EA $̂%8EA

#切面实性#暗

红色#中心可见灰白色条索状组织分隔#呈纤维瘢痕

样外观#结节与周围脾组织边界尚清$图
!+

'

Z

&*例
#

的脾脏标本
!

具#大小
!#%&EA !̂!%&EA^'%8EA

#

切开于脾被膜下距脾门约
&%8EA

处见一结节型肿

物#大小
4%&EA 4̂%&EA '̂%&EA

#切面呈灰黄灰红

色#部分红白相间*

!!

注!

+

为巨检结果#结节切面呈瘢痕样外观%

Z

为巨检结果#结节边界尚清%

(

'

*

为低倍镜下结果#示多血管瘤样结节%

U

为镜检结果#示结节内

窦样'裂隙状或不规则形血管腔结构%

O

'

Q

'

K

为
(*#$

'

(*#!

'

(*T

免疫组织化学染色结果%

_

为结节间区
X2+

$

c

&

图
!

!!

巨检'镜检及免疫组织化学结果

/%/

!

镜检结果
!

低倍镜下见病变呈明显的多结节状

分布#结节大小不等#类似于肉芽肿的表现#有的结节

边界较清楚#呈圆形'卵圆形#部分结节边界不清楚

$图
!(

'

*

#其中图
!(

可见含铁血黄素沉积&*结节内

+

&&8

+

检验医学与临床
"&!6

年
"

月第
!'

卷第
$

期
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可见窦样'裂隙状或不规则形血管腔结构#可见较肥胖

的内皮细胞$图
!U

&#结节之间可见弥漫分布的梭形细

胞区#部分伴胶原化#伴散在的淋巴细胞$相对较少&*

/%'

!

免疫组织化学结果
!

不同的血管有不同的免疫

表型#免疫组织化学染色显示
#

种不同类型的血管

$图
!O

"

K

&!

(*#$

c

"

(*#!

c

"

(*T

P 的毛细血管'

(*#$

P

"

(*#!

c

"

(*T

P 的 小 静 脉'

(*#$

P

"

(*#!

c

"

(*T

c的窦隙*结节间梭形细胞
X2+

$图
!_

&'

(*'T

标记阳性#

X7!&&

标记阴性*病理诊断!

X+S9

*

#

例

患者术后随访#目前未发现复发或其他部位发生同样

病变*

'

!

讨
!!

论

'%$

!

诊断
!

X+S9

是一种独特的脾脏病变#具有独

特的病理学特征*

LU[_X

等(

4

)报道
X+S9

好发于中

年女性#男女比例
!%&k!%#

#中位年龄
$4%$

岁#儿童

罕见*本研究中病例均为男性#年龄
##

"

8#

岁#中位

年龄
#'

岁*本组男女比例与文献(

4

)报道相差较大#

可能与病例较少'发病偶然性较大有关*在临床上#

患者一般无特殊症状#可能完全无自觉症状或仅有些

许上腹部不适#一般情况下多为体检发现脾脏占位性

病变*本组
#

例患者中#其中
"

例因上腹部不适约
"

个月入院#另
!

例因体检发现脾脏占位
!&

余年入院#

这也能反映该病变属于较为良性的生物学行为*

X+S9

常为单发的类圆形结节#与周围脾脏边界欠

清#质地中等#大小不等#从几厘米到十几厘米#结节

切开切面呈暗红色#其间可见由灰白色纤维条索状结

构呈放射状分布#使切面呈瘢痕样外观*本组
#

例病

例送检脾脏标本内均见一结节#结节切面均见灰白色

条索状组织穿插#呈瘢痕样外观*

影像学检查发现脾内实质性占位#但无法确诊

X+S9

#临床上易与脾恶性肿瘤混淆#查阅
X+S9

的

影像学相关文献(

T76

)#了解其影像学特征*本组例
!

25_

示脾脏下份肿块#与脾脏分界欠清#考虑肿瘤性

病变#血管源性肿瘤可能性大*例
"25_

示脾脏内类

圆形肿块影#与脾脏分界欠清#考虑硬化性血管瘤样

结节性转化*例
#(9

示脾脏实质内一类圆形肿块

影#肿块与脾脏实质分界欠清#考虑!$

!

&血管内皮来

源肿瘤或错构瘤%$

"

&

X+S9

*镜下组织学改变示!低

倍镜观察病变区脾脏正常结构消失#代之以呈血管瘤

样的结节样结构#具有明显的多结节特性#类似于肉

芽肿的表现*结节大小不一#部分结节界限清楚#部

分结节界限不清#相互融合*结节内见裂隙状'窦样

或不规则管腔样的血管#管腔内可见红细胞#血管的

内皮细胞肥胖#但细胞温和#无异型性#血管腔之间夹

杂少许肥胖的梭形细胞#部分细胞细胞质空亮#界限

不清#细胞核较肥胖*结节间可见不同程度增生的纤

维组织#部分伴胶原化'黏液变#病变内可见淋巴细

胞'浆细胞等炎症细胞浸润#并见含铁血黄素沉着*

免疫组织化学染色可显示
#

种不同的血管腔类型!

$

!

&

(*#$

c

"

(*#!

c

"

(*T

P 的毛细血管%$

"

&

(*#$

P

"

(*#!

c

"

(*T

P的小静脉%$

#

&

(*#$

P

"

(*#!

c

"

(*T

c的

窦隙#重现了正常脾脏红
"

的成分*结节间不同程度

增生的梭形细胞及结节间少许梭形细胞
X2+

阳性*

本组
#

例患者#免疫组织化学染色均显示结节内血管

内皮
(*#!

标记阳性#

(*#$

和
(*T

在不同的血管腔

结构中表达有所差异#

(*T

在窦隙血管型中阳性#而

在毛细血管型中阴性%

(*#$

在窦隙血管性中阴性#而

在毛细血管型中阳性*结节内的梭形细胞
X2+

标记

阳性#部分
(*'T

阳性%结节外梭形细胞
X2+

标记阳

性*

X7!&&

标记阴性*结合临床病史'影像学资料'镜

下形态学及免疫组织化学染色#最终诊断为
X+S9

*

'%/

!

鉴别诊断
!

X+S9

是一种血管增生性病变#应

与脾脏的血管源性肿瘤'瘤样病变及其他病变相鉴

别*$

!

&衬细胞血管瘤!病变从微小到几乎完全取代

脾组织的大结节#镜下示衬细胞血管瘤由类似于脾窦

的吻合血管腔组成#这些血管具有不规则的管腔#其

特征常为乳头状突起和囊状腔隙#内衬高内皮细胞#

有些细胞能吞噬红细胞*免疫组织化学染色显示肿

瘤细胞表达内皮细胞和组织细胞标记物#

X7!&&

偶有

阳性#但是
(*T

一般阴性*$

"

&错构瘤!病变几乎完全

是由红
"

成分组成的结节性病变#不伴有白髓的受

累*组织排列较为紊乱#无血管瘤样多结节特征#它

不含有滤泡树突状细胞#纤维小梁稀少#可见髓外造

血灶*$

#

&炎性肌纤维母细胞肿瘤"炎性假瘤!是一种

反应性瘤样病变#可在剖宫产术中偶然见到#临床一

般无特殊症状*病变大小相差较大#有些病变可达到

!!EA

*病变通常为孤立性的#可为多结节性*镜下

可见多种细胞的混合#包括淋巴细胞'浆细胞'嗜酸性

粒细胞'组织细胞和梭形细胞*梭形细胞被认为具有

肌纤维母细胞的免疫表型#其主要的生长方式可为硬

化性'黄色肉芽肿或浆细胞肉芽肿型#常见中心凝固

性坏死*发病机制不明确#现在普遍认为该病变是肿

瘤性的#被归入炎性肌纤维母细胞瘤*$

$

&结节病!是

一种尚未明确病因的全身性疾病#累计多个系统和器

官*其病变特点是非干酪样坏死性肉芽肿#肉芽肿结

节由上皮样组织细胞'多核巨细胞'少量淋巴细胞和

其他炎症细胞构成#结节大小相近#各结节很少融合*

结节外周界限清楚#通常由成纤维细胞围绕并有散在

慢性炎细胞*$

8

&滤泡树突状"网状细胞肿瘤!有些肿

瘤细胞显示滤泡树突状细胞的表型#而其他肿瘤可能

起源于纤维母细胞性的网状细胞#细胞交错排列#一

般无血管瘤样多结节特征#可见较多淋巴细胞浸润*

肿瘤细胞特异性表达
(*"!

'

(*"#

滤泡树突状细胞的

免疫表型*$

'

&血管内皮细胞瘤!是一种罕见的中间

型血管瘤#在脾脏中是不太严谨的命名#它们既可以

表现为细胞较丰富#也可以被认为比$下转第
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普通型血管瘤更具侵袭性潜能但并不完全符合血管
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&转移性癌!一般呈团'巢状分布#结合

患者临床病史'相关影像学检查及免疫组织化学染

色#一般可鉴别*

'%'

!

治疗与预后
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的病变呈良性#需要注意

的是有些病例可伴其他肿瘤和疾病#二者有无关系尚

需进一步研究*本组病例与大多数文献报道相同#均

无复发'转移#因此脾脏切除一般即可治愈#预后

良好*
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