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侵 袭 性 血 管 黏 液 瘤 （aggressive angiomyxoma，
AAM）是一种罕见的间叶组织来源的肿瘤，大多数呈

无痛性缓慢生长，早期通常无明显症状。1983 年，

Steeper 等[1]报道了 9 例发生于女性盆腔和会阴的特殊

肿瘤，基于其黏液、胶冻样组织[2]和血管成分及其局

部浸润性、复发性，将其命名为侵袭性血管黏液瘤。

关于该肿瘤的文献报道多为临床案例报道或小样本的

病例系列研究[3]，患者多为育龄期女性[2-4]，有研究者
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［摘要摘要］侵袭性血管黏液瘤是罕见的肿瘤，来源于间叶组织，女性患者居多，而且盆腔是该肿瘤的好发部位。手术是治疗侵袭性
血管黏液瘤的主要方法，但是该肿瘤大多数呈无痛性缓慢生长，导致早期诊断难度大，患者接受手术治疗时的肿瘤体积往往较
大，加之该肿瘤具有局部浸润性，手术完整切除肿瘤存在困难。中山大学附属第六医院收治了 2 例盆腔巨大侵袭性血管黏液瘤
患者（肿瘤最大径＞10 cm），结合患者术前综合评估结果，分别选择经骶入路和经腹会阴联合入路实施肿瘤切除手术，其中 1
例由泌尿外科医师联合施行治疗，均收到较好的外科治疗效果。
［关键词关键词］侵袭性血管黏液瘤；外科治疗；手术入路；功能保护
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［AbstractAbstract］ Aggressive angiomyxoma (AAM) is a rare mesenchymal tumor predominantly affecting females, with the pelvis being the common site. Surgery remains the primary treatment; however, its painless and slow-growing nature often de‐lays early diagnosis, leading to large tumor size at presentation and challenges in achieving complete resection due to lo‐cal invasiveness. This report describes two cases of giant pelvic AAM (maximum tumor diameter > 10 cm) managed at The Sixth Affiliated Hospital, Sun Yat-sen University. Based on the preoperative overall evaluation, one patient underwent tumor resection via a transsacral approach, while the other received combined abdominoperineal resection with urological collaboration. Both achieved favorable surgical outcomes.
［KeywordsKeywords］ aggressive angiomyxoma, surgical treatment, surgical approach, functional preservation
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基于 10 余年间不同文献所报道的 106 例侵袭性血管

黏液瘤患者资料得出女性患者与男性患者的比例为

6.6∶1[4]。目前未能查见较为确切的侵袭性血管黏液

瘤发病率数据，亦缺乏相应的诊疗指南，诊断需要综

合患者起病特点、临床表现、影像学检查和组织病理

学检查等临床信息[5]，而术前误诊率可高达 82%[6-7]。

此外，当以初次手术切除范围或原发肿瘤部位来计，

则侵袭性血管黏液瘤的局部复发率为 36%～72%[8-10]，

主要可能与其生物学特点（浸润性）导致切除范围不

足和手术通常难以完整切除有关[5]，另有文献报道称

该肿瘤的生长可能与患者的激素水平有关[11]。侵袭性

血管黏液瘤好发于女性外阴、盆腔、生殖道或生殖道

周围，男性则更多见于阴囊、腹股沟[5,12]，当肿瘤生长

于盆腔且体积较大时，手术完整切除的难度大。中山

大学附属第六医院收治了 2例盆腔巨大侵袭性血管黏

液瘤患者（肿瘤最大径＞10 cm），结合患者术前综合

评估结果，分别选择经骶入路和经腹会阴联合入路实

施肿瘤切除手术，其中 1例由泌尿外科医师联合施行

治疗，均收到较好的外科治疗效果，现报告如下。 
11  临床资料临床资料

11..11  病例病例11
1.1.1  病史介绍    患者女性，30岁，因“发现会阴

部无痛性肿物 2 年余”于 2022 年 2 月来诊。患者于 2
年余前无意间发现会阴部右侧份有一肿物，无疼痛、

红肿、流脓等，至当地医院就诊，原拟进行“经会阴

手术”切除治疗，因术中肿物切除困难而终止手术

（具体不详），建议转至当地上级医院，患者因无不适

症状而未予重视，未进一步治疗。1个月前，患者自

觉肿物较前增大，伴肛周坠胀感、排粪不畅，至当地

上级医院就诊，MR 检查结果提示“盆腔间叶源性良

性肿瘤可能性大”，建议前往中山大学附属第六医院

就诊，遂来诊。1个月以来，患者精神、食欲、睡眠

尚可，排粪如前述，排尿次数增多、尿量减少，体重

无明显下降。既往史：8年前有“肛瘘”手术史。

1.1.2  专科查体    （截石位）会阴部右侧份及肛周

6点位可见术后瘢痕，余肛周外观未见明显异常，无

触痛。直肠指诊扪及肠壁右侧隆起、对手指形成的压

迫感明显，质软，未及明显边界，退指指套无血染。

1.1.3  辅助检查    （1） 实验室检查：肿瘤标志物

检查结果未见异常。（2）盆腔CT平扫+增强：右侧肛

周间隙—坐骨直肠窝—直肠系膜见一不规则肿块，大

小约 72 mm×63 mm×120 mm，病灶穿过右侧肛提肌，

与会阴体、直肠右侧壁、阴道右后壁分界不清，病灶

密度尚均匀，呈稍低密度，增强后呈不均匀轻度强

化，考虑间叶源性肿瘤——胃肠道间质瘤可能性大

（图 1）。（3） 盆腔 MR 平扫+增强：右侧肛周间隙—

坐骨直肠窝—盆底见一巨大肿块，大小约 72 mm×
63 mm×120 mm，呈长 T1、稍长 T2 信号影，囊性为

主，增强扫描后肿块内见多条带状强化、呈旋涡样，

肿块压迫右侧肛提肌、会阴体、直肠右侧壁、阴道右

后壁，考虑间叶源性良性肿瘤可能性大，侵袭性血管

黏液瘤可能性大（图 2）。（4）超声引导下肿物穿刺活

检：（骶前送检组织）镜下见横纹肌、纤维及脂肪组

织，组织分化成熟，未见恶性证据。

肿块压迫直肠、阴道，而且与直肠、阴道分界不清；红色线条
圈出部分示意肿块。

图图11  术前术前CTCT检查图像检查图像
FigFig..11 Preo Preoperative CT imaperative CT imagege

A B

A. （矢状位）肿块经坐骨直肠窝穿过肛提肌，上缘位于 S3水
平以下；B. （横轴位）肿块压迫直肠、阴道；红色线条圈出

部分示意肿块。

图图22  术前术前MRMR检查图像检查图像
FigFig..22 Preoper Preoperative MR imagesative MR images

1.1.4  术前分析    患者来诊时已有直肠压迫症状，

入院后完善影像学检查，提示肿块位于中、后盆，纵

径约占整个盆腔的 55%，上缘位于 S3水平以下，肿块

压迫右侧肛提肌、会阴体、直肠右侧壁、阴道右后

壁，成分以囊性为主，考虑侵袭性血管黏液瘤可能性

大，穿刺活检病理未见恶性证据。对于该肿物，拟进

行手术切除治疗。综合评估患者病情，肿物上缘位于

S3水平以下，肿物边缘与盆腔骨性结构之间尚有游离
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空间，拟进行经骶入路手术。

1.1.5  手术过程    患者于气管插管、全身麻醉满意

后，取俯卧折刀位，常规消毒铺巾。术前标记肛周解

剖，用电刀沿肛门外括约肌外侧缘弧形切开肛周皮肤

及皮下组织，进入坐骨直肠窝。用超声刀锐性分离坐

骨肛管间隙，逐步显露骶前区域。探查见肿物浸润右

侧肛提肌，向深部走行，主体位于阴道右后侧及直肠

右侧且与阴道、直肠分界不清，另与尾骨粘连紧密，

紧贴肿物边缘切断部分右侧肛提肌，仔细离断肿物与

尾骨的粘连，切断末节尾骨以扩大操作空间，沿肿物

表面仔细分离其与直肠右侧壁、阴道右后壁的紧密粘

连，注意保护直肠壁、阴道壁的完整性，术中完整切

除肿物。用 3%过氧化氢溶液—碘伏稀释液—生理盐

水冲洗创面，彻底止血后于直肠右侧壁薄弱处用 3-0
可吸收线间断缝合浆肌层。清点手术器械、敷料无

误，用 3-0可吸收线间断缝合肛周皮下组织，骶前放

置 1根引流管，从弧形切口上方约 3 cm处穿出，连接

负压引流瓶，4-0丝线间断缝合皮肤，切口处采用无

菌纱块加压包扎。肿物切面呈灰黄色 （图 3），质稍

软。手术标本送病理检查。

A B

A.大体观；B.切面。
图图33  手术标本图片手术标本图片

FigFig..33 Surgic Surgical specimen photoal specimen photographsgraphs

1.1.6  术后病理    （尾骨）镜下见骨组织及纤维脂

肪组织，未见恶性证据。（骶前肿物）镜下见肿瘤由

形态较一致的梭形细胞和星芒状细胞组成，细胞异型

性不明显，核分裂罕见，间质呈黏液样变，并见丰富

的厚薄不均的血管。免疫组织化学检查：Desmin
（+），PR（+），ER（+），Actin（-），CD34（-），Ki-
67 （+ ，＜1%）， Caldesmon （-）， STAT-6 （-），

BCL-2（-），CK（-）。结合免疫组织化学检查结果及

发病部位，病变倾向于侵袭性（深部）血管黏液瘤。

1.1.7  术后恢复情况和随访    患者术后恢复情况总

体良好。随访 3 年，定期复查 MR 检查未见肿瘤复发

征象。

11..22  病例病例22
1.2.1  病史介绍    患者女性，48岁，因“反复骶尾

部疼痛 1年，加重 3月”于 2025年 2月来诊。患者于 1
年前无明显诱因下出现骶尾部疼痛，站立位明显，伴

肛门坠胀感、排粪不尽感，无流脓、溢液、局部皮温

升高等，遂至当地医院就诊，予口服“消炎镇痛药

物”（具体不详） 治疗，上述症状仍然反复。3 个月

前，上述症状较前加重，伴排尿次数增多、排尿不

畅，再次于当地医院就诊，彩色超声检查结果提示

“脂肪肉瘤”，建议手术切除，随后至当地上级医院就

诊，MR 检查结果提示“间叶组织来源肿瘤，侵袭性

血管黏液瘤可能”，因肿物巨大，建议前往中山大学

附属第六医院就诊，遂来诊。3个月以来，患者精神、

食欲、睡眠尚可，排粪次数为每日 1 次、余同前述，

排尿如前述，体重无明显下降。既往史：20 年前有

“阑尾”手术史。

1.2.2  专科查体    （俯卧位）骶尾部压痛明显，皮

温正常，直肠指诊肛直肠环紧张，直肠黏膜光滑、肠

壁质软，未扪及明显包块、硬结，未扪及明显条索样

物，齿状线处有压痛，退指指套无血染。

1.2.3  辅助检查    （1） 实验室检查：肿瘤标志物

检查结果未见异常。（2）盆腔CT平扫+增强：骶前见

一软组织密度肿块影，边界稍模糊，伴多发结节样突

起，大小约 142 mm×69 mm×84 mm，增强扫描边缘强

化明显，病变向前累及前盆壁，可疑累及右侧髂内血

管分支及腹膜返折处，向下累及右侧闭孔内肌及肛提

肌，肿块挤压子宫向上移位，与阴道分界欠清，宫颈

壁似有不规则增厚，考虑骶前恶性肿瘤可能（图 4）。

（3） 盆腔 MR 平扫+增强：右侧盆壁—右侧直肠系

膜—坐骨肛门窝见一巨大混杂信号肿块，大小约为

122 mm×63 mm×105 mm，T1WI呈低信号，T2WI呈高

信号，增强扫描呈不均匀明显强化，可见线条旋涡状

强化，病变累及前盆壁腹膜、右侧闭孔内肌及右侧肛

提肌，向左推压直肠、子宫及膀胱，病变内类圆形异

常信号灶尚不除外合并肿瘤出血可能，考虑间叶源性

肿瘤，侵袭性血管黏液瘤可能（图 5）。（4）超声引导

下穿刺活检病理：（骶前肿物送检组织）细胞呈梭形、

波浪状，异型性不明显，间质玻璃样变，可见厚壁血

管增生；免疫组织化学检查结果提示 ER （+），PR
（+），CD34 （-）；结合免疫组织化学检查结果，未能

除外肿瘤，由于穿刺组织过少，建议必要时再次穿刺

送检。

1.2.4  术前分析    患者来诊时已有直肠、膀胱压迫

症状，回顾患者病史，考虑骶前肿物持续增大，入院

后影像学检查结果提示肿块纵径约占整个盆腔的
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90%，累及范围较广，对盆腔脏器有压迫，考虑侵袭

性血管黏液瘤可能，穿刺活检病理免疫组织化学检查

结果提示ER （+）、PR （+）。对于该肿物，拟进行手

术切除治疗。同时，邀请妇科、泌尿外科会诊，妇科

无特殊处理建议，泌尿外科会诊意见提及不除外术中

脏器联合切除可能，可提供术中协助，建议与患者及

其家属充分沟通病情。综合评估患者病情，拟进行腹

腔镜辅助经腹会阴联合入路手术。

肿块累及前盆壁，压迫直肠、子宫和膀胱；红色线条圈出部分
示意肿块。

图图44  术前术前CTCT检查图像检查图像
FigFig..44 Pr Preoperative CT imageoperative CT imagee

A B

A.（矢状位）肿块前缘达前盆壁，后缘达骶前间隙，肿块上缘
位于S3下缘水平；B.（横轴位）直肠、子宫、膀胱受压移位；

红色线条圈出部分示意肿块。

图图55  术前术前MRMR检查图像检查图像
FigFig..55 Preopera Preoperative MR imagetive MR imagess

1.2.5  手术过程    患者于气管插管、全身麻醉满意

后，取截石位，常规消毒铺巾。采用 5孔法置入 Tro⁃
car，建立气腹并维持 12 mmHg （1 mmHg≈0.133 kPa）
的腹腔压力。探查见肿物位于盆腔，前达耻骨联合后

方，上达膀胱顶，向左挤压膀胱，向右挤压闭孔内

肌，呈哑铃状穿过右侧输尿管及子宫阔韧带下方的同

时，向左挤压子宫，向后、向下于直肠右后方及右侧

坐骨直肠窝走行并浸润右侧肛提肌，肿物包绕右侧髂

内动脉及右侧膀胱上、下动脉。腹部手术组：邀请泌

尿外科台上会诊，予以经尿道膀胱镜输尿管导管插入

（右侧）。患者取头低足高位，将小肠推向上腹部，充

分显露术野，用超声刀沿右侧髂内动脉内侧打开，暴

露肿物外侧缘，保护闭孔神经，离断肿物包绕的右侧

膀胱上、下动脉，打开膀胱前间隙，显露肿物前侧

缘，沿肿物表面进行分离，于右侧输尿管膀胱移行处

进行分离时观察到该段输尿管与肿物粘连紧密，分离

后此处组织血供不佳，由泌尿外科医师施行腹腔镜辅

助右侧输尿管膀胱吻合+右侧输尿管支架置入+膀胱修

补术，其后继续沿肿物表面分离，注意保护阴道及直

肠。会阴部手术组：于肛门右侧作长约 10 cm的弧形

切口，用 LoneStar拉钩牵开，见肿物下达坐骨直肠窝

底部，向头侧分离，切断部分右侧肛提肌，与腹部手

术组汇合，术中完整切除肿物。检查腹腔、盆腔、会

阴部，用大量生理盐水冲洗腹腔、盆腔，检查无出血

后，于盆腔左、右侧各放置 1 根引流管并分别从左、

右下腹穿出，直肠充气实验结果正常，经尿管往膀胱

注入 105 mL 亚甲蓝溶液后未见渗漏。肿物巨大且与

膀胱、输尿管、直肠、阴道有不同程度的粘连，分离

肿物后发现直肠壁较薄，为预防迟发性肠瘘，进行预

防性回肠造口。清点手术器械、敷料无误，关闭切

口。肿物切面呈灰黄色（图 6），质稍韧，鱼肉状，周

围见脂肪组织。手术标本送病理检查。

A B

A.大体观；B.切面。

图图66  手术标本图片手术标本图片
FigFig..66 Surgic Surgical specimen phal specimen photographsotographs

1.2.6  术后病理    镜下见肿瘤细胞呈星芒状分布于

黏液基质中，弥漫分布，可见丛状分布大小不一的血

管，血管壁厚薄不一，厚壁血管透明变性，间质内见

点灶含铁血黄素沉积。免疫组织化学检查：ER （+），

PR （+），Desmin （+），SMA （-），CD34 血管 （+），

FLi-1（+，部分），S-100（-），MDM2（-），STAT-6
（-），β-Catenin （-），Ki-67 （+，＜1%）。结合免疫

组织化学检查结果，符合侵袭性血管黏液瘤。

1.2.7  术后恢复情况和随访    患者术后出现右下肢

麻木，考虑闭孔神经牵拉损伤所致，经营养神经治疗

2周后缓解，余无特殊不适。计划于术后 3年内每 6个

月复查 1 次 MR 检查，其后改为每年复查 1 次 MR 检

查，并进行长期随访。

22  讨论讨论
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软组织肿瘤分类中被归为分化不确定的肿瘤[13]，也称

深部血管黏液瘤。局部浸润性、复发性是侵袭性血管

黏液瘤的特点，但是有观点认为其形态学和组织学表

现提示具备恶性潜能的特征[14]。关于该肿瘤转移的报

道少见，目前可查见原发肿瘤位于盆腔、检出肿瘤转

移至纵隔和肺的案例[14]，以及复发肿瘤累及结肠、输

尿管和下腔静脉的同时存在肺转移的案例[15]。临床

中，早期诊断困难的问题给侵袭性血管黏液瘤患者的

及时治疗带来了挑战。该肿瘤主要起源于会阴部或小

骨盆的结缔组织，而非盆腔脏器[16]，加之早期症状隐

匿，患者可能是在接受检查的过程中偶然检出了肿块

或是患者无意间发现肿物，而以压迫症状就诊的患者

其肿瘤体积通常较大。笔者团队报告的 2例侵袭性血

管黏液瘤患者至中山大学附属第六医院就诊时已出现

压迫症状，而且肿瘤最长径均大于 10 cm。此外，术

前误诊是需要关注的临床问题，比如误诊为其他的软

组织肿瘤[2]。术前穿刺活检病理可能对明确诊断有帮

助，但是病理结果受到取材部位、取材质量等影响，

参考价值较为有限，此外有研究者基于 106例原发性

软组织肿瘤的穿刺活检病理诊断结果进行分析后认

为，B超引导下软组织肿瘤针芯穿刺活检的病理诊断

具有运用价值，但是该方法对于富于黏液间质和脂肪

源性肿瘤，以及低级别G1肉瘤的诊断符合率低[17]。笔

者团队报告的 2 例侵袭性血管黏液瘤患者中，病例 1
的术前穿刺活检病理未提示恶性证据，而病例 2存在

取材过少的问题，结合免疫组织化学检查结果未能除

外肿瘤，同时提示ER（+）、PR（+）。

关于侵袭性血管黏液瘤的影像学表现[5,18]，CT 图

像和 MR 图像上可见导致周围结构移位的确切肿块；

CT图像上，肿瘤的衰减低于肌肉；MR图像上，肿瘤

与肌肉相比，前者的 T1WI通常呈等信号或稍低信号

均质状，而T2WI则通常呈高信号；MR增强扫描后不

均匀强化。有研究者就 12 例经病理证实的腹盆腔侵

袭性血管黏液瘤患者的CT图像特征进行分析后认为，

若在年轻女性中发现了跨盆膈生长的肿块，而且肿块

呈不均匀渐进性强化，见分层征或旋涡征及明显强化

的小血管影，应考虑该病的可能性[3]。相对地，CT图

像上的旋涡征不及 MR 图像上的明显[5]。笔者团队报

告的 2例患者，其 CT、MR 图像特征与前述文献所述

存在相符之处，其中 MR 检查的 T2WI 呈 （稍） 高信

号，增强扫描后可见多条带状强化、呈旋涡样或者线

条旋涡状强化，而且 2 例患者的术前 MR 检查影像诊

断意见均提示侵袭性血管黏液瘤可能。

侵袭性血管黏液瘤的最终诊断依赖术后病理，典

型的镜下表现为疏松黏液样和胶原基质背景中散在分

布的星形或梭形肿瘤细胞，可见缺乏分支的薄壁或厚

壁血管，浸润性生长[2,5]。免疫组织化学检查结果可以

为侵袭性血管黏液瘤的诊断和鉴别诊断提供参考信

息，但是不具备显著的特异性[19]，Desmin、Vimentin、
SMA、ER、PR通常呈不同程度的表达，CD34非血管

成分为少表达，而S-100多不表达[12,20]。在鉴别诊断方

面，侵袭性血管黏液瘤需要与浅表性血管黏液瘤、黏

液样脂肪肉瘤、富于细胞性血管纤维瘤等鉴别，可结

合镜下表现及免疫组织化学检查结果进行判断[5,21]。

手术是治疗侵袭性血管黏液瘤的主要方法。鉴于

该肿瘤的局部浸润性生长特点，术前制定针对性的手

术方案、拟定手术范围很重要[22]，应在力争完整切除

肿瘤的同时注重个体化策略，以更好地保留脏器功能

和提升患者的术后生活质量[23]，而且肿瘤复发可能并

不是初次手术未能完整切除肿瘤所造成的[4]。此外，

有观点认为，对于肿瘤巨大、完整切除存在困难的患

者，若是术前的病理结果提示 ER （+） /PR （+），可

以考虑采用短期激素治疗以缩小瘤体，为完整切除肿

瘤提供条件[2]。手术方案应结合肿瘤与其周围组织结

构的关系及肿瘤浸润程度来制定[23]，对于体积较大的

肿瘤，多学科协作诊疗模式下的治疗和联合入路手术

应有助于提升完整切除肿瘤的手术的安全性[22]。笔者

团队报告的 2例患者中：病例 1采用了经骶入路，这

是考虑到肿瘤上缘位于 S3水平以下，而且未累及前

盆，经骶入路便于直接暴露骶前间隙，避免术中腹腔

脏器干扰，避免术后腹腔粘连；病例 2采用了经腹会

阴联合入路，这是考虑到肿瘤累及范围较广，选择该

入路有助于提供更全的操作视角和更大的操作空间，

以更好地保护脏器和神经功能，笔者团队邀请泌尿外

科医师于患者术前进行共同评估，分离肿瘤的过程中

因病情需要，由泌尿外科医师施行右侧输尿管膀胱吻

合+右侧输尿管支架置入+膀胱修补术，直肠充气实验

和经尿管往膀胱注入亚甲蓝溶液进行检查的结果显示

相应脏器保护效果良好，而且术中经尿管往膀胱注入

亚甲蓝溶液进行检查较术后膀胱造影检查简便易行，

但是该病例术后出现了短期的右下肢麻木，经治疗后

缓解。侵袭性血管黏液瘤的组织学特点对术中肿瘤边

缘的判断有一定的影响，其浸润性生长特点也给分离

操作带来困难，而且肿瘤血供较为丰富，而一旦出血

又将影响术野，增加手术难度和损伤周围组织结构的

风险，特别是对于巨大肿瘤的手术，因此需要重视术

前备血和术中精细操作。采用钝性分离的方法分离骶

前肿瘤有助于避免因损伤骶前静脉丛而导致的大出

血，同时需要注意避免过度牵拉周围的神经。此外，

术后复发是需要重视的问题，笔者团队报告的 2例侵
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袭性血管黏液瘤患者中，病例 1已随访 3年，复查MR
检查未见复发征象。有研究分析 73 例侵袭性血管黏

液瘤术后患者的随访数据后得出术后 3年内的复发率

为71%，术后5年内的复发率为85%，术后7年内的复

发率为 94%[4]，加之该肿瘤有发生转移的可能，因此

规范的长期随访具有重要的临床意义，有助于改善患

者的预后。

侵袭性血管黏液瘤是罕见的肿瘤，其无痛性缓慢

生长的特点导致早期诊断难度大，患者来诊的原因多

见于压迫症状，但是此时肿瘤体积往往已较大，加之

其浸润性生长特点导致治疗难度大。手术是治疗该肿

瘤的主要方法，完整切除肿瘤是目标，但是也应注重

个体化施治的原则，多学科协作诊疗模式下的治疗和

联合入路手术对于棘手的肿瘤手术可能有助益。此

外，该肿瘤术后易复发，也有发生转移的可能，因此

应重视患者的长期随访，以改善患者的预后。
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