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１　 病历简介

患者女性， ５２ 岁， 主诉 “月经紊乱伴贫血 ３ 年，
右下肢凹陷性水肿 ２ 周”， 于 ２０２０ 年 １１ 月 １２ 日收住

北京协和医院血管外科病房。
１􀆰 １　 现病史

２０１６ 年 ３ 月 １６ 日， 患者于外院行子宫肌瘤剔除

术， 术中剔除多枚肌瘤， 术后无腹痛、 痛经、 阴道异

常流血等不适， 未规律复查和诊治。 ２０１８ 年１１ 月，
出现月经量增多， 同时伴贫血， 其后月经不规律， 曾

服用中药治疗 １ 个月， 效果欠佳。 ２０２０ 年 １０ 月

２５ 日， 患者无明显诱因出现右下肢凹陷性水肿， 累

及右侧大腿、 小腿、 足踝及右足， 不伴下肢疼痛， 无

胸痛、 气促、 咯血、 腹痛， 无腰痛、 血尿， 尿量正

常。 于外院行腹盆增强 ＣＴ 示下腔静脉末端及右髂总

静脉充盈缺损； 子宫体积增大， 强化不均匀， 右侧附

件区可见囊状影， 双侧卵巢静脉迂曲。 ２０２０ 年 １０ 月

２６ 日， 于外院行下腔静脉造影示右髂总静脉充盈缺损

（图 １Ａ）， 下腔静脉肾下右侧壁可见半圆形充盈缺损

（图 １Ｂ）。 外院予患者肾上段下腔静脉放置滤器 （图
１Ｃ）。 术中行右髂静脉血栓抽吸， 抽吸物为鱼肉样外观

（图 １Ｄ）。 术后病理： 梭形细胞肿瘤。 免疫组化检查示

钙调蛋白结合蛋白 （ －）， ＣＤ３４ （血管 ＋）， 结蛋白

（＋）， Ｋｉ⁃６７ 指数为 １０％， Ｓ１００ （－）， 平滑肌肌动蛋白

（ｓｍｏｏｔｈ ｍｕｓｃｌｅ ａｃｔｉｎ， ＳＭＡ） （＋）， ＣＤ６８ （＋）， ＣＤ３１
（血管＋）， 凝血因子 Ⅷ （血管＋）， 符合静脉内平滑肌

瘤病 （ ｉｎｔｒａｖｅｎｏｕｓ ｌｅｉｏｍｙｏｍａｔｏｓｉｓ， ＩＶＬ）。 术后给予低

分子肝素抗凝和改善微循环药物治疗， 患者右下肢浮

肿略有改善， 但深呼吸及左侧卧位时出现右腰腹部不

适。 ２０２０ 年 １１ 月， 为求进一步治疗， 患者遂就诊于我

院血管外科和妇产科门诊。
１􀆰 ２　 既往史、 个人史、 家族史

患者发现右侧肾盂输尿管积水、 双肺多发结节、
肝囊肿及胆囊结石 １ 个月。 孕 ３ 产 １， 生育前有痛经

史。 饮酒 １０ 余年， 啤酒 ２ ～ ４ 瓶 ／ 周， 无吸烟史。 过

敏史及家族史无特殊。
１􀆰 ３　 入院查体

入院查体： 体温 ３６􀆰 ３ ℃， 心率 ７５ 次 ／ ｍｉｎ， 呼吸

１８ 次 ／ ｍｉｎ， 血压 １３２ ／ ８５ ｍｍ Ｈｇ （１ ｍｍ Ｈｇ ＝ ０􀆰 １３３
ｋＰａ）， 体质量 ６９ ｋｇ， 双肺呼吸音清， 未闻及干湿啰

音， 心律齐， 心音正常。 右下肢肿胀 （腿围较左下肢

长约 １０ ｃｍ）， 张力及皮温均较高， 皮肤无发红。 双侧

桡动脉搏动对称， 双侧股、 腘、 足背、 胫后动脉搏动

可触及， 右下肢腓肠肌压痛 （－）， Ｈｏｍａｎｓ 征 （－）。
１􀆰 ４　 诊疗经过

入院当日 ２１： ００， 患者突发恶心、 呕吐， 呕吐

物为晚餐食物， 共计 ２～３ 次， 予甲氧氯普胺 １０ ｍｇ 肌

图 １　 患者下腔静脉造影检查结果 （２０２０⁃１０⁃２６）
Ａ􀆰 右髂总静脉充盈缺损 （箭头）； Ｂ􀆰 下腔静脉肾下右侧壁半圆形充盈缺损 （箭头）； Ｃ􀆰 肾上段下腔静脉放置滤器 （箭头）；
Ｄ􀆰 术中抽吸物
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注， 症状未缓解。 次日晨呕吐 ２ 次， 均为清亮水样

物， 伴腹胀， 呕吐后出现头部胀痛， 无腹痛、 腹泻。
查体： 体温 ３６􀆰 ９ ℃， 心率 ８２ 次 ／ ｍｉｎ， 血压 １５４ ／
１０８ ｍｍ Ｈｇ， 腹平软， 左下腹压痛 （非麦氏点）， 有

可疑反跳痛， 叩诊鼓音较前明显， 肠鸣音 ４ 次 ／ ｍｉｎ。
入院第 ２ 天， 患者出现少尿 （截至当日 ２２： ００

共排尿 ３ 次， 总量 ３００ ｍＬ）， 双侧肾区可疑叩击痛伴

血压升高 （１６４ ／ ９８ ｍｍ Ｈｇ）。 实验室检查示白细胞

８􀆰 ５１×１０９ ／ Ｌ， 中性粒细胞百分比 ７９􀆰 １％， 血红蛋白

（ｈｅｍｏｇｌｏｂｉｎ， ＨＧＢ） １２９ ｇ ／ Ｌ， 血小板 ２７４×１０９ ／ Ｌ， 肌

酐 （ｃｒｅａｔｉｎｉｎｅ， Ｃｒ） ２１３ μｍｏｌ ／ Ｌ， 尿素氮 ７􀆰 ５９ ｍｍｏｌ ／ Ｌ，
血钾 ４􀆰 ２ ｍｍｏｌ ／ Ｌ， 同型半胱氨酸 １７􀆰 ３ μｍｏｌ ／ Ｌ， 谷氨

酰转肽酶 １３５ Ｕ ／ Ｌ， 尿潜血 ２００ Ｃｅｌｌｓ ／ μＬ， 尿蛋白≥
３􀆰 ０ ｇ ／ Ｌ。 下腔静脉、 肾动静脉及泌尿系超声检查示

下腔静脉内低回声； 右肾积水， 肾盂肾盏扩张， 较宽

处约 ２􀆰 ３ ｃｍ， 输尿管显示欠清， 左肾体积较大， 长

径约 １２􀆰 ９ ｃｍ， 皮质回声增强； 右侧肾动脉流速较对

侧偏低， 双侧肾静脉未见明显异常回声， 血流断续显

示充盈欠佳。
结合患者病史、 症状及辅助检查， 考虑急性肾功

能衰竭可能与急性肾上段下腔静脉阻塞相关。 肾内科

会诊考虑急性肾损伤 （ａｃｕｔｅ ｋｉｄｎｅｙ ｉｎｊｕｒｙ， ＡＫＩ）， 肾

性为主， 不除外肾前性及肾后性， 考虑肾静脉回流障

碍可能， 建议评估局部血管情况， 监测血 Ｃｒ 及电解

质， 必要时急诊透析； 记录患者 ２４ ｈ 出入量， 控制

入量 ２５００ ｍＬ 左右， 出量 ２０００ ～ ２５００ ｍＬ， 予呋塞米

（１０ ｍｇ， 静脉注射， 临时 １ 次） 治疗。
２０２０ 年 １１ 月 １４ 日， 复查肾功能， 血 Ｃｒ ４１６

μｍｏｌ ／ Ｌ。 为进一步明确诊断并制订下一步治疗计划，
行急诊胸腹盆腔增强 ＣＴ 示下腔静脉滤网置入术后改

变， 下腔静脉滤器下闭塞， 下腔静脉内占位 （图

２Ａ）， 双肾静脉淤血改变 （图 ２Ｂ、 ２Ｃ）； 盆腔占位，
增强扫描不均匀性强化 （图 ２Ｄ）； 双侧生殖静脉迂

曲增粗 （图 ２Ｅ、 ２Ｆ）； 双侧输尿管、 膀胱入口处受压

改变， 双侧输尿管扩张， 右侧输尿管壁稍厚、 毛糙伴

强化， 炎性改变可能， 右肾盂肾盏扩张积水； 胆囊多

发结石伴胆囊炎； 左肾上腺外侧肢结节状增粗； 肠系

膜脂肪间隙密度增高； 少量盆腔积液。 考虑诊断：
ＩＶＬ、 下腔静脉占位、 下腔静脉滤器植入术后、 下腔

静脉阻塞 （累及肾上）、 急性肾功能衰竭、 右肾盂积

水、 盆腔占位。

２　 第一次多学科讨论

２０２０ 年 １１ 月 １４ 日， 患者因下腔静脉内占位、
ＩＶＬ 可能， 伴 ＡＫＩ， 行第一次多学科讨论。
２􀆰 １　 血管外科

患者因右下肢肿胀入院， 曾于肾上段下腔静脉放

置腔静脉滤器， 此次住院后突发恶心、 少尿、 Ｃｒ 升

高， 符合 ＡＫＩ 表现； 腹盆增强 ＣＴ 示下腔静脉滤器下

图 ２　 患者胸腹盆腔增强 ＣＴ 检查结果 （２０２０⁃１１⁃１４）
Ａ􀆰 下腔静脉内占位 （可见滤器， 箭头）； Ｂ􀆰 左肾静脉梗阻扩张， 淤血改变 （箭头）； Ｃ􀆰 右肾静脉梗阻扩张， 淤血改变， 右

肾积水 （箭头）； Ｄ􀆰 盆腔肿物 （箭头）； Ｅ􀆰 左侧生殖静脉迂曲增粗 （箭头）； Ｆ􀆰 右侧生殖静脉迂曲增粗 （箭头）
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６９６　　 　 Ｊｕｌｙ， ２０２２

闭塞， 下腔静脉内占位， 双肾静脉淤血改变。 结合患

者病史及体征， 急性下腔静脉阻塞、 急性肾功能衰竭

诊断明确。 外院病理曾提示为 ＩＶＬ， 此次下腔静脉急

性阻塞原因不除外静脉内瘤栓脱落或瘤栓合并血栓阻

塞下腔静脉可能。 肾上段下腔静脉阻塞影响双侧肾静

脉回流是此次 ＡＫＩ 的主要原因。 单纯抗凝治疗无法消

除瘤栓、 解除下腔静脉梗阻、 挽救肾功能。 考虑到瘤

栓复合血栓阻塞下腔静脉的可能， 介入式导管溶栓或

抽吸不能完全清除瘤栓， 甚至可能进一步诱发瘤栓脱

落和转移。 急诊全麻下行腔静脉滤器取出＋下腔静脉

肿物切除术是该患者的最佳手术方式， 但手术存在较

大难度和风险。 主要体现在以下方面： （１） 手术创伤

大： 患者近期出现 ＡＫＩ， 一般情况差， 耐受大手术的

能力较差； （２） 滤器位置高： 滤器位于下腔静脉肝后

段， 需联合肝外科翻肝控制下腔静脉肝后段； （３） 盆

腔肿物巨大： 同期行盆腔肿物切除和双侧附件切除术

创伤较大； （４） 肺栓塞风险高： 行下腔静脉滤器取出

及瘤栓切除的术中及术后， 远端盆腔静脉瘤栓是否再

次发生脱落导致肺栓塞， 甚至致死性肺栓塞， 尚存在

不确定性； （５） 肾积水病因待查： 右侧肾积水不除外

与盆腔肿物压迫右侧输尿管相关， 需联合泌尿外科行

输尿管 Ｄ⁃Ｊ 管植入术； （６） 术后疗效尚不明确： 下腔

静脉阻塞解除后， 肾功能是否可恢复仍不确定。
２􀆰 ２　 妇产科

患者 ５１ 岁女性， ４ 年前于外院行子宫肌瘤剔除术，
剔除肌瘤 ２ 枚， 末次月经为 ２０２０ 年 ５ 月。 近２ 年出现

潮热、 月经紊乱、 经量多。 查体宫颈较小， 子宫位于

脐下 １ 指 （如孕 ４～ ５ 个月）， 双侧附件未触诊。 盆腹

部增强 ＣＴ 示子宫密度不均， 右侧附件区软组织密度与

周围血管分界清， 管腔内未见明显异常强化肿物影。
目前盆腔占位明确， 可见增大的子宫及附件， 内含迂

曲扩张的静脉团， 不除外肿瘤占位可能。 复查激素六

项， 完善宫颈癌筛查， 为行子宫切除术做准备。 此患

者出现 ＡＫＩ， 一般情况较差， 考虑手术创伤大、 出血

量大、 患者耐受力差， 可先行下腔静脉肿物切除术，
二期完成全子宫及双附件切除术。
２􀆰 ３　 肾内科

增强 ＣＴ 示下腔静脉滤器处多发低回声， 位于肾

静脉入口处近端， 血流阻塞， 考虑肾静脉存在回流不

畅可能。 目前患者出现急性肾功能不全， 考虑肾血管

病变或静脉回流受阻可能性大， 另有肾后性梗阻、 入

量不足可能参与其中， 如手术解除肾静脉回流阻塞及

肾后性梗阻可能对肾脏有益， 减少对肾脏的进一步损

伤， 改善肾功能， 但存在去除病因后肾功能无法恢复

及长期透析治疗的可能。 如手术治疗， 围术期需行肾

脏替代治疗， 慎用致肾损伤的药物， 保证入量， 监测

肾功能和电解质。
２􀆰 ４　 肝脏外科

患者外院静脉滤器置于下腔静脉肝后段， 肝外科

术中协助翻肝， 显露下腔静脉肝后段。 术前注意充分

备血及血浆。 该患者病情复杂、 危重， 可能预后不

良， 需充分与患者及家属交待病情及相关风险。
２􀆰 ５　 泌尿外科

开腹前放置双侧 Ｄ⁃Ｊ 管， 与家属交代术后可能出

现血尿及 Ｄ⁃Ｊ 管脱落难以再次放置的风险。 根据术中

探查情况， 若无输尿管损伤， 术后输尿管无水肿时可

考虑拔除双侧 Ｄ⁃Ｊ 管， 泌尿外科门诊随诊。
２􀆰 ６　 手术室

患者女性， 体型中等， 因瘤栓阻塞下腔静脉拟行

下腔静脉滤器及瘤栓取出术。 鉴于手术时间长、 创伤

大， 建议术前携带预防压疮贴入手术室； 术中根据情

况， 给予患者体温保护， 防止低体温情况发生。
２􀆰 ７　 麻醉科

患者为中年女性， 美国麻醉医师协会分级为Ⅲ
级， 符合急诊手术指征。 手术难度大、 麻醉风险高，
术前应充分向家属交代病情。 手术创伤大， 术中需行

有创监测； 术中预计出血多， 术前应备血及血浆； 监

测患者出入量， 保护肾功能； 术后患者应返重症医学

科行监护治疗。
２􀆰 ８　 重症医学科

患者下腔静脉 ＩＶＬ， 阻塞双肾静脉汇入下腔静脉

入口可能， 急性肾功能衰竭， 专科评估存在急诊手术

指征。 我科协助行血滤置管， 术后转入我科行肾脏代

替治疗。

３　 第一次多学科讨论后处理

根据第一次多学科讨论意见， 向患者及家属交代

病情及治疗决策， 患方同意治疗方案， 并于律师公证

下签署知情同意书， 医务处备案。 ２０２０ 年１１ 月１５
日， 患者于全麻下行 “双侧输尿管支撑管置入， 剖

腹探查， 下腔静脉内滤器取出， 下腔静脉内占位切除

术”。 术中探查可见肝后段至肾上段下腔静脉内占

位， 下腔静脉阻塞， 肝后段下腔静脉内可触及滤器；
右生殖静脉增粗， 内可扪及沿生殖静脉增粗的肿物。
于滤器上方游离肝后段下腔静脉， 套带备控。 分别游

离双侧肾静脉和双侧髂静脉、 右侧生殖静脉、 第一肝

门， 套带备控。 患者全身肝素化， 阻断滤器上方下腔
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静脉、 双肾静脉和双髂静脉， 纵向剖开下腔静脉， 分

别向近心端和远心端取栓， 完整切除下腔静脉内占位

并取出滤器 （图 ３）。 予右侧生殖静脉近中段行生殖

静脉及其内占位切除术。 术中妇科探查盆腔， 可见巨

大子宫及盆腔占位， 卵巢及盆腔粘连严重， 考虑手术

时间长、 出血多、 创面大， 故盆腔病变予二期手术处

理。 手术过程顺利， 术中出血约 １７００ ｍＬ， 输入异体

红细胞 ６ 个单位， 血浆 ４００ ｍＬ。

图 ３　 患者第一次手术取出的下腔静脉内肿物及滤器

患者术后返重症医学科继续治疗， 予以普通肝素

持续泵入抗凝治疗， 维持活化部分凝血活酶时间 ４０～
５０ ｓ。 术后第１ 天患者顺利脱机拔管， 由重症医学科

转入血管外科病房。 术后血 Ｃｒ 水平持续下降 （图

４）， 出现多尿、 低钾等表现， 予以容量管理及补钾

等处理。 术后第 ３ 天拔除盆腔引流管， 术后第 ６ 天拔

除肝后引流管。 患者于 ２０２０ 年 １１ 月 ２５ 日顺利出院，
出院时血 Ｃｒ １４１ μｍｏｌ ／ Ｌ， 血钾 ４􀆰 １ ｍｍｏｌ ／ Ｌ， 尿素氮

５􀆰 ２６ ｍｍｏｌ ／ Ｌ， ＨＧＢ １２１ ｇ ／ Ｌ， 饮食及二便正常， 伤口

愈合良好。 嘱患者继续口服利伐沙班 （１５ ｍｇ， 每天

１ 次） 抗凝， 按时随诊。

图 ４　 患者第一次手术后血肌酐水平变化折线图

术后病理回报： 梭形细胞肿瘤。 免疫组化： 抗细

胞角蛋白 １ ／ ３ （ａｎｔｉ⁃ｃｙｔｏｋｅｒａｔｉｎ １ ／ ３， ＡＥ１ ／ ＡＥ３） （－），

钙调蛋白 （弱＋）， 白细胞分化抗原 （ｃｌｕｓｔｅｒ ｏｆ ｄｉｆｆｅｒ⁃
ｅｎｔｉａｔｉｏｎ， ＣＤ） ３１ （ －）， ＣＤ３４ （ －）， ＣＤ１０ （ ＋）， 结

蛋白 （ － ）， 雌 激 素 受 体 （ ｅｓｔｒｏｇｅｎ ｒｅｃｅｐｔｏｒ， ＥＲ）
（＋）， 细胞周期蛋白 Ｄ１ （－）， Ｋｉ⁃６７ 指数 ５％， Ｓ⁃１００
（－）， ＳＭＡ （－）， 核转录因子 （ｐａｉｒ ｂｏｘ ｇｅｎｅ， ＰＡＸ）⁃８
（－）， 孕激素受体 （ｐｒｏｇｅｓｔｅｒｏｎｅ ｒｅｃｅｐｔｏｒ， ＰＲ） （ ＋），
ＷＴ⁃１ （＋）。 符合低级别子宫内膜间质肉瘤 （ｌｏｗ⁃ｇｒａｄｅ
ｅｎｄｏｍｅｔｒｉａｌ ｓｔｒｏｍａｌ ｓａｒｃｏｍａ， ＬＧ⁃ＥＳＳ）， ＬＧ⁃ＥＳＳ 为激素

依赖性肿瘤， 且免疫组化显示 ＥＲ、 ＰＲ 均为阳性， 因

此可通过降低雌激素水平控制肿瘤生长。
患者出院后规律服用利伐沙班 （１５ ｍｇ， 每天

１ 次）抗凝， 应用醋酸亮丙瑞林 （３􀆰 ７５ ｍｇ， 皮下注

射， 每 ４ 周 １ 次，） 抑制性激素。 术后 １ 月复查， 患

者已于外院拔除 Ｄ⁃Ｊ 管， 血 Ｃｒ 及 ＨＧＢ 均恢复至正常

水平。 ２０２１ 年 ２ 月 ２２ 日， 患者于我院妇产科就诊，
考虑行二期手术切除盆腔占位， 考虑患者体质较弱，
二期手术延期至 ２０２１ 年 ６ 月。 为避免手术间期盆腔

肿瘤的进一步生长， 采用内分泌治疗。
患者于 ２０２１ 年 ６ 月 １５ 日再次入院， 复查 ＣＴ 示

子宫体积较前明显缩小， 增强扫描不均匀性强化； 原

双侧输尿管膀胱入口处受压改变已缓解， 未见输尿管

扩张积水； 原右肾盂肾盏扩张积水， 此次未见显示；
原双侧生殖静脉迂曲增粗， 此次未见显示； 原下腔静

脉内滤网此次未见显示； 下腔静脉管腔较前缩小、 下

腔静脉周围新见多发点状致密影。 ＰＥＴ ／ ＣＴ 示肝门区

下腔静脉周围点状高密度影， 考虑为术后改变； 胃窦

外侧代谢轻度增高软组织结节， 最大标准摄取值

（ｍａｘｉｍｕｍ ｓｔａｎｄａｒｄ ｕｐｔａｋｅ ｖａｌｕｅ， ＳＵＶｍａｘ） 为 ３􀆰 ０，
性质待定； 子宫增大， 形态不规则， 代谢未见增高；
头、 颈、 胸、 腹及盆部其余部位未见明确代谢异常增

高病灶。

４　 第二次多学科讨论

根据患者一期手术病理结果及本次入院后的评估

情况， 为行二期手术根治性切除肿瘤， 于 ２０２１ 年

６ 月２２ 日开展第二次多学科讨论。
４􀆰 １　 血管外科

患者于 ２０２０ 年 １１ 月 １５ 日行下腔静脉滤器及占

位切除术， 考虑患者一般情况差， 手术创伤大， 盆腔

粘连严重， 一期手术未行盆腔占位及子宫双附件切除

术。 目前， 患者术后恢复良好， 近期复查胸腹盆增强

ＣＴ 示下腔静脉管腔较前缩小， 未见占位； 子宫体积

较前缩小， 可见不均匀强化； ＰＥＴ ／ ＣＴ 未见远处转移
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证据。 一期手术盆腔占位明确， 因盆腔粘连严重、 合

并 ＡＫＩ， 优先解决下腔静脉梗阻， 二期手术行盆腔占

位切除。 本次手术拟探查髂总静脉及髂内静脉情况，
并配合妇科行全子宫及双侧附件、 ＬＧ⁃ＥＳＳ 累及的盆

腔静脉病变切除。
４􀆰 ２　 妇产科

术后病理符合 ＬＧ⁃ＥＳＳ 特点， 免疫组化示 ＣＤ１０、
ＥＲ、 ＰＲ 均为阳性， 但 ＳＭＡ 阴性。 参考美国癌症联

合会 ／ 国际抗癌联盟 （ Ａｍｅｒｉｃａｎ Ｊｏｉｎｔ Ｃｏｍｍｉｔｔｅｅ ｏｎ
Ｃａｎｃｅｒ ／ Ｕｎｉｏｎ ｆｏｒ Ｉｎｔｅｒｎａｔｉｏｎａｌ Ｃａｎｃｅｒ Ｃｏｎｔｒｏｌ， ＡＪＣＣ ／
ＵＩＣＣ） 联合制定的第 ８ 版 ＴＮＭ 分期标准［１］ ， 结合本

例患者情况， 考虑临床分期至少为 ｃＴ２ＮｘＭｘ。 第一次

术后给予醋酸亮丙瑞林治疗， 可见子宫及盆腔肿物体

积较前缩小， 目前患者恢复良好， 可行二期手术予全

子宫及双附件切除， 必要时可行扩大切除， 向患者及

家属交代术中可能存在血管损伤的风险。 术前核查液

基薄层细胞学检查和人乳头瘤病毒检测结果。
４􀆰 ３　 泌尿外科

术前应预置 Ｄ⁃Ｊ 管， 告知患者及家属相关风险，
如血尿、 腰痛、 置管失败等； 患者出院后， 定期到泌

尿外科门诊随诊， 根据情况更换或拔除 Ｄ⁃Ｊ 管。
４􀆰 ４　 病理科

妇科间叶性肿瘤侵犯血管， 血管内生长的生物学

行为最常见为 ＩＶＬ， 罕见于内膜间质肉瘤。 经典的

ＬＧ⁃ＥＳＳ 免疫组化染色特点为 ＣＤ１０ （强＋）、 ＥＲ 及 ＰＲ
受体 （＋）、 ＳＭＡ （＋）， 结蛋白和钙调蛋白结合蛋白

均为 （ －） ［２］ 。 该患者静脉内肿瘤呈梭形细胞形态，
免疫组化染色示 ＣＤ１０、 ＥＲ 及 ＰＲ 均为 （ ＋）， 而

ＳＭＡ、 结蛋白等多个肌源性标记 （ －）， 较为少见，
经科内会诊最终诊断为 ＬＧ⁃ＥＳＳ。
４􀆰 ５　 肿瘤内科

患者中年女性， 目前诊断为 ＬＧ⁃ＥＳＳ， 肿瘤侵犯

下腔静脉， 已行下腔静脉内肿物切除术。 临床分期至

少为ⅡＢ 期， 已开始去雌激素治疗。 针对此类一般情

况较差、 不能同时耐受多科手术的患者， 可进行分期

手术［３］ ， 术后根据具体疾病分期及病理类型制订后

续辅助治疗方案。
４􀆰 ６　 麻醉科

患者目前无手术麻醉绝对禁忌。 考虑术中血管损

伤风险高， 围术期出血量大， 建议备血； 术中加强容

量、 体温、 血流动力学的监测管理； 围术期需警惕栓

塞风险。 根据术中情况， 术后可返重症医学科。
４􀆰 ７　 基本外科

患者因子宫及双附件区域软组织肿物拟行二次

手术治疗， 术前 ＰＥＴ ／ ＣＴ 发现胃窦旁结节， 轻度摄

取， ＳＵＶｍａｘ 为 ３􀆰 ０， 性质待查。 基本外科可术中协

助探查胃窦旁结节， 但通过下腹部手术切口探查上

腹部结节具有一定困难， 存在无法同期处理的可

能， 需向患者及家属交代相关风险， 术中根据情况

留置胃管。

５　 第二次多学科讨论后处理

２０２１ 年 ６ 月 ２４ 日， 患者于全麻下由妇产科、 基

本外科及血管外科联合行 “开腹探查， 粘连松解，
全子宫及双侧附件切除 （图 ５）， 双髂静脉探查， 右

髂内静脉结扎， 右生殖静脉切除， 胃窦旁肿物切除

术”。 探查双侧髂静脉未触及肿物， 结扎右髂内静

脉， 探查可见右生殖静脉残余段局部增粗， 切除生殖

静脉和胃窦旁肿物送病理检查。 手术过程顺利， 术后

给予补液、 抑酸 （奥美拉唑）、 抗感染 （头孢他啶）、
肝素抗凝 （后更换为低分子肝素） 及营养支持治疗。
术后患者恢复良好， 先后拔除尿管、 腹腔引流管及中

心静脉导管， 于 ２０２１ 年 ７ 月 ６ 日顺利出院。

图 ５　 患者第二次手术切除的全子宫及双侧附件大体标本

６　 术后随访

术后病理回报： （１） 宫内病变符合 ＬＧ⁃ＥＳＳ， 累

及深肌层 （ ＞１ ／ ２ 肌壁）， 部分呈血管内生长， 右侧

宫旁组织及血管内、 右卵巢及右输卵管系膜血管内可

见肿瘤， 子宫下段及左宫旁血管未见肿瘤； （２） 子

宫平滑肌瘤， 子宫腺肌症； （３） 慢性宫颈及宫颈内

膜炎； （４） 右生殖静脉内肿物符合 ＬＧ⁃ＥＳＳ， 部分

右生殖静脉纤维脂肪组织及血管内可见肿瘤浸润；
（５） （胃窦旁肿物） 脂肪坏死结节。 下腔静脉肿物免

疫组化示 ＡＥ１ ／ ＡＥ３ （ －）， 钙网膜蛋白 （ －）， ＣＤ１０
（＋）， ＥＲ （＋）， ｃｙｃｌｉｎ Ｄ１ （－）， 结蛋白 （－）， Ｋｉ⁃６７
指数 １％， ＰＲ （部分 ＋）， ＳＭＡ （ －）， Ｓ⁃ １００ （ －），
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ＰＡＸ⁃８ （－）， α⁃抑制素 （－）， ＷＴ⁃１ （＋）。
术后患者口服利伐沙班 （１５ ｍｇ， 每天 １ 次） 抗

凝治疗， 口服来曲唑 （２􀆰 ５ ｍｇ， 每天 １ 次） 抑制雌激

素治疗， 嘱其肿瘤内科、 放疗科、 血管外科、 妇产

科、 泌尿外科门诊随诊。

７　 最终诊断

右髂静脉及右生殖静脉子宫内膜间 质 肉 瘤

（ｐＴ２ｂＮ０Ｍ１）， ＬＧ⁃ＥＳＳ， 下腔静脉内滤器取出＋下腔

静脉内占位切除术后， 下腔静脉内血栓形成， 子宫肌

瘤剔除术后， 双肺多发结节， 肝囊肿， 胆囊结石。

８　 讨论

子宫内膜间质肿瘤 （ ｅｎｄｏｍｅｔｒｉａｌ ｓｔｒｏｍａｌ ｔｕｍｏｒｓ，
ＥＳＴ） 是一种罕见的来源于子宫间质细胞的恶性肿

瘤， 在所有子宫恶性肿瘤中占比＜１％， 在子宫肉瘤中

的占比＜１０％ ［４］ 。 １９６６ 年， Ｎｏｒｒｉｓ 和 Ｔａｙｌｏｒ 首次提出

了 ＥＳＳ 分类， 如每 １０ 个高倍镜视野 （ ｈｉｇｈ ｐｏｗｅｒ
ｆｉｅｌｄ， ＨＰＦ） 中观察到少于 １０ 个细胞有丝分裂， 则

被归类为 ＬＧ⁃ＥＳＳ； 如每 １０ 个 ＨＰＦ 中观察到 １０ 个或

更多个细胞有丝分裂， 则定义为高级别子宫内膜间质

肉瘤 （ ｈｉｇｈ⁃ｇｒａｄｅ ＥＳＳ， ＨＧ⁃ＥＳＳ） ［５］ 。 然而， 有丝分

裂活动与患者预后并未显示出很好的相关性［６］ 。
２０１４ 年， 世界卫生组织根据肿瘤浸润方式和组织形

态将 ＥＳＴ 分为 ４ 类： 子宫内膜间质结节 （ｅｎｄｏｍｅｔｒｉａｌ
ｓｔｒｏｍａｌ ｎｏｄｕｌｅ， ＥＳＮ）、 ＬＧ⁃ＥＳＳ、 ＨＧ⁃ＥＳＳ 和未分化子

宫肉瘤 （ｕｎｄｉｆｆｅｒｅｎｔｉａｔｅｄ ｕｔｅｒｉｎｅ ｓａｒｃｏｍａ， ＵＵＳ） ［７］ 。
ＬＧ⁃ＥＳＳ 最常见于围绝经期女性， 临床症状主要

为绝经后阴道不规则流血， 盆腔压迫症状 （如尿频、
便秘）， 子宫增大或腹部膨隆。 影像学上， 超声可见

异质性低回声或无回声子宫内膜肿块， 伴广泛肌层受

累［８］ ； ＭＲＩ 可特异性表现为浸润性子宫内膜肿物，
伴广泛子宫肌层浸润， 沿血管或韧带走行的蠕虫样突

起［９］ 。 ＬＧ⁃ＥＳＳ 与平滑肌瘤的鉴别较为困难， 二者均

有清晰的边界［１０］ ， 但 ＬＧ⁃ＥＳＳ 呈黄色橡胶状， 质地较

柔软， 而平滑肌瘤呈白色隆起样， 质地较坚硬。 当侵

及静脉时， 二者均呈蠕虫样突起并可延伸至下腔静脉

或心脏， 因此影像学检查鉴别二者作用有限。 但

ＬＧ⁃ＥＳＳ通常浸润子宫外器官， 而 ＩＶＬ 很少发生。
鉴别 ＬＧ⁃ＥＳＳ 与平滑肌瘤最重要的方法是镜下表

现结合免疫组化特征。 经典的 ＬＧ⁃ＥＳＳ 镜下可见增生

期的子宫内膜间质细胞， 胞浆稀少， 胞核呈圆形或卵

圆形， 呈息肉状或舌状浸入肌层， 通常边界不清， 肿

瘤内可见均匀分布的厚壁小血管， 核分裂变化差异

大， 核分裂象少于 １０ 个每 １０ 个 ＨＰＦ。 ＬＧ⁃ＥＳＳ 大体

标本切面常呈黄褐色实性肿物， 质软， 当广泛纤维间

质增生时也可呈苍白色。 免疫组化染色多数具有 ＣＤ１０
（强＋）， ＥＲ、 ＰＲ （＋）， ＳＭＡ （＋）， 而结蛋白和钙调蛋

白结合蛋白均为 （－）。 ＬＧ⁃ＥＳＳ 存在多个染色体易位，
最常见为 ７ 号染色体短臂和 １７ 号染色体长臂易位 ｔ
（７； １７）， 导致锌指基因 ＪＡＺＦ１ 和 ＪＪＡＺ１ 融合， 并产生

ＪＡＺＦ１ ／ ＪＪＡＺ１ 基因融合蛋白， 多达 ５０％的 ＬＧ⁃ＥＳＳ 具有

特异性 ｔ （７； １７） 异位。 本例患者病理标本镜下呈梭

形细胞肿瘤， ＣＤ１０、 ＰＲ、 ＥＲ 均为 （＋）， ＳＭＡ、 结蛋

白等肌源性标记为 （－）， 而常见的 ＬＧ⁃ＥＳＳ 多为 ＳＭＡ
表达 （＋）， 但结合梭形细胞特点及 ＣＤ１０、 ＰＲ、 ＥＲ 等

免疫组化结果， 仍考虑 ＬＧ⁃ＥＳＳ 诊断。
ＬＧ⁃ＥＳＳ 多原发于子宫内， 侵犯大血管或造成血

管内瘤栓 （ｉｎｔｒａｖａｓｃｕｌａｒ ｔｕｍｏｒ ｔｈｒｏｍｂｕｓ， ＩＴＴ） 非常罕

见。 目前， 国际上共有 ２７ 例 ＬＧ⁃ＥＳＳ 侵犯血管的报

道， 包括侵犯卵巢静脉、 髂静脉、 下腔静脉、 右心房

和右心室［１１⁃１４］ ， 甚至有瘤栓脱落导致急性肺动脉栓

塞死亡的案例［１５］ ， 国内尚无 ＩＴＴ 相关病例报道。 血

管侵犯是 ＬＧ⁃ＥＳＳ 的显著特征， 最初起源卵巢静脉

内， 随着肿瘤生长最终累及下腔静脉并形成瘤栓， 但

ＬＧ⁃ＥＳＳ 瘤栓导致急性完全性下腔静脉阻塞的报道，
本例患者尚属首次。 患者以右下肢水肿起病， 外院放

置下腔静脉滤器， 突发恶心、 呕吐、 少尿及腰痛等症

状， 血压升高， 血 Ｃｒ 和尿素升高， 符合典型的 ＡＫＩ
表现。 腹盆增强 ＣＴ 示下腔静脉滤网下方完全阻塞，
下腔静脉内占位， 肾静脉淤血， 考虑瘤栓脱落及继发

血栓完全堵塞下腔静脉， 阻塞肾静脉回流， 导致

ＡＫＩ。 同时， 患者合并慢性肾积水， 巨大的盆腔肿块

阻塞输尿管， 可能加重肾功能衰竭。
ＬＧ⁃ＥＳＳ 属于低度恶性肿瘤， 其临床过程隐匿，

经腹全子宫和双侧附件切除术被认为是早期ＬＧ⁃ＥＳＳ的
标准治疗方法。 对于存在宫外病变的患者， 应根据具

体情况制订手术方案， 目前尚无高级别循证医学证据

支持的标准治疗方式。 该患者为 ＬＧ⁃ＥＳＳ 髂静脉及下

腔静脉转移， 病程中突发急性下腔静脉阻塞合并

ＡＫＩ， 因此优选外科手术处理下腔静脉栓塞， 切除静

脉内占位， 解除肾后性梗阻； 二期手术处理子宫病

变。 ＬＧ⁃ＥＳＳ 淋巴结转移不常见， Ｌｅａｔｈ 等［１６］ 研究发

现， ４９ 例接受手术的 ＬＧ⁃ＥＳＳ 患者中仅 ９％存在盆腔

淋巴结阳性， 而主动脉旁淋巴结阴性。 目前， 尚无循

证医学数据支持根治性淋巴结切除术对 ＬＧ⁃ＥＳＳ 患者
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预后的影响， 仅对术前影像学提示淋巴结肿大或术中

发现淋巴结肿大的患者行选择性淋巴结切除。
研究证实， 采用内分泌治疗可减少 ＬＧ⁃ＥＳＳ 复

发， 对于延长患者生存期具有重要意义， 主要治疗药

物包括醋酸甲羟孕酮、 醋酸甲地孕酮、 芳香化酶抑制

剂 （ａｒｏｍａｔａｓｅ ｉｎｈｉｂｉｔｏｒｓ， ＡＩｓ） 和促性腺激素释放激

素 激 动 剂 （ ｇｏｎａｄｏｔｒｏｐｈｉｎ ｒｅｌｅａｓｉｎｇｈｏｒｍｏｎｅ ａｇｏｎｉｓｔ，
ＧｎＲＨ⁃ａ） ［１７］ 。 该患者使用来曲唑及盐酸亮丙瑞林进

行治疗， 来曲唑属于 ＡＩｓ 类药物， 其通过抑制芳香化

酶阻断睾酮和雄烯二酮转化为雌酮和雌二醇， 从而有

效抑制雌激素的生成， 减少雌激素刺激肿瘤生长的作

用， 目前 ＡＩｓ 类药物主要用于晚期或复发转移的

ＬＧ⁃ＥＳＳ治疗［１８⁃２０］ ； 盐酸亮丙瑞林属于 ＧｎＲＨ⁃ａ 类药

物， 可竞争性结合 ＧｎＲＨ 受体， 减少黄体生成素

（ｌｕｔｅｉｎｉｚｉｎｇ ｈｏｒｍｏｎｅ， ＬＨ）、 卵泡刺激素 （ ｆｏｌｌｉｃｌｅ ｓｔｉｍ⁃
ｕｌａｔｉｎｇ ｈｏｒｍｏｎｅ， ＦＳＨ） 的分泌， 具有抑制雌激素刺激

肿瘤生长的作用［２１］ 。 但值得注意的是， 使用 ＧｎＲＨ⁃ａ
类药物可能出现 “点火效应”， 即用药早期 ＬＨ、 ＦＳＨ
水平短暂性升高， 引起体内雌激素水平上升。 该患者

第一次手术后应用盐酸亮丙瑞林治疗， 复查 ＣＴ 示子

宫病变明显缩小， 治疗期间未见新发静脉内占位； 第

二次手术后应用来曲唑治疗， 目前仍在随访中。 美国

国立综合癌症网络最新指南推荐 ＬＧ⁃ＥＳＳ 患者术后每

３～６ 个月复查 １ 次， 持续 ３ 年， 之后每６～ １２ 个月复

查 １ 次， 持续 ２ 年， 检查内容包括体格检查、 胸部、
腹部和盆腔 ＣＴ 扫描； 根据病理情况决定 １～ ２ 年复查

１ 次， 直至下一个 ５ 年［１］ 。 对于可疑肿瘤转移患者，
应加做 ＰＥＴ ／ ＣＴ。 ＬＧ⁃ＥＳＳ 的预后显著优于ＨＧ⁃ＥＳＳ或
ＵＵＳ， ５ 年总生存率为 ８０％～１００％， １０ 年总生存率为

６５％～７６％， 约 ６０％的患者出现肿瘤复发［２２］ 。
值得注意的是， 该患者 ４ 年前曾行子宫肌瘤剔除

术， 对于子宫肌瘤患者， 如存在手术指征， 围绝经期

推荐行全子宫切除， 但仍有大量未绝经患者持保留子

宫的愿望， 术前需与患者及家属进行充分沟通； 重视

术中所见及术后病理， 警惕恶性肿瘤或 ＩＶＬ 等情况。
术后随访非常重要， 尤其需关注病理结果。

９　 专家点评

北京协和医院血管外科陈跃鑫教授

该患者为 ＬＧ⁃ＥＳＳ 瘤栓导致下腔静脉急性完全性

阻塞和 ＡＫＩ， 病情复杂凶险， 病理类型罕见， 国际上

属首次报道。 在救治患者过程中， 我院迅速开展多学

科讨论， 及时准确开展诊疗， 制订后续治疗方案， 体

现了多学科协作在诊治疑难重症患者中的优势。 值得

临床关注和警醒的要点包括： （１） 患者髂静脉和下

腔静脉造影提示充盈主要分为两段， 一段位于右侧髂

总静脉， 一段位于肾静脉开口下方的下腔静脉右侧

壁。 单纯的血栓很少表现为跳跃式、 节段式充盈缺

损， 此患者静脉内充盈缺损具有 “节段式” 特点，
提示占位非单纯的血栓成分， 合并静脉内肿瘤的可能

性大。 结合后续病理结果， 证实肾静脉开口下方的下

腔静脉右侧壁充盈缺损实为右侧生殖静脉肿物突出至

下腔静脉内形成的瘤栓。 可见术前增强 ＣＴ 及血管造

影检查有助于发现盆腔肿瘤导致的静脉内占位性病

变， 其影像学特征可反映占位性质。 （２） 静脉内肿

物质地松软， 抽吸治疗可能诱发肿物内出血、 血栓或

肿物脱落； 该患者瘤栓脱落， 被下腔静脉滤器阻挡，
虽发生了下腔静脉阻塞， 但也防止了致死性肺栓塞。
（３） 下腔静脉滤器常规放置于肾下段下腔静脉， 特

殊情况需放置肾上段下腔静脉时， 应进行充分抗凝和

监测， 防止出现肾上段下腔静脉阻塞导致肾脏回流障

碍， 出现 ＡＫＩ 可能。 肾上段下腔静脉滤器还存在一

定的移位风险， 术后应进行监测和复查， 并及时如期

拔除。 （４） ＬＧ⁃ＥＳＳ 侵犯髂静脉及下腔静脉在临床上

较为罕见， 影像学上无法与 ＩＶＬ 鉴别， 但在病理检查

尤其是免疫组化特点上， 与 ＩＶＬ 存在较大差别， 应注

意追查病理结果。 该患者的抽吸肿物呈鱼肉样外观，
与 ＩＶＬ 较为致密的外观表现不一致， 亦是临床需要注

意的。 （５） 侵犯下腔静脉的瘤栓累及范围不同， 其

显露和阻断的范围也不同， 该患者肿瘤累及范围广，
需翻肝显露并控制下腔静脉。 ＩＶＬ ／ ＬＧ⁃ＥＳＳ 等合并盆

腔占位和下腔静脉占位， 患者情况允许时可考虑一期

手术切除［３］ 。 该患者合并 ＡＫＩ， 一般情况差， 瘤栓累

及范围广， 创面大， 一期手术先解决了下腔静脉阻

塞， 二期手术行盆腔占位切除， 围术期配合内分泌治

疗， 抑制肿瘤生长。 针对本例患者病情发展迅速、 病

理类型罕见的情况， 北京协和医院开展了两次多学科

讨论， 为患者提供了最佳诊疗建议， 成功进行了分期

手术联合去雌激素治疗， 显著改善了患者预后， 体现

了多学科协作在疑难重症疾病诊治中的价值。
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清、 江欣、 狄潇和陈跃鑫为多学科协作团队成员， 负
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