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静脉内平滑肌瘤病的临床特征与外科治疗策略
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［摘要］ 目的: 探讨静脉内平滑肌瘤病( intravenous leiomyomatosis，IVL) 的外科规范化治疗策略。方法: 回顾性分析 2011
年 7 月到 2018 年 9 月复旦大学附属中山医院腹部软组织肿瘤多学科团队收治的 22 例 IVL 患者的临床资料。结果: 22 例患者

中，1 例行分期手术; 余 21 例患者中，不进行 CPB、开腹不开胸手术者 1 例，部分 CPB 下开腹不开胸手术者 9 例，完全 CPB 下胸

腹联合切口手术者 10 例，完全 CPB 下开腹联合左侧肋间小切口手术者 1 例。平均手术时间( 315 ± 101) min ( 173 ～ 600 min) ，

平均出血量 ( 1 475 ± 1 084) mL ( 400 ～ 9 000 mL) 。围手术期死亡 1 例; 1 例术后急性肾功能损伤，1 例术后十二指肠瘘，1 例术

后凝血功能障碍，1 例术后下腔静脉内血栓形成，其余患者无术后并发症。术后随访 2 ～ 87 个月，中位随访时间 26 个月; 随访

过程中，1 例患者出现盆腔复发及肺良性转移，2 例盆腔复发，其余患者无复发转移。结论: IVL 累及范围广，术前应全面了解肿

瘤与静脉及心腔的关系。对于腹盆腔病灶，建议联合全子宫 + 双附件切除; 对于累及心脏的 IVL，建议体外循环下一期手术完

整切除病灶; 静脉内瘤栓在静脉及心腔内活动度大时，可经腹部切口完成手术。
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Clinical features and surgical strategies for intravenous leiomyomatosis

XU Jing1，ZHANG Yong1，TONG Han-xing1，XU De-min2，LU Wei-qi1*
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［Abstract］ Objective: To explore the standardized surgical strategy for intravenous leiomyomatosis． Methods: The
clinical data of 22 patients with intravenous leiomyomatosis were retrospectively analyzed in Zhongshan Hospital，Fudan University from
July 2011 to September 2018． Ｒesults: Among the 22 patients，1 patient underwent two-stage surgery，and other 21 patients
underwent one-stage surgery，among whom，1 patient underwent laparotomy without CPB，9 patients underwent laparotomy with partial
CPB，10 patients underwent thoracotomy + laparotomy with total CPB，1 patient underwent laparotomy combined with left intercostal
small incision surgery with total CPB． The operative time was 173 to 600 min ( ［315 ± 101］min) ，and the blood loss was 400 to 9 000
mL ( ［1 475 ± 1 084］mL) ． There were 1 case of perioperative death，1 case of acute renal injury，1 case of duodenal fistula，1 case
of coagulation dysfunction，1 case of thrombosis in inferior vena cava，and the rest patients had no surgical complications． After 2 to 87
months of follow-up，with the median follow-up time of 26 months，1 patient had pelvic recurrence and benign lung metastasis，2
patients had pelvic recurrence，and the rest had no recurrence and metastasis． Conclusions: Intravenous leiomyomatosis involves
multiple organs． Comprehensive preoperative examination of the relationship between tumors and veins or cardiac cavity is necessary
before the surgery． For abdominal and pelvic lesions， hysterectomy and adnexectomy is recommended． For intracardiac
leiomyomatosis，complete excision of the lesion under cardiopulmonary bypass is the best surgical strategy． If there is no adhesion
between the tumor and vein，one-stage surgery through an abdominal approach is feasible．

［Key Words］ intravenous leiomyomatosis; cardiopulmonary bypass; one-stage surgery; surgical strategies

静脉内平滑肌瘤病( intravenous leiomyomatosis，
IVL) 是一种由良性平滑肌细胞在静脉系统内蔓延

生长引起的罕见疾病。虽然该肿瘤细胞在形态学

上表现为良性，但其可在静脉内形成瘤栓，并通过

下腔静脉进入心脏，严重时可导致心脏内梗阻，引

起心功能衰竭、肺栓塞甚至猝死。目前手术仍是治

疗 IVL 的首选方案，但是由于 IVL 病灶范围广、解剖

复杂，尚无统一的手术治疗策略。为了探讨规范化

的 IVL 外科治疗策略，本研究回顾性分析了 22 例
IVL 患者的临床特点和手术情况，现总结汇报如下。
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1 资料与方法

1． 1 一般资料 选择本院 2011 年 7 月至 2018 年 9
月收治的 IVL 患者 22 例，均经病理及免疫组化检查

证实。所有患者术前均行超声心动图检查，动态了

解心脏内病灶情况，并评估患者的心功能情况; 通

过盆腔超声、腹盆腔增强 CT 了解子宫附件及腹盆

腔内 肿 瘤 情 况; 通 过 CT 血 管 造 影 ( computed
tomography angiography， CTA ) 、CT 静 脉 成 像
( computed tomography venography，CTV) 和( 或) 磁

共 振 血 管 造 影 ( magnetic resonance angiography，

MＲA) ，评估肿瘤与大血管及周围组织的关系。所

有患者经本院腹部软组织肿瘤多学科团队讨论制

定治疗方案并实施手术治疗。由手术医师详细记

录手术过程，将手术标本送病理及免疫组化检查以

明确诊断。术后定期随访。
1． 2 观察指标 记录并分析患者的人口统计学资

料、临床表现、术前评估情况、手术方案、体外循环

方法、手术并发症、术后复发转移情况。

2 结 果

2． 1 一般情况 22 例患者均为女性，年龄 30 ～ 61
岁，中位年龄 45 岁。其中 3 例患者就诊时已自然绝

经，6 例患者因全子宫切除或次全子宫切除术后绝

经，余 13 例患者月经正常。除 1 例患者未婚未育

外，余患者均有生育史。就诊原因: 胸闷 4 例，腹胀
3 例，晕厥 3 例，阴道不规则出血 2 例，下肢水肿 2
例，纳差 1 例，腰酸 1 例; 余 6 例患者无症状，为体检

发现。
22 例 患 者 中，既 往 有 子 宫 肌 瘤 病 史 者 10 例

( 45． 5% ) ，其中 7 例有子宫肌瘤相关手术史。22 例

患者中，来 院 前 已 在 外 院 因 IVL 行 手 术 者 7 例
( 31． 8% ) ，其中 1 例为累及心脏的 IVL( intracardiac
leiomyomatosis，ICL) 术后复发; 余 6 例术前均未明确

诊断，其中 1 例经心脏内肿瘤切除后病理检查明确

诊断，5 例经子宫肿瘤或宫旁肿瘤切除术后病理检

查明确诊断。22 例患者的手术史见表 1。

表 1 患者的就诊原因、子宫肌瘤史及 IVL 手术史

No． 年龄 /岁 就诊原因 子宫肌瘤史 IVL 手术史

1 38 腹胀 4 年内 6 次行子宫肌瘤剜除术 2011 年后 4 次行全子宫切除术，盆腔肿块活检示 IVL

2 34 阴道出血 2007 年剖宫产术后诊断 无

3 49 下肢水肿 2011 年行次全子宫切除 无

4 51 晕厥，胸闷 无 无

5 48 体检发现 无 无

6 45 腹胀，双肾积水，尿路感染 2007 年手术中诊断 2007 年行盆腔 IVL 手术，2010 年行 ICL 部分切除

7 50 腹胀 2004 年行全子宫切除 无

8 37 阴道出血 无 无

9 42 体检发现 无 2015 年 2 月发现 IVL，外院仅切除子宫附件

10 61 纳差 无 无

11 47 胸闷 2013 年行子宫肌瘤剥除 无

12 30 体检发现 无 2016 年 8 月右侧附件切除术后诊断

13 50 体检发现 无 无

14 44 体检发现 2014 年诊断 无

15 39 体检发现 2011 年行肌瘤剥除 2013 年 11 月全子宫切除术后诊断，2014 年 11 月
行肺平滑肌瘤良性转移灶切除

16 55 下肢水肿 无 2013 年在外院行右心房室肿瘤姑息切除

17 42 晕厥 无 无

18 47 胸闷，咳嗽 无 无

19 45 胸闷气促 2008 年行子宫肌瘤剥除，2016 年行次全子宫切除 无

20 45 胸闷气促 无 无

21 34 晕厥 无 2017 年 10 月剖宫产时发现 IVL

22 43 腰痛 2018 年 4 月行肌瘤剥除 子宫肌瘤术前发现下腔静脉内瘤栓

IVL: 静脉内平滑肌瘤病; ICL: 累及心脏的静脉内平滑肌瘤病

2． 2 术前评估 21 例行一期手术，1 例行分期手 术。术前进行心肺功能检查，对手术危险性进行
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ASA 分级: 一期手术患者中，1 级 1 例，2 级 7 例，3
级 13 例; 分期手术患者第 1 次术前评估 3 级，第 2
次术前评估 2 级。

术前行胸腹盆增强 CT 或 MＲI，进入心腔者行

超声心电图，结果显示: 2 例曾于外院手术切除腹盆

腔病灶，余 20 例患者均可见子宫或宫旁病灶，其中
3 例病灶巨大，长出盆腔进入腹腔; 1 例病灶仅累及

髂静脉，未进入下腔静脉，余 21 例患者均有下腔静

脉瘤栓形成，其中 18 例延伸进入心腔。
2． 3 手术方案 一期手术: 不进行 CPB，开腹不开

胸手术者 1 例; 部分 CPB 下开腹不开胸手术者 9
例; 完全 CPB 下胸腹联合切口手术者 10 例; 完全
CPB 下开腹联合左侧肋间小切口手术者 1 例。分期

手术 1 例。

表 2 患者的手术策略及出血、输血情况

No． 手术策略 出血 V /mL 输红细胞 /U 输血浆 V /mL 自体血回输 V /mL
1 Ⅲ 4 000 12 600 0
2 Ⅲ 1 000 4 200 0
3 Ⅲ 3 300 4 1 200 1 400
4 分期手术 100 /250 0 0 400 /0
5 Ⅲ 600 0 600 0
6 Ⅰ 9 000 28 1 400 1 100
7 Ⅲ 2 200 6 600 200
8 Ⅲ 2 000 6 600 0
9 Ⅱ 800 0 0 700
10 Ⅱ 1 200 0 0 400
11 Ⅲ 1 000 6 800 0
12 Ⅱ 500 6 800 0
13 Ⅱ 1 500 6 400 0
14 Ⅱ 2 000 6 600 0
15 Ⅱ 600 0 0 400
16 Ⅱ 2 000 6 1 200 0
17 Ⅲ 1 000 2 400 0
18 Ⅲ 3 000 4 600 400
19 Ⅱ 400 4 600 0
20 Ⅲ 800 6 800 300
21 Ⅱ 800 2 200 300
22 Ⅳ 400 4 400 400

Ⅰ: 不进行 CPB，开腹不开胸手术; Ⅱ: 部分 CPB，开腹不开胸手术; Ⅲ: 完全 CPB，胸腹联合切口手术; Ⅳ: 完全 CPB，开腹联合左侧肋间小切
口手术

2． 4 手术并发症 1 例患者因术后取术中填塞纱

条时大出血死亡。1 例患者术后 5 d 血管超声发现

下腔静脉及双侧髂静脉部分血栓形成，即行下腔静

脉滤器植入，同时给予抗凝治疗。1 例术后 5 d 因十

二指肠瘘行腹腔冲洗引流、十二指肠造口、空肠营

养管造瘘术。1 例患者术中出现凝血功能障碍，创

面渗血不止，给予Ⅶ因子后好转，术后第 2 天血小板

减少至 38 × 109 /L、凝血时间延长至 37． 4 s，静脉滴

注单采血小板 10 U 后好转。1 例患者术后出现急

性肾功能不全，经血液透析治疗后好转，其余患者

无手术或 CPB 相关并发症出现。
2． 5 随 访 1 例患者死亡，1 例患者失访，余 20
例患者随访 2 ～ 87 个月，中位随访 26 个月。复发 3
例，其中 1 例为盆壁复发，但病灶未再次进入下腔静

脉; 另 2 例复发病例均于术后 3 个月经 CT 发现髂内

静脉瘤栓，之后每 3 个月复查 CT 分别至术后 16 个

月与 18 个月，发现复发肿瘤均局限于髂内静脉内，

无进展。1 例患者因术中盆腔出血量大，无法完全

清除盆腔静脉丛内残余瘤栓，术后予促性腺激素释

放激素( Gn-ＲH) 抗雌激素; 随访中盆腔残余病灶缓

慢生长，术后 18 个月发现血管内病灶延伸至下腔静

脉分叉处; 术后 25 个月，肿瘤沿下腔静脉进一步向

上延伸，患者无再次手术意愿，予放置下腔静脉滤

器; 随访 39 个月时，患者无特殊不适症状，生活质

量可。

3 讨 论

3． 1 概 述 IVL 是一种少见的具有恶性潜能的

良性肿瘤。关于 IVL 的起源，目前有 2 种假说: 一种

认为 IVL 是一种特殊类型的子宫平滑肌细胞肿瘤，
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由子宫平滑肌瘤细胞直接侵袭子宫肌层的血管所

致［1］; 另一种认为，IVL 来源于血管壁平滑肌组织。
目前越来越多的研究支持第 1 种说法。就流行病学

而言，以往发现的 IVL 病例均为女性，且好发于 40
岁左右的绝经前妇女，且 90% 的病例为经产妇，患

者多有子宫肌瘤病史或子宫手术史［2-3］; 病理免疫

组化发现，与血管壁平滑肌组织不同，IVL 与子宫肌

瘤同为雌、孕激素受体强阳性。本组病例符合上述

特征，因此，本课题组也支持 IVL 来源于子宫平滑肌

细胞肿瘤的假说。
IVL 的解剖形态多样，病灶涉及范围大，可同时

存在子宫及宫旁病灶、腹腔肿瘤、下腔静脉及其分

支内病 灶 以 及 心 脏 内 病 灶，甚 至 可 有 肺 良 性 转

移［4］。手术完整切除是潜在治愈该疾病的唯一手

段。Li 等［5］及 Wang 等［6］的研究均认为，与肿瘤完

全切除相比，肿瘤不全切除会增加 IVL 的复发率及

患者的术后死亡率。但由于 IVL 复杂的解剖关系，

既往文献报道中选择的手术策略并无统一标准。
本研究通过回顾本院 22 例 IVL 患者的治疗经过，分

析目前 IVL 治疗中存在的争议问题，探讨 IVL 外科

治疗的最佳策略。
3． 2 腹盆腔病灶的处理 IVL 往往发源自子宫或

附件区，可形成腹腔占位或腹膜后的占位性病变，

同时可有瘤栓进入盆腔静脉内，术后易复发。因

此，对于腹盆腔 IVL，推荐病灶联合全子宫切除术，

而不推荐子宫肌瘤剜除术或次全子宫切除。对于

附件的处理，目前一般认为 IVL 的生长依赖于雌激

素水平，全子宫联合双侧附件切除可起到预防复发

的作用［7］。对于年轻患者或要求保留卵巢者，Du
等［8］和 Matos 等［9］认为可行全子宫 + 单侧附件切

除，保留病变较轻一侧卵巢，但需尽量抽出肉眼可

见瘤栓。虽然，完整切除病灶是手术的目标，但当

肿瘤侵入盆腔静脉丛时，完整切除可能导致盆腔静

脉不可控的出血。此时，姑息切除 + 密切随访成为

最佳治疗方案，而髂内静脉结扎可延缓肿瘤向下腔

静脉延伸的速度，改善患者预后［10］。此外，为防止

肿瘤进入心脏造成患者猝死的风险，可放置下腔静

脉滤器。
3． 3 心腔病灶的处理 对于肿瘤经下腔静脉蔓延

入心腔的患者，术前可通过 CTV、CTA 或 MＲA 检

查，了解心腔内瘤体的位置、大小及有无头端膨大，

术 中 使 用 经 食 管 超 声 心 动 图 ( transesophageal
echocardiogram，TEE) 动态观察心腔内瘤体的活动

情况。如肿瘤在心腔内膨大生长，或瘤体与心腔粘

连、活动度差，则必须经胸骨正中切口打开心脏，仔

细分离粘连，取出肿瘤。如肿瘤虽然进入右心房甚

至右心室，但瘤体细长，游离于下腔静脉中，与心腔

和下腔静脉近端无粘连，则可考虑经腹部切口切开

下腔静脉将瘤体向下取出。大多报道中，该肿瘤质

地坚韧、瘤体光滑，因此该做法通常可以将瘤体完

整地自下腔静脉切口拖出。术中使用 TEE 可实时

指导手 术 安 全 进 行，并 提 示 心 腔 内 有 无 肿 瘤 残

留［11］。本组病例中，5 例累及心脏的静脉内平滑肌

瘤病( ICL) 患者采用上述方式取出瘤体，使患者避

免开胸手术进而减少创伤。但在向下牵拉下腔静

脉瘤栓时，可能导致肿瘤近心段断裂脱落，严重时

导致肺动脉栓塞，引起患者猝死。因此，对于游离

的 ICL，可尝试腹部切口手术，减少开胸带来的创

伤，但需在 CPB 的支持下进行，且一旦术中经腹腔

探查发现肿瘤下拉困难时，应及时改为开胸手术。
此外，本研究对于术前评估时发现心腔内肿瘤膨大

固定的 1 例患者，成功完成了开腹联合左侧肋间小

切口手术。该手术策略既可安全且确切地处理心

腔内的肿瘤，同时又避免了开胸手术带来的创伤。
3． 4 手术方式的选择 对于 IVL，目前主要有 2 种

手术方式，其中一期手术由多学科协作，同期手术

切除子宫附件、腹盆腔病灶及心脏内病灶; 分期手

术多为先行开胸经心房取栓手术，4 ～ 6 周后，再手

术切除腹盆腔及残留下腔静脉病灶。也有研究［12］

认为，肿瘤的起始部( 如下腔静脉分叉处) 存在与血

管壁致密的粘连，而在上方的血管腔内粘连比较疏

松，甚至没有粘连，因此建议分期手术中先完成腹

部手术。一期手术常需要深低温停循环，这可能导

致更长的手术时间和更多的出血，且对麻醉有更高

的要求; 而分期手术虽然降低了单次手术操作风

险，却给患者造成了多次手术的痛苦，住院费用也

更高，而且等待二次手术过程中，肿瘤仍在体内继

续生长，存在残留瘤栓脱落致肺动脉栓塞的风险。
此外，本研究发现，对于行分期手术的患者，如先行

腹盆腔病灶切除，可能导致残留的静脉内病灶与周

围组织粘连，增加第 2 次手术的难度。随着外科手

术技术的日趋完善，尤其是 CPB、器官保护技术的快

速发展以及术后重症监护水平的提高，一期手术的

风险已明显降低。Okada 等［13］报道，1 例 81 岁患者

安全完成一期手术。因此，在患者无严重循环障碍

的情况下，一期手术仍是 ICL 的治疗首选。
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3． 5 CPB 及其方式的选择 目前，IVL 手术中 CPB
技术主要包括深低温停循环、常温 CPB、常温不停跳

CPB。CPB 可能导致一系列 CPB 相关并发症，如凝

血功能障碍、神经系统并发症及腹部并发症。陈光

献等［14］在 1 415 例采用 CPB 的患者中发现，CPB 者

一旦出现腹部并发症，死亡率可达43． 5%。而有消

化系统病史、心功能不全、CPB 时间较长、机械通气

时间较长及低心排综合征是发生腹部并发症的高

危因素。但对于需要开胸自心腔切除肿瘤的患者，

CPB 是必须的。
对于累及下腔静脉的 IVL 患者，虽然通过静脉

控制的方法也能完成手术，但手术中出血量大可导

致无法完整切除肿瘤，或术野不清晰导致无法顺利

进行下腔静脉重建。CPB 可为 IVL 手术提供一个

相对无血的操作环境，有助于回收术中失血，有利

于下腔静脉切开取栓及心房切开取栓。IVL 手术中

CPB 的基本方法有: 全 CPB，即完全心肺转流，主要

用于肿瘤侵犯心脏或大血管、术中需要心脏停搏以

打开心腔进行操作的患者; 部分 CPB，即部分性心肺

转流，心脏不需停搏，主要用于无需打开心腔进行

操作的患者［15］。本组 22 例患者中 1 例分期手术患

者开胸时使用完全 CPB，同期手术患者中 11 例采用

完全 CPB，9 例采用部分 CPB，另有 1 例患者未使用

CPB。其中仅 1 例使用完全 CPB 的患者出现凝血功

能障碍。该例患者 CPB 时间长达 132 min，创面渗

血不止，给予使用Ⅶ因子及血小板后好转。另 1 例

采用部分 CPB 的患者术后发现十二指肠瘘，患者术

前 MＲA 提示十二指肠降部不规则软组织肿块，部

分穿破下腔静脉侧壁与腔内肿瘤相通，提示十二指

肠瘘与手术超声刀分离热损伤相关，而非 CPB 相关

的胃肠道并发症。本研究提示，在 IVL 手术中使用

CPB 技术安全可控。
综上所述，IVL 是一种特殊类型的子宫平滑肌

细胞肿瘤。心脏超声、CT 和 MＲI 检查对术前诊断、
病情评估及手术方案的制定有重要作用。术前行

胸腹盆 CTA、CTV，了解 IVL 在静脉及心腔内累及范

围，以此在四种手术方案中选择合适的治疗策略，

达到完整切除肿瘤同时减少手术创伤的目的。
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