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超声诊断 I 期静脉内平滑肌瘤病 1 例
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【摘 要】：静脉内平滑肌瘤病（intravenous leiomyomatosis，IVL）是一种十分少见的肿瘤，虽为良性病变，但具有沿着静脉回

流方向生长的特性，病变可以由盆腔区域延伸至下腔静脉，甚至心脏，若不及时发现，临床后果严重。现就近期收治的一例 I期

IVL进行报道及文献复习，以期提高局限于盆腔的子宫 IVL的诊治水平。
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1 介绍

静脉内平滑肌瘤病（intravenous leiomyomatosis，IVL）是

一种少见的特殊类型平滑肌瘤，具有良性疾病的性质和恶性疾

病的生物学行为，易复发和转移[1,2]。自 1896年Birch-Hirschfield

首次报道该病例以来，全世界仅报告了约 700例[3,4]。

近年来对髂静脉以上水平 IVL的病例报道较多，但局限于

盆腔区域的 IVL病例国内外文献报道却较少[5]。早期 IVL的临

床表现及影像学特征不典型，术前诊断率低，大部分在术中发

现。据报道盆腔内 IVL的术前误诊率高达 85.7%[6]。

本文对我院收治的 1 例Ⅰ期 IVL进行回顾性分析总结，以

期提高医师对本病的认识。

2 病历简介

患者，女，52岁，主诉：“绝经后 2年，子宫肌瘤增大伴

腹胀 10天”，妇科彩超示：子宫前壁见 6.6cm×5.0cm的类圆

形低回声结节，边界可辨，子宫左后方见 7.7cm×3.2cm的条索

样低回声，边界清，形态不规则，内回声不均匀，见裂隙状无

回声，CDFI：可见较丰富的血流信号（图 1）。提示：①子宫

肌瘤；②子宫左后方低回声，考虑：静脉内平滑肌瘤病，建议

进一步检查。下肢血管彩超未见明显异常。盆腔 MRI 示：子

宫左侧壁间、左侧宫旁-左后方分别可见团块状、多发结节状等

T1短 T2信号影，较大者约为 8.6cm×6.7cm（图 2），DWI 未

见明显弥散受限，增强扫描强化均匀，同子宫肌层。提示：①

子宫左侧壁肌壁间肌瘤；②左侧宫旁-左后方多发病灶，考虑阔

韧带肌瘤（多发肌瘤）。在全麻下行经腹全子宫、双侧输卵管

及血管平滑肌瘤切除，术中见子宫前壁明显凸出一大小约

8cm×8cm×8cm 的肌瘤结节，双侧卵巢外观未见明显异常，于

左侧宫旁见大小约 7cm×5cm×5cm多核状肌瘤，肿瘤沿左侧子

宫静脉生长，直至左侧宫颈旁，表面可见迂曲血管（图 3）。

术后切开肿瘤，切面灰白，呈旋涡状。病检结果为子宫肌瘤，

静脉内平滑肌瘤病。

图 1

IVL超声声像图表现。（A）经腹超声显示子宫及左后方

低回声肿块，边界清，形态不规则，内见裂隙状无回声。（B）

经阴道彩色多普勒超声示肿物内较丰富的血流信号。UT 为子

宫，箭头所示为肿瘤。

图 2

IVL核磁表现。（A）T1WI横断面，肿瘤呈等信号。（B）

T2WI抑脂矢状面，肿瘤呈低信号。箭头所示为肿瘤

图 3
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手术大体标本。左侧宫旁见一多核状肌瘤，沿左侧子宫静

脉生长，表面可见迂曲血管。箭头所示为肿瘤。

3 讨论

IVL好发于生育期及围绝经期妇女，临床表现多样，诊断

和治疗困难。其发病机制尚不明确，目前有两种理论[7]：一种

认为其起源于子宫静脉壁内平滑肌组织；另一种认为其起源于

广泛侵入静脉内的子宫肌瘤。据报道，约 94.34%的患者有子宫

肌瘤或子宫肌瘤手术史[8]，因此大部分学者更支持后者[9]。根

据病灶累及部位，临床上将 IVL分为 4期[10]：I期，肿瘤累及

子宫静脉内但局限于盆腔；II期，肿瘤扩展至腹腔但未达肾静

脉；III期，肿瘤侵犯肾静脉、下腔静脉、右心房但未累及肺动

脉；IV期，肿瘤到达肺动脉和（或）肺播散。

3.1临床表现

IVL患者的临床症状主要取决于肿瘤累及部位及范围，缺

乏特异性。肿瘤局限于盆腔时，主要表现为异常子宫出血、贫

血、腹痛、腹胀、盆腔包块以及尿频、便秘等压迫症状[11]，然

而 20%～30%的患者无症状[12]。本例患者病灶局限于盆腔，仅

表现为腹胀，早期极易误诊。

3.2影像学表现

超声作为妇科疾病的首选检查方法，具有方便、无创、可

重复等优点，可以动态观察病变的大小、形态、范围及其与周

围组织的关系[12]。局限于子宫的 IVL与子宫平滑肌瘤相似，表

现为肌壁间的中低回声结节，其内有管状或裂隙状无回声，

CDFI示其内探及点条状血流信号；累及宫旁时表现为宫旁静

脉迂曲增宽,其内见低回声肿物,呈条索串珠状走行，CDFI示肿

物内有较丰富的血流信号[13]。本例患者表现为宫旁低回声肿

物，呈条索串珠样沿盆腔静脉走形，边界清晰，内见裂隙状无

回声，CDFI示肿瘤内部见较丰富的血流信号，与上述超声特

征基本一致。

CT对于Ⅰ期 IVL的诊断不具备特征性，表现为盆腔混杂

稍低密度肿物，与静脉内肿物相延续，增强后显示不均质强化。

静脉受累时可见充盈缺损，增强扫描呈丝瓜络样或筛网状强化[11]。

MRI软组织分辨率高，可以更为全面的展示肿瘤大小、部

位及延伸方向。I期 IVL的典型表现包括子宫和附件区的不规

则肿块，与子宫肌层比较 T1WI 呈低至中等信号，T2WI 呈低

或略高或不均匀信号[14]，DWI 呈高或略高信号。

3.3鉴别诊断

盆腔区域 IVL需与以下疾病鉴别：(1)子宫肌瘤，IVL常与

子宫肌瘤共存，局限于子宫的 IVL声像图与子宫肌瘤类似，但

其特征性表现为内部可见管状或裂隙状的无回声；宫旁受累时

IVL具有沿宫旁静脉走形的“蠕虫样”或“条索串珠样”特征

性表现，而这一征象在普通子宫肌瘤中并不存在。（2）静脉

内血栓，超声检查血栓内无血流信号显示，CT/MRI 增强扫描

无强化。(3)子宫平滑肌肉瘤，是起源于平滑肌的恶性间叶细胞

肿瘤，破坏血管壁并浸润周围组织。而 IVL对血管壁无破坏，

仅沿着管壁生长。（4）附件肿瘤，局限于盆腔内 IVL应与来

源于输卵管或卵巢的恶性肿瘤相鉴别，前者表现为盆腔内低回

声包块，内部可见特征性裂隙状或蠕虫样回声。由于 IVL通常

体积较大，可以挤压、遮挡正常卵巢，需注意寻找正常卵巢结

构。如无法明确显示双侧卵巢，则不排除卵巢肿瘤可能。

3.4治疗及随访

手术是 IVL最直接有效的治疗方式，确诊后应尽可能实现

肿瘤的完全切除[11]，需根据患者年龄、生育要求及病变范围个

体化制定。本例为绝经期患者，没有生育要求，且病灶局限于

盆腔，因此行全子宫+双侧输卵管+血管平滑肌瘤切除术。因

IVL具有雌激素依赖[15]，对保留卵巢的年轻患者或无法完全切

除者，可考虑 GnRH-a等抗雌激素治疗，但疗效仍存在争议。

所有患者术后均需长期随访，随访内容包括盆腹腔超声、血管

彩超、超声心动图，必要时进行 CT或MRI检查[11]。本例患者

术后半年定期复查未见复发，现仍在随访中。

综上所述，IVL在临床相对少见，其临床症状及影像学特

征不典型，术前诊断率低。超声检查因其无创、便捷等优点，

可作为 IVL术前诊断和术后随访的首选影像学方法。因此超声

医师应提高对 IVL特征的认识，掌握诊断与鉴别诊断要点，对

于有子宫肌瘤以及子宫肌瘤手术史的患者，当病灶形态不规

则、宫旁血管迂曲增宽伴实性组织充填时应意识到 IVL 的可

能，这对制定手术方案和改善预后具有重要意义。
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