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后腹膜卡波西样血管内皮瘤诊疗分析

李　凯　肖现民　董岿然　姚　伟　王作鹏

【摘要】　目的　通过分析后腹膜卡波西样血管内皮瘤的诊治过程，探讨该类疾病的诊断与治疗方
法。 方法　复旦大学附属儿科医院外科近年来成功治疗后腹膜卡波西洋血管内皮瘤伴血小板减少患
儿２例，回顾性分析２例患儿的病史及诊疗经过。 结果　１例患儿肿瘤位于后腹膜，表现为后腹膜巨
大占位性病变，伴血小板减少，被误诊为神经母细胞瘤。１例表现为顽固血便，血小板减少，被误诊为出
血性肠炎。２例患儿诊断过程复杂，经多科会诊得以确诊。在治疗初期激素治疗有效，但迅速出现耐药
和病情反复。采用长春新碱（Ｖｉｎｃｒｉｓｔｉｎｅ，ＶＣＲ）治疗后病情得到控制，撤离激素，血小板均恢复至正常范
围，肿块消失。 结论　后腹膜卡波西样血管内皮瘤临床罕见，最常见的并发症是血小板减少。该病诊
断困难，容易误诊。ＶＣＲ治疗有效，部分患儿可完全缓解。规范化和个体化的治疗非常必要。
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　　卡波西样血管内皮瘤（Ｋａｐｏｓｉｆｏｒｍｈｅｍａｎｇｉｏｅｎ
ｄｏｔｈｅｌｉｏｍａ，ＫＨＥ）儿童少见，是一种特殊类型的血
管发育异常性疾病，在分类上属于血管源性真性肿

瘤，多发生于躯干、四肢和头面部，发生在后腹膜的

ＫＨＥ罕见，其伴发的 ＫＭ现象（ＫａｓａｂａｃｈＭｅｒｒｉｔｔ
ｐｈｅｎｏｍｅｎｏｎ，ＫＭＰ）往往危及生命。现回顾性分析复

本院收治的２例后腹膜ＫＨＥ患儿临床资料，探讨该
类肿瘤的临床特点和诊疗体会。

资料和方法

病例１，５月龄男性患儿，因父母无意发现腹部
肿块１周入院。体格检查发现左中上腹部膨隆，可
触及一直径７ｃｍ的肿物，边界清楚，质韧，推之不
动，无触痛。超声检查提示：左上后腹膜肾上腺区巨

大部分实质、部分液性占位病变（疑神经母细胞瘤

的可能）；胰尾、左肾与肿块紧贴；脾脏受肿块压迫
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变形。腹部增强ＣＴ检查提示：左侧腹部巨大肿块，
约７．４ｃｍ×７．７ｃｍ×１０ｃｍ大小，过中线，边界清
楚，呈等低混杂密度伴多个条片状钙化影。予增强

处理后病灶呈明显不均匀强化。脾脏显示不清。

ＣＴＡ（ＣＴａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙ）显示脾动脉分支为该肿瘤的
供应血管（图 １Ａ）。血常规检查提示血小板 ２７×
１０９／Ｌ。术前诊断为：后腹膜肿块（神经母细胞瘤的
可能）。予输注血小板后，行剖腹探查、肿瘤活检

术，术中见肿瘤来源于后腹膜，将脾、胰腺顶向前方。

肿块巨大，呈实质性，表面有结节状突起。浸润脾

脏，不能与脾脏分离。经复旦大学附属肿瘤医院病

理科和本院病理科共同会诊，病理学检查诊断为：

（腹部）Ｋａｐｏｓｉ型血管内皮瘤。
病例２，４月龄女性患儿，因排黑褐色便，伴哭

闹、呕吐在外院诊断为肠扭转，接受剖腹探查术，术

中诊断为出血性肠炎，未予特殊处理，术后给予激素

和血小板输注治疗，症状曾一度好转，但随即反复，

转诊至本院。体查：患儿贫血貌，腹部膨隆，腹软，未

扪及压痛及明显包块，肠鸣音弱。血常规检查提示

贫血（Ｈｂ７０ｇ／Ｌ）和血小板低下（ＰＬＴ１２×１０９／Ｌ），
大便隐血试验（＋）。Ｂ超检查提示：左侧腹部肠段
病变。ＭＲＩ检查提示：肠系膜根部团块状异常信号，
肠管增厚水肿，腹腔大量积液。ＣＴＡ检查提示：胰
头区、肠系膜根部多发异常强化灶，腹盆腔大量积

液，肠壁增厚，水肿，腹腔大量侧支血管（图 ２Ａ）。
由于患儿病情危重，无法接受再次手术，且考虑瘤体

血供丰富，活检会造成大量出血和无法止血，经全院

多科会诊，排除内科出血性疾患和肠绞窄，临床诊断

为后腹膜卡波西样血管内皮瘤伴血小板减少。

结　果

病例１病理表现特殊，经多科会诊，患儿在术后
２周经病理学检查诊断为后腹膜卡波西样血管内皮
瘤。患儿于术后５ｄ曾接受１个疗程的针对神经母
细胞瘤的经验性化疗（环磷酰胺，阿霉素，依托泊

苷）。化疗后仍有顽固性血小板降低。在病理检查

确诊后，给予甲基强的松龙静脉冲击治疗（５ｍｇ／
ｋｇ，每日１次），血小板迅速回升至１２１×１０９／Ｌ，改
口服甲强龙，５ｍｇ／ｋｇ，每日１次，血小板维持在１００
×１０９／Ｌ，１个月后肿块缩小约２５％。激素减量，但
血小板仍逐渐下降，最低达６９×１０９／Ｌ。加用长春
新碱（Ｖｉｎｃｒｉｓｔｉｎｅ，ＶＣＲ）治疗，每次 ０．０５ｍｇ／ｋｇ，每
周１次，连用４周后，改每月１次，连用６个月。血

小板迅速回升，激素在第４次使用 ＶＣＲ后减量，并
在３个月内顺利撤离。共接受 ＶＣＲ１０次，肿块逐
渐变小（图 １Ｂ，１Ｃ）。至发病后 ２年，肿瘤基本消
失，残留钙化（图１Ｄ）。

病例２经多科讨论临床诊断为后腹膜 ＫＨＥ伴
ＫＭＰ，给予激素冲击治疗（甲基强的松龙５ｍｇ／ｋｇ，
每日１次），血小板无明显回升，仍有出血。加用
ＶＣＲ治疗，方法同病例１，血小板在第１次使用ＶＣＲ
后即刻回升，达８５×１０９／Ｌ，出血渐止，改口服激素。
共给予１０次ＶＣＲ注射，血小板上升至２２５×１０９／Ｌ。
口服激素在第４次ＶＣＲ注射后减量，３个月内撤离
激素。使用ＶＣＲ期间耐受经口喂养，无便血，在停
用ＶＣＲ后１个月复查ＭＲＩ，结果显示后腹膜肿块消
失（图２Ｂ）。

讨　论

后腹膜卡波西样血管内皮瘤发病率低，自２００１
年来，在世界范围内的小儿外科专业杂志上仅见到

５篇报道［１－５］。由于发病率低，诊治经验有限，临床

容易误诊、漏诊。两例患儿在诊断上给了我们如下

启示：①无论是发生在体表还是后腹膜的 ＫＨＥ，发
病年龄均非常小，多发生在２～４个月的婴儿，最常
见并发症是血小板减少。②后腹膜的卡波西样血管
内皮瘤，可与之鉴别的疾病有后腹膜的实体肿瘤，如

神经母细胞瘤、原始神经外胚叶肿瘤，血液系统性肿

瘤，如淋巴瘤、特发性血小板减少性紫癜［２，４］。③２
例患儿除了临床上有明显的血小板降低外，在影像

学上都有血供极其丰富的后腹膜规则或不规则包

块。病理光镜下可表现为成片的或相连的小结节

状，或为被纤维分隔的小叶状肿瘤，由许多增生的小

血管、梭形内皮细胞及上皮样内皮细胞构成，这种结

构与 Ｋａｐｏｓｉ肉瘤相似［６］。但并不是每个卡波西样

血管内皮瘤的病理表现都如出一辙的典型，病理科

医生的经验非常重要。④经验对疾病的认识和警惕
在诊断过程中非常重要，有些患儿由于血小板低下，

病情危重，无法手术取到标本，需要依靠临床诊断。

因此，临床仔细观察，综合判断，大胆推测和设想，以

及多学科联合会诊、讨论对于诊断意义重大。

对于后腹膜卡波西样血管内皮瘤的治疗，文献

报道的方法不一，结果也不尽相同。大剂量激素冲

击治疗，小剂量 ＶＣＲ脉冲化疗和干扰素的应用，莫
衷一是［７－８］。我们体会：①患儿早期对激素有一定
的反应，但均在治疗的不同阶段（或早或晚）出现了
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图１　病例１，ａ为发病之初，治疗前肿瘤情况；ｂ为ＶＣＲ治疗后３个月，肿块明显缩小；ｃ为ＶＣＲ治疗全部结束时（１０次ＶＣＲ
后）肿瘤情况，见肿瘤继续缩小，并可见钙化；Ｄ为ＶＣＲ治疗结束后１年，见肿瘤基本消失，仅存钙化；　图２　病例２，ａ为发
病之初的增强ＭＲＩ，提示胰头区、肠系膜根部多发异常强化灶；ｂ为ＶＣＲ治疗（１０次后）ＭＲＩ，提示肿块消失。
Ｆｉｇｕｒｅ１ａ，Ｄｕｒｉｎｇｄｉｓｅａｓｅｏｎｓｅｔ．Ａｈｕｇｅｈｅｔｅｒｏｇｅｎｏｕｓｍａｓｓｗｉｔｈａｃｌｅａｒｂｏｕｎｄａｒｙａｂｏｕｔ７ｃｍｉｎｄｉａｍｅｔｅｒｌｏｃａｔｅｄｏｎｔｈｅｌｅｆｔａｂｄｏ
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ａｆｔｅｒｔｒｅａｔｍｅｎｔｂｙＶＣＲａｄｍｉｎｉｓｔｒａｔｉｏｎ．Ｔｈｅｔｕｍｏｒａｌｍｏｓｔｄｉｓａｐｐｅａｒｅｄｏｎｌｙｓｌｉｇｈｔｃａｌｃｉｆｉｃａｔｉｏｎｌｅｆｔ；　Ｆｉｇｕｒｅ２ａ，ＭＲＩａｎａｌｙｓｉｓｒｅｖｅａｌｅｄ
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耐受和无反应，最终需采用小剂量长春新碱。我们

在治疗小儿不同部位（包括躯干、四肢、头面部和后

腹膜）的ＫＨＥ伴ＫＭＰ的过程中，发现激素冲击疗法
在６０％的患儿中有效，而 ＶＣＲ对于激素无效的患
儿，有效率可高达９０％，且疗程短，副作用少，激素
撤退快。部分学者也开始提倡 ＶＣＲ是否可以替代
激素成为治疗ＫＨＥ伴ＫＭＰ的一线用药［９］。②在治
疗ＫＨＥ伴ＫＭＰ的患儿中，血小板的输注问题是一
个需要强调的规范化原则，输注的血小板脱颗粒释

放血管原性前蛋白，会引起 Ｋａｐｏｓｉ样血管内皮瘤的
增长，从而加速血小板的破坏，产生报复性血小板降

低［１０］。另一方面，血小板的半衰期是１～２４ｈ，输注
的血小板被迅速消耗掉，无异于杯水车薪［１１－１２］。因

此，目前强调，ＫＨＥ伴 ＫＭＰ的患儿，除非发生临床
上明显的自发性出血，一般不主张随意输注血小板。

由此可见，在ＫＨＥ伴ＫＭＰ的治疗过程中，充分体现
了个体化治疗的精髓，却也不可偏废规范化。
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