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·儿童罕见病·

儿童指端血管球瘤 １ 例报道并文献复习

高　 石１ 　 赵国强１ 　 岳晓洁２

【摘要】 　 血管球瘤是一种相对少见的血管周围肿瘤，可发生于身体的多个部位，好发于血管球细
胞丰富的手指指端，很少发生恶变。 查阅目前相关文献，该病的报道对象主要为成人，在儿童中的报道

非常罕见，因此更容易出现漏诊而延误治疗，给患儿带来相应痛苦并影响预后，为增加临床对该病的认

识，减少漏诊、误诊，现将浙江大学医学院附属儿童医院 ２０１８ 年 １１ 月收治的一例 ４ 岁 ３ 个月男性指端
血管球瘤患儿的具体情况报告如下。

【关键词】 　 儿童； 血管瘤
【中图分类号】 　 Ｒ７２９　 Ｒ６５４． ４
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ｔｈｅ ｒｅｌｅｖａｎｔ ｌｉｔｅｒａｔｕｒｅ，ｉｔ ｉｓ ｍｏｓｔｌｙ ｒｅｐｏｒｔｅｄ ｉｎ ａｄｕｌｔｓ ａｎｄ ｒａｒｅｌｙ ｉｎ ｃｈｉｌｄｒｅｎ． Ｔｈｕｓ ｉｔ ｉｓ ｍｏｒｅ ｌｉｋｅｌｙ ｔｏ ｍｉｓｓ ｔｈｅ ｄｉ
ａｇｎｏｓｉｓ ａｎｄ ｄｅｌａｙ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ，ｃａｕｓｉｎｇ ｔｈｅ ｃｏｒｒｅｓｐｏｎｄｉｎｇ ｐａｉｎｓ ａｎｄ ｗｏｒｓｅｎｉｎｇ ｔｈｅ ｐｒｏｇｎｏｓｉｓ． Ｆｏｒ ｇａｉｎｉｎｇ ａ ｄｅｅｐｅｒ
ｕｎｄｅｒｓｔａｎｄｉｎｇ ｏｆ ｔｈｉｓ ｄｉｓｅａｓｅ，ａ ｓｐｅｃｉｆｉｃ ｃａｓｅ ｏｆ ａ ５１ｍｏｎｔｈｏｌｄ ｂｏｙ ｗｉｔｈ ｆｉｎｇｅｒｔｉｐ ｇｌｏｍｕｓ ｔｕｍｏｒ ｔｒｅａｔｅｄ ｉｎ Ｎｏ
ｖｅｍｂｅｒ ２０１８ ｉｓ ｒｅｐｏｒｔｅｄ．

【Ｋｅｙ ｗｏｒｄｓ】 Ｃｈｉｌｄ； Ｈｅｍａｎｇｉｏｍａ

　 　 患儿男，４ 岁 ３ 个月，于 ２０１８ 年 １１ 月 ２８ 日入住
浙江大学医学院附属儿童医院接受治疗。 患儿 １ 年
前曾因右手环指远端间断性疼痛于当地医院就诊，

查体欠配合，手指活动可，未触及明显肿物，无明显

红肿破溃，因此当地医院未予以特殊处理。 此后患

儿手指疼痛仍呈现间断性发作，曾于多家医院就诊

仍未发现明显异常。 现患儿手指疼痛较之前频繁，

轻微触摸疼痛处即出现哭吵。 至我院查体后发现

右手环指远端指腹中部可触及一大小约 ０． ４ ｃｍ ×
０． ４ ｃｍ ×０． ３ ｃｍ质韧肿物，触痛明显，边界尚清晰，
表面皮肤正常，未见明显红肿破溃，手指活动可，指

端体温正常。 Ｂ超结果提示右手无名指末端指节距
皮下 ０． ２３ ｃｍ左右处可探及大小约 ０． ３７ ｃｍ × ０． ３６
ｃｍ ×０． ３１ ｃｍ低回声包块，边界清，内回声均匀，底

部紧贴骨质，与骨质分界可，考虑可能为血管瘤（图

１），Ｘ线片未见明显指骨受压。 完善术前检查，排
除手术禁忌证后于 ２０１８ 年 １１ 月 ３０ 日行右手环指
远端肿物切除术，术中见肿块呈卵圆形，与周围边

界清晰，包膜完整，肿块上下级各有一血管与肿块

相连，完整切除肿块后送病理检查（图 ２）。 病理结
果提示：镜下可见大小不等的血管腔，内衬内皮；管

壁可见球细胞增生，ＳＭＡ（ ＋ ），Ｖｉｍｅｎｔｉｎ（ ＋ ），ＣＤ３４
（ ＋ ）， ＩＮＩ１ （ ＋ ）， Ｓ１００ （ － ）， ＣＤ３１ （ － ）， Ｄ２４０
（ － ），ＧＬＵＴ１（ － ），ＥＭＡ（ － ），ＤＥＳ（ － ），Ｋｉ６７ ＜ １％
（图 ３）。 病理诊断结果为血管球瘤。 术后两周拆
线，切口愈合佳，无疼痛不适，手指活动及末梢感觉

均正常。 患儿于术后 １ 个月、３ 个月至门诊复查，均
无肿块及疼痛复发，患指活动、感觉无异常。
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图 １　 指端血管球瘤患儿 Ｂ超检查结果　 注　 箭头所指处示回声均匀的低回声包块，边界清晰，伴有少量
血流　 图 ２　 指端血管球瘤患儿术前及术中所见　 注　 箭头所指处示表面皮肤正常、包膜完整、边界清晰
的淡红色肿物　 图 ３　 血管球瘤 ＨＥ染色（ × ２００）及免疫组化染色（ × １００） 　 注　 Ａ． ＨＥ 染色（可见血管球
细胞）； Ｂ． ＳＭＡ（ ＋ ）； Ｃ． Ｖｉｍｅｎｔｉｎ（ ＋ ）； Ｄ． ＣＤ３４（ ＋ ）； Ｅ． ＩＮＩ１（ ＋ ）； Ｆ． Ｋｉ６７（ ＜ １％ ）； Ｇ． Ｓ１００（ － ）； Ｈ．
ＣＤ３１（ － ）； Ｉ． Ｄ２４０（ － ）； Ｊ． ＤＥＳ（ － ）； Ｋ． ＥＭＡ（ － ）； Ｌ． ＧＬＵＴ１（ － ），免疫组化阳性病理图片中可见组织
被染成棕褐色

Ｆｉｇ． １　 Ｕｌｔｒａｓｏｎｉｃ ｅｘａｍｉｎａｔｉｏｎ （ａｒｒｏｗ ｐｏｉｎｔｉｎｇ ａｔ ａ ｈｏｍｏｇｅｎｏｕｓ ｈｙｐｏｅｃｈｏｉｃ ｍａｓｓ ｗｉｔｈ ａ ｄｉｓｔｉｎｃｔ ｂｏｒｄｅｒ ａｎｄ ｍｉｎｉ
ｍａｌ ｂｌｏｏｄ ｆｌｏｗ） 　 Ｆｉｇ． ２　 Ｐｒｅｏｐｅｒａｔｉｖｅ ａｎｄ ｉｎｔｒａｏｐｅｒａｔｉｖｅ （ａｒｒｏｗ ｐｏｉｎｔｉｎｇ ａｔ ａ ｎｏｒｍａｌ ｓｕｒｆａｃｅ ｓｋｉｎ，ａ ｒｅｄｄｉｓｈ ｍａｓｓ
ｗｉｔｈ ａ ｃｏｍｐｌｅｔｅ ｃａｐｓｕｌｅ ａｎｄ ａ ｄｉｓｔｉｎｃｔ ｂｏｒｄｅｒ） 　 Ｆｉｇ． ３　 Ｇｌｏｍｕｓ ｔｕｍｏｒ ｆｏｒ ＨＥ ｓｔａｉｎｉｎｇ （ × ２００） ａｎｄ ｉｍｍｕｎｏｈｉｓｔｏ
ｃｈｅｍｉｃａｌ ｓｔａｉｎｉｎｇ （ × １００）

讨　 论

血管球瘤是一种起源于正常血管球细胞的良

性肿瘤，又称为球状血管瘤，临床上较为少见，在儿

童中更为罕见。 １８１２ 年 Ｗｏｏｄ首次对血管球瘤进行
报道，并将其称之为痛性皮下结节，１９２４ 年 Ｂａｒｒｅ 和
Ｍａｓｓｏｎ对此类肿瘤进行了病理分析，将其命名为血
管球瘤［１ － ３］ 。

血管球瘤是一种主要分布在皮肤真皮网状层

中的正常组织，是由传出小动脉、吻合血管和传入

小静脉组成的一种特殊功能受体，具有控制末梢血

管舒缩、调节血流量和体温的作用［４］ 。 目前研究表

明，血管球瘤是由血管球细胞围绕血管构成的具有

器官样形态的良性间叶性肿瘤，形态学上与血管球

相似，表面光滑，切面呈红色或灰红色，实性，质软

细嫩似肉芽组织。 光镜下可见肿瘤组织由血管球

细胞、脉管系统和平滑肌细胞组成，免疫组织化学

常表达 ＳＭＡ、Ｖｉｍｅｎｔｉｎ 及Ⅳ型胶原，偶尔可表达
ＣＤ３４，而 Ｄｅｓｍｉｎ、ＣＤ３１、Ｓ１００ 表达一般呈阴性［５］ 。

本例病灶大体外观为表面光滑、边界清晰的淡红色

实性肿块，ＨＥ 染色镜下可见大小不等的血管腔及
球细胞增生。 免疫组化染色中， ＳＭＡ、 Ｖｉｍｅｎｔｉｎ、

ＣＤ３４、ＩＮＩ１ 表达阳性，ＥＭＡ、ＤＥＳ、Ｓ１００、ＣＤ３１、Ｄ２
４０、ＧＬＵＴ１ 表达阴性，Ｋｉ６７ ＜ １％ 。 ＳＭＡ 为平滑肌肌
动蛋白，广泛存在于平滑肌细胞；Ｖｉｍｅｎｔｉｎ 为波形蛋
白，是正常间叶源性细胞及肿瘤的敏感性标记物，

ＥＭＡ为一种跨膜糖蛋白，广泛分布于上皮细胞及其
来源的肿瘤；ＳＭＡ、Ｖｉｍｅｎｔｉｎ 表达阳性及 ＥＭＡ 表达
阴性提示该肿瘤来源于间叶组织且含有平滑肌细

胞［１，３，５］ 。 ＣＤ３１ 和 ＣＤ３４ 均为血管内皮细胞的免疫
标记物，但 ＣＤ３４ 较 ＣＤ３１ 更为常用，因为其在血管
内皮细胞中表达更为广泛，因此 ＣＤ３４ 表达阳性提
示该肿瘤含有血管内皮细胞，此血管内皮细胞中不

表达 ＣＤ３１［６］ 。 ＩＮＩ１ 被认为是一种抑癌基因，广泛
存在于全身正常组织中，目前认为其编码的缺失与

多种恶性肿瘤相关，ＩＮＩ１ 阳性表达提示该肿瘤不存
在编码缺失，与其他恶性肿瘤有一定鉴别价值［７］ 。

ＧＬＵＴ 为人红细胞葡糖糖转运蛋白，在婴幼儿血管
瘤中广泛表达［８］ ；Ｄ２４０ 主要表达于淋巴管内皮细
胞［９］ ；Ｓ１００ 主要表达于中枢和外周神经胶质细
胞［１０］ ；ＤＥＳ 为一种中间丝蛋白，广泛表达于骨骼肌
和心肌［１１］ ；ＧＬＵＴ、Ｄ２４０、Ｓ１００、ＤＥＳ 表达阴性对鉴
别婴幼儿血管瘤、淋巴管瘤、神经源性肿瘤及横纹

肌源性肿瘤有一定意义。 Ｋｉ６７ 蛋白可表达于细胞
周期的所有活动阶段，其含量高低对判断肿瘤细胞
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的增殖能力有非常重要的作用，作为肿瘤细胞的增

殖标记物被广泛应用［１２］ ；Ｋｉ６７ ＜ １％则说明肿瘤细
胞的增殖能力较弱。

目前相关研究表明，血管球瘤除了可以发生于

血管球细胞丰富的手指指端、手掌及腕和前臂的真

皮层，也可出现在内脏器官（如肺、胃肠、胰腺、肝脏

及肾脏等），且血管球瘤很少发生恶变，但位于深层

组织的患者可发生恶变。 此外，少量血管球瘤患者

可存在一定家族聚集性，在成人患者中相对多

见［１，１３］ 。 发生在手部时以指端最为常见，典型的临

床症状是间歇性剧痛、难以忍受的触痛和疼痛以及

冷敏感性，被称之为血管球瘤三联征，需要注意与

脂肪瘤、血管瘤等相鉴别［１３，１４］ 。 常用的临床检查方

法有 Ｌｏｖｅ 试验、Ｈｉｌｄｒｅｔｈ 试验、冷敏感性试验，上述
试验结果阳性对血管球瘤的诊断有一定临床意

义［１５］ 。 目前主要依据临床表现、相关影像学检查及

病理结果进行诊断。 但是，由于血管球瘤早期临床

表现不典型、瘤体偏小、位置较隐匿，因此常被漏

诊［１３ － １６］ 。 除此之外，由于该病在儿童中较为罕见，

再加上患儿语言表达能力有限、查体不能配合及医

生诊疗经验缺乏等因素的干扰，使得该病在儿童中

更容易被漏诊、误诊。 本例患儿最初表现为右手环

指指端间断疼痛，触摸、冷刺激时疼痛明显，曾就诊

于当地医院，手部 Ｘ 线片检查结果未见明显异常，
故未予以特殊治疗，之后患儿则长期忍受患指疼

痛。 因此，对于未及明显病灶的指（趾）触痛或自发

性疼痛，要警惕血管球瘤的可能性，此时应及时完

善辅助检查，积极探寻病灶。 目前认为，超声检查

在血管球瘤的术前诊断中具有重要的价值，应作为

儿童血管球瘤的常规检查项目，对于瘤体较小、临

床症状不典型、超声不能明确者，可行 ＭＲＩ 协助诊
断［４，１７，１８］ 。 目前手术切除为治疗手部血管球瘤的主

要方法，术中要注意完整切除肿瘤，避免残留，以免

术后复发。 对于指甲下血管球瘤，术中应去除指

甲，暴露瘤体所在的甲床，仔细分离肿瘤后连同包

膜一并切除，最后注意修复残留甲床，尽量避免在

治疗过程中损伤甲床［１９，２０］ 。 血管球瘤术后有一定

的复发率，早期复发多考虑为术中切除不彻底，而

延迟复发多考虑与周边卫星病灶生长有关［２１］ 。

综上所述，儿童出现不明原因的指端间断性疼

痛、无明显红肿及其它皮肤改变、表面肤色正常、Ｘ
线片结果未见明显骨质病变且触摸时疼痛加剧的

情况下，需要考虑到血管球瘤的可能，此时应完善

超声检查，必要时进行 ＭＲＩ 检查协助诊断，尽早治

疗，以减轻患儿痛苦。
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