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球血管外周细胞瘤1例

魏军。于东红
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患者，女，26岁。因左大腿下端肿痛活动受限3个月人

院。体格检查：左大腿下端外侧见一明显凸起，约4 cm×

4 cm，压痛阳性，皮温略高，左大腿活动受限。外院行MRI检

查．考虑为纤维瘤。临床诊断：左大腿肿块。我院行肿瘤广

泛切除术，术后病理检查。肉眼检查：肌肉组织一块6 cm x

4．5 cm×3．5 am，切面见一灰白区，3 cm x 2 cm x 1 em大小，

质韧，无包膜。镜下观察：瘤组织富有血管，瘤细胞呈立方形

及多角形，胞质透明至嗜酸性，密集围绕血管呈片状分布。

胞核居中呈圆形或椭圆形，染色较淡，染色质分布均匀，不见

核仁及核分裂象(见图1、2)。免疫组织化学显示：desmin

(一)(见图3)；CD34(+)(见图4)；SMA(+)(见图5)。病

理诊断：球血管外周细胞瘤。

讨论球血管外周细胞瘤是肌周细胞瘤的一个特殊类

型。WHO新分类将血管周细胞性肿瘤分为血管球瘤和肌周

细胞瘤两个亚型⋯。大部分血管球瘤发生于四肢末端，尤其

是甲下、手、腕和足，也有发生于气管口J、睾丸"J、胃HJ、股

骨归1等部位的报道。肌周细胞瘤一般发生于皮下组织，好发

于肢体末端，但也可发生于其他部位，包括肢体近端和颈部。

肌周细胞瘤无包膜，大多有明显的局限性。病变由相对单型

性的椭圆形至梭形肌样细胞构成，多层排列在血管周围呈明

显同心圆状生长，胞质嗜酸或嗜双染。病变内含有大量大小

不等的血管，有时有大量薄壁分支或不连续的血管。某些肌

周细胞瘤的细胞有血管球细胞的特征，如立方形，细胞界限

清楚，胞质透明至嗜酸性，核圆形居中，这些肿瘤可称为“球

血管外周细胞瘤”。免疫组织化学标记SMA阳性，一般为弥
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漫阳性，但也可以在血管周围局灶阳性。desmin偶尔局灶阳

性，某些病例CD34局灶阳性。球血管外周细胞瘤患者的临

床表现主要是无痛性包块，受到刺激可引起疼痛。

鉴别诊断：(1)汗孔瘤：汗孔瘤是来自表皮的肿瘤，常见

于老年人足部，直径2 am以下，呈稍隆起有弹性的结节。瘤

细胞较小，呈立方形，胞核圆形，深嗜碱性，胞质嗜酸性，内有

丰富的糖原。酶组织化学证明汗孔瘤内主要是小汗腺酶，特

别是磷酸化酶。球血管外周细胞瘤与血管关系密切，瘤细胞

呈同心圆状围绕血管排列。且无导管样分化或上皮黏液产

生，可资鉴别。(2)血管外皮瘤：血管外皮瘤细胞无广泛平滑

肌分化，形态上与球血管外周细胞瘤的肿瘤细胞不同。典型

的血管外皮瘤含有丰富而均匀分布的薄壁毛细血管腔，大小

不一，这些腔径较小的血管常被增生的瘤细胞压遍或掩盖，

瘤细胞排列紧密，充填于血管之间，呈短梭性或卵圆形，胞质

界线不清。核圆形到卵圆形，形状一致．染色质细，核仁小或

不明显。而球血管外周细胞瘤的瘤细胞呈立方形，细胞界限

清楚，胞质透明至嗜酸性，核圆居中。

球血管外周细胞瘤为良性肿瘤，一般行手术治疗，局部

切除后不易复发，预后良好。
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