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  [摘 要] 脾血管瘤在临床上并不常见,发病率低。脾脏海绵状血管瘤是脾脏血管源性肿瘤中常见的一

种病理类型。目前来说,脾脏海绵状血管瘤的病因尚不完全明确,临床上缺乏典型性与特异性。该文就1例脾

脏多发结节性海绵状血管瘤进行报道。
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  脾脏海绵状血管瘤临床表现不典型,缺乏特异

性,多数患者体检或无意间发现,其病因病机尚不完

全明确。本院曾收治1例28岁因体检发现脾脏占位

而就诊的女性患者,住院期间从最初不明原因的脾脏

包块,经影像放射学检查、实验室检查、病理检查及患

者的症状、体征、病史等,到最终确诊为“脾脏海绵状

血管瘤”。虽然这是单一的病例,但国内外相关文献

对该病的资料较少,对此缺乏完备和系统的认识,因
此旨在通过本文报道进一步扩大对脾脏海绵状血管

瘤的认识和丰富其内涵,对脾脏海绵状血管瘤的诊断

标准、病理特点及制定合理的治疗方案有积极意义。
1 临床资料

1.1 病例介绍 患者,女,28岁,因“体检发现脾脏占

位2
 

d”
 

于2022年7月1日入院。患者于2
 

d前体检

时查腹部彩色多普勒超声提示:脾占位性病变。患者

诉无明显不适。为求进一步诊治,遂于2022年6月

30日至本科门诊就诊,查磁共振成像(MRI)上腹部平

扫+增强检查提示脾脏多发占位性病变,恶性病变可

能性大。患者偶有乏力,腰部酸痛,厌食油腻,无恶寒

发热,无恶心呕吐,无胸闷心慌等不适。
1.2 辅助检查 肾功能全套:尿酸404

 

μmol/L,尿常

规:酮体±,隐血±;血常规、肝功能、电解质、凝血功

能、感染四项未见明显异常。心电图:1.窦性心律;
2.正常心电图。电子胃镜:1.胃底黏膜下隆起(壁外

脏器受迫?);2.慢性浅表性胃炎;3.食管胃黏膜异位。
碳-14-氨基比林呼气试验:幽门螺杆菌(+)。MRI上

腹部平扫+增强检查提示(图1):1.脾脏多发占位性

病变,恶性病变可能性大,请结合临床;2.肝S7小结

节灶,血管瘤可能,其他排除;3.早期肝硬化? 初步诊

断:1.脾脏多发占位;2.肝S7小结节;3.肝硬化?

1.3 专科查体 视诊腹部平坦,腹壁静脉无扩张,未
见肠形及蠕动波,无瘢痕。触诊软,无压痛、反跳痛,
无液波震颤,全腹未触及包块,肝脾肋下未触及,肝-颈
静脉回流征阴性,胆囊未触及,墨菲氏征(-),双肾未

触及,叩诊呈鼓音。移动性浊音(-),肝上界位于右

锁骨中线上平第5肋间,肝区叩击痛(-),双侧肾区

叩击痛(-)。听诊肠鸣音正常,4次/分,未闻及振水

音及血管杂音。

图1  MRI图

1.4 治疗方案 完善相关检查后,考虑患者脾脏多

发占位,不排除恶变可能,请普通外科会诊后转科择

期手术治疗,患者同意转科行手术治疗。于2022年7
月12日行脾脏切除手术治疗,术中可见脾大,大小15

 

cm×16
 

cm×6
 

cm,表面多发结节,大小不等,最大约

7
 

cm×7
 

cm,大网膜及横结肠与脾脏表面少许粘连。
探查腹腔未见其他脏器明显转移。病理所见(图2):
脾脏组织1个,大小17

 

cm×12
 

cm×7.5
 

cm,表面光

滑,呈多结节状,局部切开,灰红实性质中,结节直径

2.5~9.0
 

cm,位于被膜下。病理诊断为(脾脏)脉管

瘤,结合免疫组织化学法结果符合海绵状血管瘤。免

疫组织化学法:CD31、ERG肿瘤内皮细胞(+),CD68
组织细胞(+),CD3、CD20、CD21淋 巴 组 织(+),
CD34、D2-40、CD1a、CK(-),Ki-67约1%(+)。特
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染:过碘酸希夫染色(PAS)(-)。患者术后给予抗感

染、抑酸、止血、营养支持、补液等对症治疗,术后恢复

良好。

图2  病理图(PAS,400×)

2 讨  论

  原发脾脏肿瘤整体发生率比较低,血管瘤、淋巴

管瘤、血管淋巴管瘤及错构瘤是最常见的4种。其中

血管 瘤 中 主 要 是 海 绵 状 血 管 瘤,临 床 尸 检 率 在

0.3%~14.0%[1-2],脾脏海绵状血管瘤可以单发或多

发,单发常见,多发少见。
脾脏海绵状血管瘤的病因病机尚未十分明确,临

床上认为可能与其免疫功能和特殊解剖结构有关,脾
脏内的免疫细胞及物质可抑制肿瘤细胞生长,且脾脏

血供丰 富,动 脉 搏 动 明 显,循 环 肿 瘤 细 胞 难 以 停

留[3-4]。也有学者认为与静脉异常和血管畸形引流有

关[5],亦与激素水平改变、创伤、门静脉高压、先天因

素等相关[6]。此外,有部分学者认为基因缺陷、感染

因素、过度放化疗,或接触过二氧化钍、砷、过氧化物

等也是可能的原因[7-8]。
脾海绵状血管瘤临床表现不典型,缺乏特异性。

脾脏肿瘤临床表现主要取决于肿瘤的性质、部位、大
小和邻近关系,与脾脏大程度直接相关,女性多见,主
要表现为体检或无意中发现腹部包块及腹部症状以

上腹部及左上腹不适或伴隐痛等,大部分患者早期并

无明显症状,包块或肿瘤压迫在其他脏器会出现症

状;一部分患者可出现脾大、血小板减少或贫血,少数

患者伴发热、消瘦[9-10]。
由于脾血管瘤起病隐匿,平时难以察觉,其确诊

主要是通过影像学检查、组织学检查等。近年来医学

影像技术不断更新与发展,超声、CT、MRI等高分辨

率技术日益精进,使得脾脏肿瘤的检出率显著提高。
脾脏肿瘤的诊断主要依靠腹部B超、CT、MRI、核素

扫描、血管造影、脾动脉造影等影像学检查发现。超

声较CT
 

和
 

MRI
 

更经济、便利,故推荐为首选的筛查

方式,B超首先对有无肿物及肿物的大小、位置、性质

等做出初步判断[11],还可以观察脾脏内部的血流情

况,但超声精准度较CT和
 

MRI差。如果需要进一

步明确诊断,CT 和 MRI也有重要参考价值,CT、
MRI平扫及动态增强扫描能明确显示肿瘤的大小、数

目、形态、血供特点与周围脏器和血管的关系[12]。其

中CT为诊断脾血管瘤的重要手段,其CT影像学表

现虽然各具相对性的特征,但部分征象相互重叠,有
助于对其进行鉴别与诊断[13]。MRI在鉴别脾血管瘤

和脾淋巴瘤较CT有优势,其诊断价值要高于增强
 

CT[14-15]。对脾肿瘤不排除脾血管瘤时,可做选择性

脾动脉造影,超声造影诊断脾血管瘤的敏感性可达

100%[16]。此外,组织学检查也是确诊手段之一。病

理活检 是 诊 断 的 “金 标 准”,其 诊 断 准 确 率 可 达

94.5%[17]。
由于脾血管瘤最终可能引起脾大、脾亢进甚至破

裂出血等并发症,因此目前脾血管瘤的治疗方式主要

以手术治疗为主,大部分患者术后恢复良好。腹腔镜

脾切除术具有诸多优点,如创伤小、切口美观、住院时

间短 等,已 经 成 为 脾 脏 良 性 肿 瘤 的 首 选 手 术 方

式[18-19]。脾血管瘤是临床较为少见的良性肿瘤,生长

缓慢,恶变概率低,如非必要手术,尽可能保脾治疗,
对于占位较小的良性肿瘤或无症状的患者,可暂不予

以处理,只需定期复查;对于较小的肿瘤,一般选择脾

部分切除,以尽量保留其免疫功能;而对于较大的脾

血管瘤应做脾切除,尤其是脾血管瘤同时伴脾功能亢

进或巨大脾时[20]。
该例患者体检发现脾脏占位性病变,无明显临床

症状,符合脾海绵状血管瘤的临床不典型性与缺乏特

异性的特点。结合影像学及组织学检查,发现该患者

脾大,大小为15
  

cm×16
 

cm×6
 

cm,脾血管瘤病理分

型属于海绵状血管瘤,表现为多发囊性结节,最大约7
 

cm×7
 

cm,血管瘤多发侵犯整个脾脏,较为少见,需与

脾囊肿、脾结核、脾淋巴管瘤等鉴别。脾血管瘤较大

者有自发破裂出血导致生命危险可能,因此治疗上采

取脾切除术。该例患者经手术切除后痊愈出院。患

者出院后接受随访半年余,目前并无不适。综上,脾
脏海绵状血管瘤临床少见,国内外报道该病的资料缺

乏,在临床上可为不明原因脾脏占位性病变的诊疗思

路提供参考,可在一定程度上避免延误诊治的同时丰

富脾血管瘤的内涵,为临床提供治疗经 验 与 理 论

支持。
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·案例分析·

以贫血为首诊的儿童尼曼匹克病A/B型1例
临床分析并文献复习

孙 燕,罗荣华△,王绪栋,王兆辉,常光妮,高婷婷,孙俊霞,刘亚蒙

(青岛大学附属泰安市中心医院血液病诊疗中心儿童血液科,山东
 

泰安
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  [摘 要] 为提高临床医生对以贫血为首诊的儿童尼曼匹克病A/B型的认识。该文对该院收治的1例尼

曼匹克病A/B型患儿的临床资料进行了分析并复习相关文献。1岁零2个月女童,因发现面色苍白2周入院,
临床表现为贫血、消瘦、肝大、脾大、生长发育迟滞,双肺间质性改变、骨髓可见尼曼匹克细胞,基因分析存在

SMPD1复合杂合突变,分别来自父母。该患儿家长放弃治疗。尼曼匹克病临床表现复杂多变,对不明原因的

血细胞变化及肝脾大者,需警惕该病。基因监测可明确诊断。目前无特殊治疗。
[关键词] 尼曼匹克病; SMPD1; 基因; 突变; 病例报告

DOI:10.3969/j.issn.1009-5519.2023.23.040 中图法分类号:R4;R72
文章编号:1009-5519(2023)23-4137-04 文献标识码:B

  尼曼匹克病(NPD)也被称为鞘磷脂胆固醇酯沉 积症,是一种罕见的常染色体阴性遗传、多系统受累
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