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·短篇论著· 

　　脾脏窦岸细胞血管瘤(littoral cell angioma，LCA)是发
生于脾脏的一种罕见血管来源肿瘤，大部分学者认为其起源
于脾脏红髓的窦岸细胞，属于网状内皮细胞系统。LCA由Falk
等[1]的研究于1991年最早报道。迄今，国内外文献报道的数
量不断增加，但仍然有限，查阅Pubmed及万方数据库，报
道此肿瘤病例数约200余例。本文就我院诊治的1例LCA病例
进行临床病理方面的探讨和分析，并进行文献复习，旨在提
高对该肿瘤的认识。

1  资料与方法
1.1 一般资料  患者女性，52岁。腹痛15d，发现脾脏肿物
3d。患者于15d前无明显诱因左上腹隐痛，呈阵发性，不向
他处放射。门诊CT示脾脏多发结节，注意除外结核或淋巴瘤
可能。腹部B超显示脾脏内多发结节，性质待定。
1.2 方法
1.2.1 组织学  对手术切除的脾脏标本进行大小测量，垂直于
脾脏长轴书页状切开，使用10%中性福尔马林固定，取材，
常规脱水、石蜡包埋，切片，HE染色，光镜观察。
1.2.2 免疫组化  采用Envision二步法，所用抗体CD31、

CD68购于DAKO公司，CD34、CD8、CD21、Factor8、
Ki-67均购于中杉金桥公司，具体步骤按照说明书进行，并设
有阴性和阳性对照。

2  结   果
2.1 巨检  脾脏大小13cm×9cm×3.5cm，脾脏被膜光滑，书
页状切开切面见多个暗红色结节，直径0.1cm~1.0cm(图1)。
2.2 镜检  脾脏内暗红色结节位于红髓内，境界清楚，由大
小不一、相互吻合的血管腔构成，部分血管腔扩张成囊状，
局灶可见突向血管腔的乳头状结构，乳头轴心为纤维血管间
质。腔隙内及乳头表面衬覆单层的内皮细胞，部分内皮细胞
呈梭形、核小、染色质深，部分内皮细胞呈高柱状、核大、
染色质空泡状，可见小核仁。内皮细胞无异型，核分裂象罕见
图2~3。腔隙内可见脱落的细胞，部分细胞内含铁血黄素沉积。
2.3 免疫组化  内皮细胞CD31、F8、CD68均阳性(图4~6)，
CD8、CD21均阴性，CD34扁平内皮细胞阳性、高柱状内皮细
胞阴性。Ki-67增殖指数约4%。
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Abstract: Objective  To explore the clinicopathological feature, differential diagnosis, treatment and prognosis of the spleen littoral cell angioma. Methods 
Retrospectively analyzed the clinical history dates, pathological features and immunohistochemical phenotype of one case of spleen littoral 
cell angioma, and reviewed the related literatures. Results  The patient was middle and aged women. Histologically, the dark red nodules in the 
spleen were composed of anastomosing blood vessels with uneven size,the vessel lumen was lined by flat or tall columnar endothelial cells 
which were free from atypia. Immunohistochemical phenotype: The endothelial cells were positive for CD31,F8, and CD68, negative for CD8 
and CD21, while the CD34 was expressed on the flat endothelial cells but not the tall columnar cells. The ki-67 labeling index was about 4%. 
Conclusion  The spleen littoral cell angioma is a rare and special kind of vascular tumor which is happened in the spleen. Because of the  atypical  
characteristic of clinic feature and image examination, it is difficult to be diagnosed accurately pre-operation, and the spleen littoral cell angioma 
is diagnosed mainly depended on the pathological morphological features and immunohistochemical examination.
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　　脾脏窦岸细胞血管瘤是起源于脾脏红髓窦岸细胞的一种
肿瘤，其生物学行为尚不明确，大部分为良性，也有发生转
移的病例报道。该肿瘤病因尚不清楚，大部分患者无明显症
状。由于其临床表现及影像学特征均不特异，明确诊断常依
赖术后病理学检查。
3.1 临床及影像学特点  脾脏LCA的发病年龄广泛，中位年龄
50岁，大部分报道的病例为中年人，发病无性别倾向，男
女发病比例约为5∶3[2]。其病因尚不清楚，有研究观察到其
与自身免疫异常相关的疾病(如Crohn's病)、代谢性疾病(如
Gaucher's病)有重要关系[3-5]，提示其可能与免疫系统异常有
关。LCA患者通常无明显症状，有些患者可出现腹痛、乏力及
脾功能亢进如贫血、血小板减少、脾大等症状。本研究患者
临床表现为腹痛。术前影像学检查主要包括B超、CT、MRI，
特异性均不强，可表现为多发的结节，少部分病例为单发的
结节，在增强CT扫描中呈延迟性强化特点，在MRI扫描中表
现为T1加权像为低信号，T2加权像强度与肿瘤组织内含铁血
黄素沉积多少有关[6]。
3.2 病理特点  LCA的明确诊断通常依靠术后的病理学检查。
大体上，LCA表现为多发(常见)或单发的大小不等结节，最
大径0.1cm~11cm不等， Lyu等[7]报道了目前最大LCA病灶
为11.3cm×9.2cm的病例，切面常呈暗红色海绵状，虽然无
明显纤维包膜，但与周围脾脏常分界清楚。组织学上，最先
由Falk等[1]描述，肿瘤常由相互吻合的血管腔构成，部分扩
张成囊状，可见乳头状结构，衬覆于腔内的细胞为高柱状，
夹杂分布着扁平的细胞，细胞常脱落至腔内，可见细胞内吞
噬及含铁血黄素沉积，肿瘤细胞无异型性，核分裂象罕见。
免疫组化表达上，肿瘤细胞特征性的同时表达血管内皮细
胞(CD31、F8)和组织细胞(CD68、CD163)的标记，CD21阳

性，CD34、CD8常阴性。而本研究病例中CD21、CD8均阴
性，其余标记的表达情况与大部分文献报道相同。O'Malley
等[8]报道了两个新的标记物用于LCA的诊断，即肿瘤细胞ERG
阳性表达，WT-1阴性表达。Selove等[9]的研究最近阐述了
Langerin在LCA中的阳性表达(具有较高的特异性和敏感性)，
可用于与脾脏其他血管来源肿瘤的鉴别。
3.3 鉴别诊断  脾脏最常见的肿瘤是淋巴造血系统肿瘤，其
次是血管来源肿瘤，窦岸细胞起源肿瘤包含三种：第一种为
良性肿瘤，即窦岸细胞血管瘤；第二种为中间型肿瘤，即窦
岸细胞血管内皮瘤和窦岸细胞血管外皮瘤；第三种为恶性肿
瘤，即窦岸细胞血管肉瘤。LCA要与窦岸细胞起源的另两种肿
瘤鉴别，还需与海绵状血管瘤、淋巴管瘤、错构瘤等其他脉
管来源肿瘤鉴别，以及与淋巴瘤、转移瘤、各种播散性感染
性疾病等鉴别。(1)血管瘤，与发生在其他部位的血管瘤组织
形态学一致，由大小不等扩张的血管腔构成，被覆扁平内皮
细胞，腔内含红细胞，免疫组化只表达血管内皮细胞(CD34
等)标记，不表达CD68等组织细胞标记。(2)错构瘤，常为境
界清楚的结节，完全由红髓构成，无脾淋巴小体结构(白髓成
分)，CD8阳性有一定鉴别作用[10]。(3)脾紫癜，极其罕见，常
伴有肝紫癜，表现为杂乱分布的不规则或圆形的充满血液的
腔隙，并不形成肿块。(4)血管内皮瘤，低度恶性肿瘤，肿瘤
细胞可描述为上皮样或梭形，可见细胞内空泡(原始血管腔形
成)，空泡内见红细胞，免疫组化表达血管内皮细胞的标记。
(5)窦岸细胞血管肉瘤，与LCA起源相同，局灶可见窦岸细胞
血管瘤的成分，细胞异型明显，核分裂象多见，可见坏死，
免疫组化无鉴别意义。(6)血管肉瘤，镜下形态差异较大，局
部可见血管形成，肿瘤细胞有不同程度异型，部分细胞异型
明显，核分裂像易见，可见出血及坏死区域，免疫组化表达

图1 脾脏切面见多个直径0.1cm～1.0cm暗红色结节。图2 低倍镜下见囊状结构及乳头状结构(HE×40)。图3 高倍镜下见
腔内及乳头状结构被覆高柱状内皮。图4 肿瘤细胞CD31阳性(Envision×100)，细胞，部分细胞脱落至腔内(HE×200)。                                                                            
图5 肿瘤细胞F8阳性(Envision×100)。图6 肿瘤细胞CD68阳性(Envision×100)。
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血管内皮细胞标记。
3.4 治疗与预后  开腹脾脏切除术或腹腔镜下脾脏切除术是
LCA的主要治疗方法，同时也为了明确诊断。大部分患者术
后恢复良好，但是de Ridder等[11]报道了一例LCA患者术后出
现血小板增多症及肺栓塞。文献中报道的LCA病例多数预后良
好，有少量病例可以发生转移[12]。Takayoshi等[13]最近首次
报道了一例发生肝转移的LCA患者对化疗有较好的反应。约
1/3的LCA患者可伴发内脏肿瘤，如结直肠癌、肾细胞癌、肺
非小细胞肺癌、胰腺癌等[14]，而Peckova等[15]的研究新近报
道高达60%的LCA患者与恶性内脏肿瘤有关，因此推荐对LCA
患者术前进行全面检查，且术后严密监测。
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