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葛小霞1   王明月2   黎  辉3,*

1.福建中医药大学附属第二人民医院病理科 (福建 福州 350001)
2.中国人民解放军联勤保障部队900医院病理科 (福建 福州 350000)
3.福建医科大学附属南平市第一医院 (福建 南平 353099)

【摘要】目的 探讨动脉内膜肉瘤的临床病理特征、免疫表型及鉴别诊断。方法 对1例发生在肺动脉腔内并肺转移的肺动脉内膜肉瘤进行临床资料的总结、HE和免
疫组化染色，观察其形态学及免疫表型特点，并复习相关文献。结果 患者为中老年男性，肺部CT示左肺上叶上舌段占位伴两肺多发结节灶，镜下见肿瘤
围绕血管或在血管腔内生长，部分形成不规则腔隙样结构，瘤细胞呈梭形或椭圆形，部分有核仁，胞浆丰富，红染，部分有空泡。免疫组化Vmentin弥漫
阳性，SMA局灶阳性。结论 动脉内膜肉瘤是发生于内膜罕见的恶性肿瘤，可能起源内膜下的多功能干细胞，IS多为高级别的未分化肉瘤，可向多种方向
分化；特定的发病部位结合形态学诊断并不困难。
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Abstract: Objective To investigate the clinicopathological characteristics, immunophenotype and differential diagnosis of artery intimal sarcoma. Methods 
The clinical data of a case of pulmonary artery intimal sarcoma with pulmonary metastasis in the pulmonary artery cavity were summarized, HE 
and immunohistochemical staining were performed, the morphological and immunophenotypic characteristics were observed, and the related 
literature was reviewed. Results The patient was a middle-aged and elderly male. The lung CT showed that the upper tongue segment of the left 
upper lobe was occupied with multiple nodules in both lungs. Microscopically, the tumor grew around the blood vessels or in the vascular lumen, 
and some of them formed irregular lacunar like structures. The tumor cells were spindle or oval, some had nucleoli, rich cytoplasm, red staining, 
and some had vacuoles. Immunohistochemistry showed diffuse positive Vmentin and focal positive SMA. Conclusion Artery intimal sarcoma is a 
rare malignant tumor occurring in the intima, which may originate from multifunctional stem cells under the intima; It is not difficult to diagnose 
the specific location of the disease combined with morphology.

Keywords: Soft Tissue Sarcoma;  Intimal Sarcoma; Angiosarcoma

　　动脉内膜肉瘤(artery intimal sarcoma，AIS)是一种起源于
主动脉和肺动脉的恶性间叶性肿瘤，肿瘤在血管腔内生长，堵塞
血管腔，并可形成瘤栓而播散至周围器官，也可发生于心脏，并
且是心脏最常见的软组织肉瘤。本文通过对IS的临床资料、形态
学、免疫组化。鉴别诊断及预后分析，并复习相关文献，提高对
IS的诊断。

1  资料与方法
1.1 一般资料  收集南平市第一医院经病理会诊后确诊动脉内膜肉
瘤并多发肺转移1例。
1.2 方法  收集病例的影像学资料及手术资料；送检标本为手术标
本，术后经10%中性福尔马林固定，脱水，石蜡包埋，切片机HE
染色，观察病理形态学。免疫组化采用EnVision两步法，所用抗
体包括Vmentin、Ki67、CD31、FLi1及SMA等一抗均购自迈新公
司，具体操作步骤按试剂盒说明书进行。

2  结   果
2.1 临床影像及手术资料  患者男性，55岁，入院前2周天气变
化后咳嗽、咳痰，痰白色粘稠，量中等，可自行咳出，伴气喘，
活动后明显，爬3层楼即感气促，无畏冷，无发热，无胸闷，无
胸痛，无阵发性呼吸困难，无咳粉红色泡沫样痰，无胸闷、胸痛
等不适，无恶心、呕吐、腹痛、腹泻，影像学检检查肺部CT示：
(1)左肺上叶上舌段占位伴两肺多发结节灶，考虑肺癌伴肺内转移

或均为转移灶可能，建议行相关检查及复查(图1)。(2)考虑左侧
第3、5前肋骨转移瘤可能。术中见左肺组织与胸壁轻微粘连，探
查左肺多发占位，其中左肺中叶及上叶有多枚结节，大者直径约
1.5cm×1.0cm。纵隔淋巴结无肿大。肺间裂发育欠佳，行左肺
中上叶楔形切除术。
2.2 眼观  肺组织一块，大小18x7x6cm，支气管断端长2.5cm，
直径1.2cm，切面灰红，质中，见一结节，直径0.8cm。
2.3 镜检  低倍镜：送检肺组织可见肿瘤围绕血管或在血管腔内生
长，部分形成不规则腔隙样结构(图2~图3)；高倍镜：瘤细胞呈梭形
或椭圆形，部分有核仁，胞浆丰富，红染，部分有空泡(图4~图5)。
2.4 免疫表型  Vmentin弥漫+(图6)、 CD31血管+、FLi1 +、 SMA 
+、Ki67 热点20%+ 、ERG个别+，S-100 、 EMA 、CK 、HMB45 
、 CD117、D2-40 、Calponin 、 Desmin 、 CD34均阴性。
2.5 病理诊断  动脉内膜肉瘤。

3  讨   论  
　　动脉内膜肉瘤(AIS)是一种起源于主动脉和肺动脉的极其罕
见的恶性间叶性肿瘤，肿瘤在血管腔内生长，堵塞血管腔，并可
形成瘤栓而播散至周围器官[1]。也可发生于心脏，并且是心脏最
常见的软组织软组织肉瘤[2]。最早于1923年由Mandelstamml在
尸解中首次报道[3]，主要发生于肺动脉，患者多为成年人，发生
于肺动脉者女性居多。临床上症状不典型，常慢性肺动脉栓塞为
就诊原因。Burke等[4]将起源于管壁的称为管壁肉瘤，将起源于
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内膜的称为内膜肉瘤，本例为典型的起源于内膜的动脉内膜肉
瘤。2015年WHO肺、胸膜肿瘤分类将肺动脉内膜肉瘤定义为来
源于肺弹性大动脉内膜成分的肿瘤，形态学是高级别肉瘤，可完
全未见分化成分，同时可伴有异源性分化，其定义特别强调来源
于管壁的管壁肉瘤和来源于内膜的内膜肉瘤不是同一种肿瘤[5]。
近年来，AIS相关免疫组化显示，肿瘤能表达不同分化标记，推
测其极有可能起源于血管壁内膜下的多功能干细胞[6],具有多向分
化的潜能。IS附于血管壁，呈息肉状。组织学大部分不易分类，
表现为未分化肉瘤的形态，由异型明显、核分裂像活跃的梭形细
胞或肥胖细胞构成，可见胞浆空泡，形态学类似肌纤维母细胞来
源的未分化肉瘤，有时可含有上皮样细胞。免疫组化无特异性，
通常Vmentin弥漫阳性，SMA局灶阳性，当肿瘤有明确异源性
分化时，可表达相应的免疫标记[7]。比较基因组杂交发现，常见
12q13-14区域获得和扩增，可显示MDM2基因扩增，导致免疫组
化MDM2的过表达[2]。
　　鉴别诊断：(1)血管源性肉瘤：其主要来源于血管内皮，表
现相互吻合的血管腔，腔内可见红细胞，极少发生于大血管，无

特定的发病部位，高分化血管肉瘤细胞可识别到血管内皮的形
态，低分化的血管肉瘤，形态学与AIS一致，不易区分，但其免
疫组化表达CD31、F8和CD34[8]。(2)平滑肌肉瘤：肺动脉平滑肌
肉瘤大多发生于心脏动脉根部，肿瘤细胞呈胖梭形，胞浆丰富、
红染，雪茄样核，可见核周或核端空泡，免疫组化表达平滑肌
标记，而IS仅局灶阳性[9]。(3)肺未分化癌：未分化癌细胞异型明
显，核分裂像多见，但其较少发生于血管内，肿瘤间质明显，可
见纤维分割的癌细胞巣，免疫组化表达上皮源性及肺源性标记，
Vmentin阴性[10]。
　　综上所述，动脉内膜肉瘤是发生在肺弹性动脉的内膜的极其
罕见的肉瘤，根据形态学及免疫组化猜测它可能来源内膜下的多
功能干细胞，因为临床表现不特异，常常未及时发现，AIS多为高
级别的未分化肉瘤，可向多种方向分化，需注意与多种肉瘤进行
鉴别诊断；其特定的发生在大动脉血管腔内，并结合形态学及免
疫组化诊断并不困难，必要时可行基因检测。手术是目前的主要
方式，术后给予放化疗。本例症状主要为呼吸道症状，发现时已
发生双肺多发转移及全身转移，于确诊后3个月死亡。

图1 CT肺门处血管腔内占位。图2 肿瘤在血管腔内生长(HEx40)。图3 肿瘤围绕血管腔生长(HEx40)。图4 肿
瘤细胞边界不清，成束状排列(HEx200)。图5 肿瘤细胞异型明显，可见瘤巨细胞(HEx400)。图6 肿瘤细胞弥
漫表达Vmentin(EnVision法x40)。
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