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艾滋病相关型卡波西肉瘤26例临床病理分析并相关文献复习
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【摘要】目的 探讨与艾滋病相关型卡波西型血管肉瘤(AIDS-KS)的临床病理学特征、免疫组化、诊断及鉴别诊断。方法 收集26例艾滋病相关型卡波西肉瘤病例，对
其组织形态学及免疫组化进行观察，结合患者临床资料进行分析及相关文献资料的复习。结果 患者男女比例为12:1；发病平均年龄41岁；发生于浅表皮肤21例、
口腔14例、肺部6例、胃部1例、扁桃体1例、肌肉组织1例，单一部位发病8例、伴随多部位发病18例；实验室检查：传染病4项，提示HIV阳性(26/26)例；大体观
察，肿瘤切面为紫蓝色或棕褐色，(4/26)例呈丘疹样，(7/26)例呈斑块状，(15/26)例结节状。组织学,显微镜下：均可见增生的裂隙状血管，轻度增生(8/26)例，
广泛的血管增生(13/26)例，交织状排列的梭形细胞束(5/26)例，血管密集区呈血管瘤样或肉芽组织样，肿瘤细胞呈梭形，胞浆丰富，轻-中异型性，核分裂象(0~3
个/10HPF)。免疫表型：HHV8、CD31、CD34、ERG、FLI-1阳性。结论 艾滋病相关型卡波西肉瘤多见于中青年男性，皮肤、口腔及肺为好发部位，多部位发病常
见。诊断主要依靠临床病史、组织形态和免疫表型。需与梭形细胞血管瘤、分化好的纤维肉瘤、卡波西血管内皮瘤、高分化血管肉瘤鉴别。
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Abstract: Objective To investigate the clinicopathological characteristics, immunohistochemistry, diagnosis and differential diagnosis of AIDS related Kaposi 
sarcoma (AIDS KS). Methods 26 cases of AIDS related Kaposi's sarcoma  were collected, and their histomorphology and immunohistochemistry were 
observed. The clinical data of patients were analyzed and the related literature was reviewed. Results The male to female ratio of patients was 12:1; The 
average age of onset is 41 years old; It occurred in 21 cases of superficial skin, 14 cases of oral cavity, 6 cases of lungs, 1 case of stomach, 1 case of tonsils, 
and 1 case of muscle tissue. There were 8 cases of single site disease and 18 cases of multiple site disease; Laboratory examination: 4 infectious diseases, 
indicating HIV positive cases (26/26); On general observation, the tumor section was purplish blue or brownish brown, with (4/26) cases presenting as 
papules, (7/26) cases as plaques, and (15/26) cases as nodules. Histologically and microscopically, proliferative fissured blood vessels can be seen in all 
cases, with mild hyperplasia (8/26), extensive vascular hyperplasia (13/26), and interwoven spindle like cell bundles (5/26). The densely packed areas of 
blood vessels are like hemangiomas or granulation tissue, and the tumor cells are spindle shaped, with abundant cytoplasm, mild to moderate atypia, 
and mitotic figures (0-3/10HPF). Immunophenotype: HHV8, CD31, CD34, ERG, FLI-1 positive. Conclusion AIDS related Kaposi's sarcoma is more common in 
young and middle-aged men. Skin, mouth and lung are the most common sites. Diagnosis mainly relies on clinical history, tissue morphology, and immune 
phenotype. It needs to be differentiated from spindle cell hemangioma, well differentiated fibrosarcoma, Kaposi hemangioendothelioma, and highly 
differentiated angiosarcoma.
Keywords: AIDS; Kaposi's Sarcoma; Clinical Pathology

　　卡波西肉瘤(kaposi sarcoma，KS)是一种与感染人类疱
疹病毒8(HHV-8)相关的血管内皮来源的以梭形细胞增生为特
点的侵袭性肿瘤[1]。根据流行病学及临床特点，卡波西肉瘤被
分为经典型、艾滋病相关型、非洲/地方型和医源性等四个亚
型。艾滋病相关型卡波西肉瘤(AIDS-KS)被认为是卡波西肉瘤
中恶性程度最高的类型，约见于1/3的艾滋病感染者，是艾滋
病患者最常见的恶性肿瘤[2]。如今由于艾滋病的全球大流行，
卡波西肉瘤是一个严重威胁艾滋病患者生命的持续性难题。本
研究通过对26例艾滋病相关型卡波西肉瘤患者的临床病理资
料进行回顾性分析并复习相关文献，集中分析艾滋病相关型卡

波西肉瘤的临床特点、组织学特征、免疫组化表达，探讨其病
理诊断及鉴别诊断要点，旨在提高病理医师对艾滋病相关型卡
波西肉瘤的认识，减少漏诊和误诊的发生。

1  资料与方法
1.1 一般资料  对26例AIDS-KS患者的临床病理资料进行回顾
性分析，观察其组织学及免疫组织化学特点，并由2名具高级
职称病理医师复核。
1.2 方法  标本经10%的甲醛溶液固定，常规取材制片，石蜡
包埋，3~5μm厚度切片，HE染色。免疫组化染色行EnVision
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两步法，采用DAB显色。免疫组化一抗包括HHV-8(人类疱疹
病毒8型)、FLI-1(白血病病毒整合基因1)、ERG(ERG蛋白)、
SMA(平滑肌肌动蛋白)、D2-40(癌胚抗原M2A)、CD34(钙黏蛋
白)、CD31(血小板内皮细胞粘附分子-1A)及Ki67(肿瘤增殖抗
原)。所有二抗均来源于北京中杉金桥生物技术有限公司，具
体步骤及方法均严格按照说明书进行。

2  结　果
2.1 临床特点  本组病例显示AIDS-KS多见于青壮年男性同性恋
患者，多部位均可发病，患者常合并其他感染性疾病，尤以
感染结核、梅毒、肺孢子菌多见。26例中24例为男性，女性
2例，男女数量之比为12:1。最大年龄者66岁，最小者23岁，
平均年龄41岁。其中多部位发病共18例，占比约69.2%，单
一部位发病8例，占比约30.8%。发生于浅表皮肤21例、口腔
14例、肺部6例、胃部1例、扁桃体1例、肌肉组织1例，口腔
和皮肤为最好发部位。临床观察肿瘤多为紫蓝色或棕褐色斑块
或结节，可伴溃疡。
2.2 大体所见  早期病变呈小的扁平灰黄灰褐色斑块状或紫蓝

色丘疹样，位于皮肤或黏膜表面，晚期肿块增大成蓝红色结节
状或斑块状，切面灰褐甚至灰白色实性，质地软韧不等，并可
伴溃疡形成。
2.3 镜下所见  病变由梭形细胞和裂隙状血管以不同比例混合构
成(图1A)，在真皮或其他组织中穿插生长，肿瘤细胞呈梭形，
细胞轻-中度异型(图1B)。不同疾病时期血管增生程度差异较为
明显。疾病早期 血管数量较正常组织轻度增加，管腔形状不规
则，梭形细胞轻度异型，未见明确核分裂像；斑块期 血管增生
更加密集，交织成网状、血管瘤样或肉芽组织样，少见病理性
核分裂项，红细胞外渗常见，部分病例可见含铁血黄素沉积(图
1C)以及慢性炎性细胞浸润(图1D)；结节期 增生的血管与周围
的梭形瘤细胞交错排列成境界清楚的结节状，瘤细胞轻-中度异
型，病理性核分裂象数目差异不大(0~3个/10HPF)，亦可见含铁
血黄素及慢性炎细胞在肿瘤内散在分布。
2.4 免疫组化  肿瘤细胞表达HHV8(图1E)、CD34(图1F)、CD31、
ERG(图1G)、Vimentin，几乎全部表达FLI-1(图1H)，行D2-40免
疫组化检测的6例中有5例为阳性，提示可能存在淋巴管分化，
Ki67增殖指数最高约60%，最低约8%，平均值约29%。

卡波西肉瘤HE与免疫组化检测。图1A 肿瘤由网状及裂隙状血管构成(HE×40)；图1B 瘤细胞呈梭形、轻度异型(HE×100)；图1C 散在含铁血黄素
(HE×200)；图1D 淋巴细胞、浆细胞浸润(HE×200)；图1E 梭形细胞表达HHV-8(IHC×100)；图1F 梭形细胞表达CD34(IHC×100)；图1G 梭形细胞表
达ERG(IHC×100)；图1H 梭形细胞表达FIL-1(IHC×100)。

1A 1B 1C 1D

1E 1F 1G 1H

3  讨　论
　　艾滋病相关型卡波西血管肉瘤(AIDS-KS)是由HIV和卡波
西肉瘤相关疱疹病毒(KSHV；也称为人类疱疹病毒8)共同感染
引起，是世界上最常见的艾滋病相关的恶性肿瘤[3]。卡波西肉
瘤被定义成艾滋病全面发展阶段中的一种最严重的并发症之
一，尽管抗逆转录病毒治疗(ART)改变了艾滋病相关性卡波西
肉瘤的发生率以及临床疾病进程，但是在低收入人群尤其是撒
哈拉以南的非洲地区，艾滋病感染者中卡波西肉瘤的发生依然
被视为国家公共卫生事业的巨大挑战[4]。其诊断主要依靠临床
特征、组织学形态及免疫组化。
　　人类疱疹病毒8(HHV-8病毒)参与卡波西肉瘤的发病机
制，目前研究表明卡波西肉瘤来源于淋巴内皮系统的梭形细胞
在大量生长因子以及前炎症细胞因子的共同参与下形成一种
增殖性的以多克隆性为主的疾病，而这些参与疾病的刺激因子
包括血管内皮生长因子(VEGF)、致瘤素M、碱性成纤维细胞生

长因子、白介素(IL)-6以及肿瘤坏死因子(TNF)-α等[5]。HIV患
者体内的低CD4+T淋巴细胞计数以及高的HIV RNA水平是艾滋
病相关型卡波西肉瘤发生的高危因素，但就目前来说随着抗逆
转录病毒治疗(ART)药物的合理应用明显降低了艾滋病患者卡
波西肉瘤的发生率[6]。令人遗憾的是，对于本病目前尚无特别
满意的治疗手段和方法，如得不到及时治疗，AIDS-KS患者约
半数以上将在2年内死亡，而经过有效高效抗反转录病毒治疗
(HAART)的病人，能存活2年以上的病人可达到84%[7]。
　　AIDS-KS可累及皮肤、内脏器官(肺、胃肠道)、淋巴结、
粘膜、口腔等全身多个部位[8]。艾滋病相关性卡波西肉瘤发生
在皮肤、粘膜时比较容易察觉，多表现为扁平粉红色斑块状，
或紫蓝色丘疹样，部分增大成蓝红色结节状或斑块并可伴溃疡
形成。发生在口腔时，可能导致吞咽困难和继发感染。发生在
肺部和胃肠道等内脏器官时，肺部病变通常表现为呼吸困难、
干咳，有时咯血，伴或不伴发烧，可危及生命，这些病变在胸
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片上通常表现为弥漫性网状结节性浸润和/或胸腔积液,胃肠道
病变通常无症状，但可能出血或引起梗阻，通常通过内窥镜检
查证实其存在[9]。本组病例中累及部位最多的是皮肤尤其是四
肢躯干部的皮肤，其次是口腔、肺、胃，其中有2例出现了扁
桃体、肌肉组织等少见部位的发病，在可靠病理诊断的支持下
更加证实了艾滋病相关性卡波西肉瘤可在全身多部位发病的临
床特点。尤其是KS侵犯肌肉组织少见，在不伴随其他部位发
病时需要与肌肉组织内原发的其他疾病相鉴别，因此首先需要
可靠的影像诊断来加以区别，而在影像表现上艾滋病相关型卡
波西肉瘤病灶与血管密切相关，侵犯多脏器的卡波西肉瘤通常
是多形性的且与血管相连的结节性病灶[10]。
　　AIDS-KS主要表现为梭形细胞再增生及裂隙状的小血管增
生，根据病变进展《WHO软组织与骨》将卡波西肉瘤分为四
期：Ⅰ期病变无明显特征，仅为微血管的增生；Ⅱ期为斑点
期，病变形态与肉芽组织相似，真皮内血管数量增加，增生
的血管常常位于皮肤附属器和血管的周围，病变区可见少量淋
巴细胞、浆细胞浸润，常见红细胞外渗，并可见含铁血黄素沉
积。Ⅲ期斑块期，更加弥漫的血管增生，炎细胞浸润更为显
著。Ⅳ期结节期，增生的梭形细胞形成境界清楚的结节，梭形
细胞轻度异型，并可见大量含有红细胞的裂隙状腔隙。本组病
例均可见真皮下不同数量与密度的裂隙状血管及梭形细胞增
生，并可见红细胞外渗及红色的圆形玻璃样小体，且梭形细胞
异型性不明显，罕见明显核分裂项，部分区域可见淋巴、浆细
胞浸润及散在的含铁血黄素。1例发生于胃的肿瘤表面局灶区域
可见溃疡形成，这可能与肿瘤发生部位较深不易察觉有关。
本 组 病 例 中 免 疫 组 化 标 志 物 C D 3 4 、 C D 3 1 、 E R G 阳 性 率
100%(24/24、25/25、19/19)。HHV8的表达23例均为较为
弥漫的阳性，其余3例HHV8表达也呈散在阳性。FLI-1阳性率
87.5%(7/8)，此阳性率相较其他文献报道的97.9%[11]有所偏低可
能与数据局限有关。有6例行D2-40染色，其中4例弥漫阳性，1
例少许阳性，1例阴性，可能提示肿瘤细胞存在淋巴管分化。在
6例行SMA染色的病例中，1例出现了SMA弱阳性表达，另外5例
不表达。Ki67增殖指数最低8%，最高60%，平均值约29%。推
测Ki67增殖指数的高低可能与肿瘤的发生部位及不同疾病时期
有关，在11例(11/14)行Ki67检测的口腔部位发病者中增殖指数
由高到低分别为20%、30%、40%、50%、60%(4/11、3/11、
2/11、1/11、1/11)，其中增殖指数为60%的患者为化疗后进行
的Ki67的免疫组化检测，是否与治疗后肿瘤反应性异常增殖有关
还有待证实，而单纯皮肤发病的患者Ki67增殖指数普遍较低均值
约10.6%。不同疾病时期的患者Ki67增殖指数也有明显差异，血
管密集增生的病例较轻度增生的病例高，血管轻度增生期均值
约9.8%、血管密集增生期均值约31.7%。
　　艾滋病相关型卡波西肉瘤需与梭形细胞血管瘤、分化好的
纤维肉瘤、高分化血管肉瘤、卡波西血管内皮瘤鉴别。(1)梭形
细胞血管瘤：由海绵状血管瘤区域和梭形细胞区域构成，海绵
状血管瘤样区域内的血管多为扩张的薄壁血管，大小不一，内
衬扁平内皮细胞，常充满血液，可伴血栓形成[12]。除梭形细胞
外，实性区域内可见小簇分布的圆形空泡状细胞[13]，免疫组化

瘤细胞不表达HHV-8和CD34，而AIDS-KS极少含有海绵状血管
瘤样区，瘤细胞中不含成巢或成簇的圆形空泡细胞，免疫组化
HHV-8、CD34阳性。(2)分化好的纤维肉瘤 梭形或卵圆形的瘤
细胞排列成长条束状或鱼骨样，间质可玻璃样变性，少见出血
坏死，无红细胞外渗，部分可发生粘液变性及骨软骨化生，免
疫组化CD34阴性[14]。(3)高分化血管肉瘤 多为好发于四肢皮肤
的多结节病变，可为蓝-红色结节或斑点，能由肢体扩展到躯
干、内脏及淋巴结，临床表现与AIDS-KS极为相似。高分化血
管肉瘤细胞形态温和，浸润生长侵入周边组织，肿瘤细胞呈梭
形时需要与Kaposi肉瘤相鉴别[15]。镜下可见清晰的血管腔隙形
成，并具有相互沟通的倾向，形成交通状的血窦网，网状纤维
染色或免疫组化SMA能清晰的显示肿瘤的血管结构，同样表达
血管标记CD31、CD34、ERG、FIL-1，但HHV-8阴性为主要鉴
别点。(4)卡波西血管内皮瘤 好发于儿童和婴幼儿，肿瘤细胞呈
卵圆形或短梭形杂乱分布形成血管瘤样结节，血管瘤样结节呈
浸润性生长，结节周围可见分化成熟的毛细血管，其间见含有
多量红细胞碎片的裂隙状腔隙和大小不一的毛细血管[16]。AIDS-
KS无肾小球样结构或上皮样细胞团，卡波西肉瘤HHV-8阳性，
而在卡波西血管内皮瘤中阴性，有助于两者鉴别。
　　总之，AIDS-KS为艾滋病患者常见的继发肿瘤，好发于青
壮年男性，常多部位发病，与病毒感染(人疱疹病毒8)密切相
关，临床治疗困难，疾病进展快，死亡率高。病理医生在发
现血管肿瘤时，需考虑到这种疾病的可能性，辅以免疫组化
HHV-8染色，避免漏诊，从而使病人能够得到早期针对性的治
疗，从而提高生存率。
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