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Abstract
AIM: To describe the clinical and pathological 
features of angiosarcoma of the rectum and to 
explore the differential diagnosis, treatment and 
prognosis of the disease.

METHODS: The typical histomorphological 
features of angiosarcoma of the rectum were ob-
served under a light microscope. The diagnosis 
was confirmed by immunohistochemistry. Con-
sidering that angiosarcoma involving the rectum 
is quite rare, we reviewed the related literature 
and gave a detailed description of the disease. 

RESULTS: Swelling of the lymph nodes was the 
first clinical manifestation of angiosarcoma of 
the rectum. Postoperative examination showed 
that it was a grey-brown nodular tumor in the 
rectum. The characteristic histological appear-
ance of the lesions featuring angiosarcoma of the 
rectum was irregular neoplastic vascular chan-
nels that intercommunicate with each other in 
a sinusoidal fashion. Angiosarcoma cells were 
immunohistochemically positive for CD31 and 

vimentin. 

CONCLUSION: Angiosarcinoma of the rectum 
is a rare type of malignant tumor with very poor 
prognosis and high metastatic rate. It should be 
differentiated from melanoma or carcinoma in-
volving the same region. 

Key Words: Angiosarcoma; Gastrointestinal tract; 
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摘要
目的: 探讨胃肠道血管肉瘤的临床病理特征
及鉴别诊断及治疗预后.

方法: 在光学显微镜下对直肠血管肉瘤进行
组织形态学观察, 并借助免疫组织化学进一步
对血管肉瘤的特点进行分析. 由于累及直肠的
血管肉瘤极为罕见, 本研究对相关的文献资料
进行回顾分析与总结. 

结果: 累及直肠的血管肉瘤可以首先累及外
膜或者先侵犯直肠黏膜. 大体上为灰褐色结节
状, 伴有广泛的出血坏死, 切面呈多彩状; 显
微镜下组织学表现为肿瘤细胞弥漫分布, 形成
大小不等互相吻合的管腔, 免疫组织化学显示
瘤细胞表达CD31和Vimentin等血管和间叶分
化. 肿瘤高度恶行. 本例患者术后5 mo死亡.

结论: 血管肉瘤, 特别是深部软组织及胃肠道
的血管肉瘤, 具有高度侵袭性并且快速转移, 
预后很差. 在临床病理实践中, 必须首先与常
见的发生于该部位恶性肿瘤如癌, 恶性黑色素
瘤鉴别.

关键词: 血管肉瘤; 胃肠道; 病理学; 鉴别诊断; 免疫

组织化学
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■背景资料
胃肠道血管肉瘤
是一种极为少见
的 肿 瘤 ,  直 结 肠
血管肉瘤更为罕
见 ,  临 床 表 现 无
特 异 性 .  一 般 发
现时临床易误诊
为 癌 .  在 病 理 检
查过程中当镜下
形态呈上皮样时
也易与低分化癌
及恶性黑色素瘤
混 淆 .  本 文 旨 在
探讨胃肠道上皮
样血管肉瘤的临
床病理学特点及
鉴别诊断要点.

■同行评议者
刘占举, 教授, 同济
大学附属第十人
民医院胃肠内科
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0  引言

血管肉瘤是一种来自血管内皮细胞的特殊的恶

性肿瘤, 占所有肉瘤的比例不足1%, 而且大多发

生于皮肤及深部软组织[1,2]. 胃肠道原发性及转

移性血管肉瘤非常罕见, 表现为上皮样的形态

并且常是多中心性, 应与低分化癌、上皮样血

管内皮瘤、恶性黑色素瘤及上皮样肉瘤等鉴别. 

1  材料和方法

1.1 材料 患者1例, 男, 44岁, 因左腹股沟淋巴结肿

大1 wk入院. 查体: 双侧腹股沟触及多个肿大淋

巴结, 左侧大者1.5 cm×1 cm, 边界清, 质硬, 活动

性差; 实验室检查: Hb 5 g/dL. 取左腹股沟淋巴结

活检, 诊断为恶性肿瘤, 考虑为转移性; 腹部增强

CT检查: 直肠中段可见不规则软组织肿块影, 大
小4 cm×4.1 cm, 向腔外生长明显, 与骶骨前软

组织分界不清, 腹、盆腔内多发肿大淋巴结; 肛
门指诊: 距肛门8 cm, 左侧11-12点之间位置可触

及一直肠壁外肿物, 质软, 活动度差, 指套无染

血; 结肠镜检查: 直肠结肠黏膜光滑, 无充血糜

烂、溃疡及异常隆起, 血管影清晰, 直肠距肛门

8-10 cm黏膜轻度水肿. 结合盆腔CT、结肠镜检

查, 考虑: 淋巴瘤、平滑肌肉瘤、直肠癌, 遂行直

肠切除术、肠粘连松解术, 术中见肿物距肛门约

6 cm, 生长于直肠右后壁, 大小约5 cm×5 cm×4 
cm, 表面血供丰富, 肿瘤内密布血窦样组织, 似海

绵状, 含部分坏死组织. 患者术后行CHOP方案化

疗, 5 mo后死亡. 所用抗体: CD31、CD34、AE1/
AE3、Vimentin、EMA、CK7、CK20、SMA、

HMB45、S100、Lysozyme及Ki67均由北京中杉

公司提供.
1.2 方法 标本采用100 mL/L甲醛固定, 常规石蜡

包埋切片, HE染色, 光学显微镜下进行形态学观

察. 按操作说明书上进行SP法免疫组织化学染

色检测肿瘤细胞的特异性抗原表达. 最后进行

相关文献综述阐述累及直肠血管肉瘤这一罕见

疾病的临床病理学特点. 

2  结果

2.1 大体观察 切除直肠一段, 长7 cm, 周径6 cm, 
黏膜面光滑, 肌壁结构正常, 外膜内见1灰褐色

肿物约3 cm×2 cm×2 cm, 切面灰褐色、质软, 
略呈海绵状. 文献中累及胃肠道的血管肉瘤大

部分呈黏膜溃疡, 或呈结节状, 可多发或者单发. 
临床诊断均首先考虑为直肠癌. 
2.2 镜下观察 瘤细胞丰富, 部分弥漫增生成片

状, 部分形成形状不规则, 大小不等互相吻合的

管腔, 腔内可见红细胞(图1A, B). 部分瘤细胞大, 
呈上皮样特征, 圆形、卵圆形或多边形, 胞质丰

富, 淡染嗜酸; 核大小不一, 呈空泡状, 圆形或卵

圆形, 偏位或居中, 可见多核和巨核细胞; 核仁

明显, 可见>2个的嗜酸或嗜碱性核仁, 并见较多

奇异型核分裂, 个别瘤细胞胞质内可见小空泡

形成, 偶见红细胞(图1C).
2.3 免疫表型 瘤细胞表达CD31、Vimentin, 对
C D34、A E1/A E3、E M A、C K7、C K20、
SMA、HMB45、S100、Lysozyme不表达, Ki67
指数约5%(图2).

3  讨论

血管肉瘤是一种来自血管内皮细胞的特殊的恶

性肿瘤, 最常见的部位是皮肤及软组织, 也可以

发生在腹腔内的脏器如肝、脾, 很少发生于胃

肠道. 发生在胃肠道的血管肉瘤一般多发于胃

及小肠[1,3-7], 结直肠的血管肉瘤非常罕见, 1990
年Smith等报道1例结肠的血管肉瘤, 至今文献报

道不足百例[2,8]. 
胃肠道的血管肉瘤多表现为胃肠道出血及

贫血, 这种非特异性的表现通常会延误诊断, 临
床均首先考虑为胃肠道常见的癌而对患者进行

手术切除. 显微镜下多表现也常为上皮样的形

态并且常是多中心性[4]. 当肿瘤呈现上皮样结构

时, 血管分化特征不明显, 而且免疫组织化学CK
可以弥漫阳性, 容易与转移性或原发性癌混淆. 
临床上常要借助免疫组织化学显示血管标志物, 
通常CD31、CD34、FⅧ阳性, 以及CK20及S100
阴性而与癌和恶性黑色素瘤进行正确鉴别. 血
管肉瘤的侵袭性很强, 因此正确的诊断和治疗

非常重要. 
累及胃肠道的血管肉瘤患者发病年龄从

16-86岁, 中位年龄65.5岁, 女性略多于男性, 无
特异性临床表现 ,  可表现为恶心、呕吐、腹

痛、胃肠出血病史及贫血. 本例患者有贫血病

史, 并出现左腹股沟淋巴结肿物, 经CT检查发现

直肠壁外肿物, 其他脏器未发现病变, 考虑直肠

肿物为原发性. 血管肉瘤与长期接触放射线、

氯乙烯有关, 可发生于以前化疗、放疗部位, 也
可发生在长期滞留的异物周围、动静脉瘘周围, 
本例未发现与此有关的病史[7-13]. 巨检肿瘤单发

或多发, 体积1-2.8 cm, 病损为红色息肉状黏膜

病变、平坦的黏膜溃疡或是浆膜面出血性软组

织肿块[14]. 光镜下其形态与发生在其他部位的

■相关报道
Grewal等认为当
血管肉瘤累及胃
肠道及深部软组
织时, 表现为上皮
样的形态并且常
是多中心性.
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相似, 但多表现为上皮样的形态. 上皮样血管肉

瘤是20世纪80年代以来被逐渐认识的一种肿瘤, 
以具有明显的上皮样血管内皮细胞为特点, 最
早于1982由Enzinger和Weiss首先描述[15]. 瘤细胞

呈上皮样, 圆形、梭形或多边形, 胞质丰富, 淡
染嗜酸, 胞核较大, 圆形或卵圆形, 多呈空泡状, 
可见多核和巨核细胞, 核仁明显, 病理性核分裂

相较多, 部分瘤细胞胞质内可见空泡, 即胞质内

管腔, 管腔内可见红细胞, 偶尔形成假腺样或腺

泡样结构[1]. 大多数瘤组织内可见互相吻合的不

规则血管腔, 管壁内衬非典型血管内皮细胞. 免
疫组织化学是常用的辅助诊断手段, FVIIIAg是
一种特异的诊断血管肉瘤的标志, 但敏感性较

差; Vimentin和其他血管标志物如CD31、CD34
和UEA-1也可为阳性, UEA-1敏感性好, 但特异

性差, CD31的敏感性优于FVIIIAg, 特异性优于

UEA-1. 上述标志常常联合使用, 以提高诊断的

精准性. 上皮标志物如Keratin和EMA一般为阴

性, 但当瘤细胞呈上皮样时, AE1/AE3、EMA、

CK7、CK19、CK8也可以阳性[1,5]. 此时应与低

分化癌、上皮样血管内皮瘤、恶性黑色素瘤、

上皮样肉瘤等鉴别. 上皮样血管内皮瘤以黏液

样基质中见圆形或梭形嗜酸性内皮细胞形成索

状和实性巢状结构, 瘤细胞不典型增生不明显, 
核分裂相和出血坏死较少或无, 生物学行为介

于良、恶性肿瘤之间; 恶性黑色素瘤形态多样, 
有时与血管肉瘤形态相似, 但常排列呈巢状, 无
明显血管形成区, 常有黑色素, HMB45及S100阳
性, 上皮标志物阴性可与上皮样血管肉瘤鉴别; 
低分化癌有时可形成假肉瘤样形态, 具有自由

交通的血管腔, 亦表达CK、Vimentin但不表达

CD31、CD34. 
胃肠道血管肉瘤的首选治疗是外科手术, 术

后辅以放疗或化疗, 但由于其浸润性及多灶性, 
完整的手术切除一般不太可能, 且剩余病灶对

放化疗不敏感, 所以预后很差, 患者均于诊断后1 
wk到3年内死亡[1,16]. 1998年, Meis-Kindblom研究

了80例软组织的血管肉瘤, 发现患者年龄大、

肿瘤发生于腹膜后、肿瘤体积大以及Ki67指数

>10%预后不好[3]. 2004年, Kimberly等报道了19
例累及胃肠道的血管肉瘤, 发现完整的外科切

除是与预后有关的唯一因素[1]. 本例于术后5 mo
死亡. 早期诊断及早期手术可以提高患者的生

■应用要点
本 研 究 提 示 ,  在
上皮样血管肉瘤
与低分化癌及恶
性黑色素瘤形态
学 检 查 鉴 别 困
难 时 ,  可 联 合 应
用 免 疫 标 志 物
CD31、CD34 、
HMB45、S100、
CK、Vimentin相
鉴别, 以提高对上
皮样血管肉瘤的
诊断率.

图  1  镜检结果(HE×100). A: 瘤细胞丰富, 弥漫增生成片状; 

B: 瘤细胞形成互相吻合的管腔, 腔内可见红细胞; C: 可见多

核和巨核细胞, 核仁明显, 个别瘤细胞胞质内可见红细胞.

A

B

C
图  2  免疫表型检测(×100). A: CD31呈阳性表达; B: Vimentin

呈阳性表达.

A

B
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存率. 
总之, 胃肠道血管肉瘤较少见, 且患者缺乏

特异性临床表现, 易被忽视及漏诊. 当病理形态

呈上皮样时, 与低分化癌及恶性黑色素瘤的病

理表现相似, 对诊断困难的病例需通过多种抗

体免疫组织化学染色进行鉴别. 对于以淋巴结

肿大等转移表现为临床首发症状时, 更应引起

重视, 以免漏诊和误诊.
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■同行评价
本文比较详细地
分析了直肠血管
瘤的临床表现、

病 理 特 征 、 诊
断、鉴别诊断和
治疗预后等, 对该
病的临床诊断和
治疗有一定指导
价值.
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