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摘要： 目的 总结 1例无症状子宫血管周上皮样细胞肿瘤（PEComa）的相关诊疗要点。方法 回顾性分析 2017年 12月甘肃
省人民医院妇科收治的 1例输卵管妊娠合并子宫PEComa病人的临床资料，并复习国内外相关文献。结果 该例因异位妊娠

入院，经彩超检查发现合并子宫前壁肿物，入院诊断：异位妊娠；子宫平滑肌瘤。行手术治疗，术后病理结果为子宫血管周上皮

样细胞肿瘤。术后未行进一步治疗，随访至今未见复发及转移，预后良好。结论 子宫血管周上皮样细胞肿瘤病例少见，临床

表现无特异性，影像学检查容易误诊，诊断主要依靠组织病理和免疫组织化学检查，手术是主要治疗方式，术后严密随访是

关键。

关键词： 子宫肿瘤； 血管周上皮样细胞肿瘤； 波形蛋白； 免疫组织化学； 妊娠，输卵管

One case of tubal pregnancy complicated with uterine perivascular epithelioid cell tumor 
WANG Xuefen1,LU Xiaoshan1,WANG Hailin1,2 

Author Affiliations:1The First Clinical Medical College of Lanzhou University, Lanzhou, Gansu 730000, China;2De⁃ 
partment of Gynecology, Gansu Provincial People's Hospital, Lanzhou, Gansu 730000, China 

Abstract： Objective To summarize the related diagnosis and treatment points of an asymptomatic case of perivascular epithelioid
cell tumor (PEComa) of the uterus.Methods The clinical data of 1 patient with tubal pregnancy complicated with uterine PEComa ad‐
mitted to the Department of Gynecology of Gansu Provincial People´s Hospital in December 2017 were retrospectively analyzed, and
relevant domestic and foreign literature was reviewed.Results The patient was admitted to the hospital for and was found to have a
combined anterior uterine wall mass on ultrasound. The admission diagnosis was ectopic pregnancy and uterine leiomyoma. The patient
underwent surgery and postoperative pathological findings of the fibroid were perivascular epithelioid tumor of the uterus. No further
treatment was performed after the operation, and no recurrence or metastasis was found in the follow-up thus far, with a good prognosis. 
Conclusions Perivascular epithelioid tumors of the uterus are rare, and the clinical manifestations are nonspecific. The diagnosis
mainly relies on histopathological and immunohistochemical examinations.
Key words： Uterine neoplasms; Perivascular epithelioid neoplasms; Vimentin; Immunohistochemical; Pregnancy, tubal

血管周上皮样细胞肿瘤（perivascular epitheli‐ 省人民医院妇科。病人未诉腹痛及阴道流血等不

oid cell tumor，PEComa）是一组由血管周围上皮样细 适，入院查血常规、生化等未见异常，血清人绒毛膜

胞构成的罕见间叶细胞肿瘤，包括血管平滑肌脂肪 促性腺激素>15 000 mIU/mL，孕酮 15.5 µg/L。彩超
瘤、淋巴管平滑肌瘤病、透明细胞糖瘤和其他非特 示：子宫前位，形态如常，宫颈厚 27 mm，子宫体径为
指的 PEComa，可发生在全身各个器官。本病发生 55 mm×48 mm×51 mm，宫体回声不均匀，于子宫前
率较低，临床表现缺乏特异性，在影像学上不易与 壁下段可见大小约 42 mm×34 mm低回声肿物影，边
其他疾病相鉴别，误诊率极高。现回顾性分析 1例 界清，形态规则，可探及血流信号，内膜厚 18 mm，宫
无症状的子宫 PEComa病例，并整理复习相关文献 内未见明显妊囊回声；双侧卵巢可见，形态大小如

资料，以提高临床医生对子宫PEComa的认识。 常，右侧附件区未见局限性异常回声；左侧卵巢旁

1　资料与方法 可见 30 mm×22 mm环状不均质包块，中央部可见
1.1　一般资料　女，27岁，已婚未生育。主因“停经 12 mm×9 mm类圆形无回声区，无回声区内未见明
46 d，B超提示异位妊娠”于 2017年 12月就诊甘肃 显卵黄囊及胎芽回声，周边可见血流信号环绕。彩
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超结果考虑：①子宫肌瘤；②左侧附件区包块，结合
病史，考虑异位妊娠未破裂型。病人或其近亲属知

情同意，本研究符合《世界医学协会赫尔辛基宣言》

相关要求。

1.2　诊疗经过　排除手术禁忌证后在全麻腹腔镜
下行左侧输卵管切除术+子宫肌瘤剔除术，术中见：
子宫正常大，形态失常，于子宫前壁可见约 4 cm×4 
cm的肌瘤样凸起，左侧输卵管壶腹部可见大小约 3 
cm×3 cm包块，双侧卵巢及右侧输卵管外观未见明
显异常。将子宫肌瘤剥除后使用旋切器旋切子宫肌

瘤，自左侧输卵管伞端系膜向输卵管间质部凝切左

侧输卵管，后分别装入无菌标本袋取出标本送检。

2　结果
病人手术顺利，术后恢复可。术后病理结果：

（左侧输卵管）输卵管妊娠；（子宫肌瘤）大体观察：

（子宫肌瘤）组织灰红，切面灰白，实性，质韧。镜下

所见：瘤组织由上皮样细胞、多角形细胞及梭形细

胞构成，胞质中等量少，红染，细胞核中等大小，核

分裂象可见［>1/50高倍镜视野（HPF）］，可见小灶性
梗死，未见明确血管浸润，与周围平滑肌组织界限

不清，局灶呈小团状浸入周围平滑肌组织。免疫组

织化学染色结果：抗黑色素瘤特异性抗体 45
（HMB45）阳性；波形蛋白（Vimentin）阳性；α平滑肌
肌动蛋白（SMA）阳性；黑色素瘤相关抗原阳性；钙调
素结合蛋白（Caldesmon）阳性；肌源性标志物结蛋白
（Desmin）局灶阳性；急性淋巴母细胞共同抗原局灶
阳性；Ki-67（指数：15%）；P16部分阳性；P53、神经细
胞黏附分子、酪氨酸激酶生长因子受体、上皮膜抗

原、S-100（神经特异性蛋白）、细胞角蛋白、Ⅰ型跨膜
糖蛋白、雌激素受体、孕激素受体及CD1a均表达阴
性。（子宫肌瘤）病理结果：（子宫）PEComa。

随访：病人在子宫肿瘤剔除术后未行进一步治

疗，2019年 5月（术后 18个月）于甘肃省人民医院产
科足月自然分娩 1女婴，至今共随访 50月余，未见
复发及转移，预后良好。

3　讨论
在妇科 PEComa病人中，最常见的发生部位是

子宫体，其次是宫颈［1］，阴道、阔韧带、卵巢也有报

道，外阴相对少见。临床表现多样且无明显特征，

通常会以异常子宫出血和盆腔包块［2］就诊；部分病

人也可表现为无任何症状；极少的子宫 PEComa在
妊娠期因为引起严重的产科并发症，如子宫破裂、

腹膜积血或胎盘残留［3］而被发现。对于发生在子宫

体的PEComa术前超声检查时极易误诊为子宫平滑
肌瘤。Giannella等［4］报道的一例子宫 PEComa超声
表现为肿块边界分明，回声不均，中央有低回声部

分，彩色多普勒显示中心血管丰富，这些表现与本

例病例报道的超声表现相似，同样在术前被误诊为

子宫平滑肌瘤。除此之外，既往文献报道 PEComa
还可以表现为其他的超声特征，如：①肿瘤边界不
清，无低回声或囊性区域，丰富的血管网，类似肉

瘤［5］；②混合回声和丰富血管化的囊性区，类似卵巢
囊肿扭转［6］；③宫腔内病变，表面规则，呈息肉状，回
声高，不规则血管化，类似子宫内膜息肉［7］等；总之

缺乏特异的超声表现。磁共振成像可以更好地确

定病变的内部结构，郑永飞等［8］报道了 1例子宫
PEComa的肿瘤实性部分在核磁上具有特征性的
T1WI、T2WI高信号表现，考虑可能与肿瘤细胞内黑
色素颗粒含量有关。但既往文献报道PEComa在磁
共振影像表现上并无明确特征。总的来说，目前还

没有影像技术可以将PEComa与其他良性或恶性妇
科肿瘤区别开来，PEComa的诊断还是依靠病理检
查和免疫组织化学结果。

3.1　病理表现　PEComa的组织病理大体特征为：
肿瘤多无包膜，边界大多清楚，部分边界不清可见

浸润性生长，质软或质中，切面呈灰红、灰白或灰褐

色。镜下观察：主要由上皮样细胞及梭形细胞构

成，特征性表现为呈片状、巢状或放射状排列的肿

瘤细胞沿血管分布。免疫学特征：PEComa表达黑
色素细胞相关标志物（HMB-45、Melan-A、酪氨酸酶
和 MITF等）和肌源性相关标志物（Desmin，SMA、
Caldesmon、肌特异性肌动蛋白，肌球蛋白和肌钙蛋
白）。本例病人的病理及免疫组化结果均高度符合

子宫PEComa的诊断。此外，Bing等［9］通过免疫组化

证实，与传统的血管平滑肌脂肪瘤相比，纯上皮样

PEComa 中 TP53 的表达增加，在一些纯上皮样
PEComa中存在 TP53突变，TP53通路的改变可能与
纯上皮样PEComa的侵袭性生物学和不可预测的临
床行为有关。还有研究发现组织蛋白酶K在 PECo‐
mas中频繁且强烈表达［10］ 但该标志物在平滑肌肉

瘤中也有表达，所以组织蛋白

，

酶K尚不能作为一种
特异性免疫组织化学标志物。

3.2　发病机制　PEComa的发病机制尚不明确，
PEComa病人多伴有结节性硬化综合征（TSC） TSC1
和TSC2的基因突变［11］被认为可能与PEComas有

，

关。
［12］也有研究报道转录因子 E3（TFE3） 与 PEComa有

关，TFE3是小眼症转录因子（MiTF）基因家族成员
之一，位于 X染色体短臂，研究发现，TFE3易位与
TSC2突变似乎相互排斥，TFE3易位阴性的 PECo‐
mas显示 TSC2突变，TFE3易位阳性的 PEComas不
显示 TSC2 突变；该研究还发现 DNA 修复蛋白
RAD51的同源基因RAD51B的易位也与 PEComa有
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关。然而，PEComas的这些基因异常仍需要更多的
证据证实。

3.3　良恶性诊断标准　对于PEComa的良恶性诊断
标准也一直处于探索修正中，Folpe等［13］首先确定肿

瘤长径（>5 cm）、浸润性生长模式、高度核异型、坏
死和核分裂象（>1/50 HPF）与 PEComa侵袭性行为
的相关性，根据这些标准，当PEComa缺乏所有这些
特征时，归为“良性”；如果它仅显示核多形性/多核
巨细胞或肿瘤长径>5 cm，归为“恶性潜能不确定”；
如果它显示两个或两个以上特征，则归为“恶性”。

Schoolmeester等［14］后提出针对妇科PEComas的改进
诊断标准，将小于 4个特征值（长径≥5 cm、显著的核
异型性、坏死、淋巴血管侵犯和核分裂象>1/50 HPF）
的肿瘤划分为“良性或恶性潜能不确定”；≥4个特征
值的肿瘤划分为“恶性”；使用这个诊断标准，能够

达到 100%的灵敏度和特异度。随后，Bennett等［10］

将上述两种诊断标准应用于他们所研究的 32例子
宫 pecoma病人中，得到了与 Schoolmeester等［14］相似

的结果，但发现仍有 37%肿瘤被错误地归类，为此，
他们建议删除 Schoolmeester等［14］提出分类中的“良

性”一词，将具有三个特征值的诊断“恶性”。此后，

世界卫生组织在 2020年的女性生殖道肿瘤分类中
采用了这一修订的分类。

3.4　鉴别诊断　PEComa与黑色素瘤及透明细胞肉
瘤在许多形态学特征上表现相似，且都表达黑色素

细胞标志物，但在大多数情况下，PEComa中 S-100
一般表达阴性，而黑色素瘤/透明细胞肉瘤中 S-100
蛋白强表达；且透明细胞肉瘤还携带特异性（t 12∶
22）（q13∶q13）（EWS-ATF1）基因融合。上皮样平滑
肌瘤在形态学上类似上皮样 PEComa，但上皮样平
滑肌瘤通常缺乏PEComa中所见的肿瘤细胞围绕血
管放射状分布，它们对平滑肌标志物（如 SMA）有免
疫反应，但对黑色素细胞标志物不敏感。此外，子

宫 PEComa还需与子宫透明细胞癌、高级别子宫内
膜间质肉瘤及副神经节瘤等相鉴别。

3.5　治疗　目前对于生殖道PEComa肿瘤的主要治
疗方法是外科手术切除，不需要保留生育能力者可

行子宫及双附件切除；对有生育要求的可尊重病人

个人意愿给予单纯行肿瘤切除，术后严密随访。对

诊断为恶性的 PEComa肿瘤病人术后建议补充放
疗、化疗和使用mTOR抑制剂［15］靶向治疗，恶性易出

现局部复发和远处转移，复发及转移多发生在术后

1~2年内，个别转移也可发生在术后10余年后，转移
多发生在肺部［16］。然而Kollabathula等［17］报道了1例
子宫恶性 PEComa病人行单纯肿瘤切除术，术后病
人要求随访未行进一步治疗，术后随访 29个月无病

生存。本例病人在行单纯肿瘤切除术后亦未行进一

步治疗，随访至今 50个月余未见复发及转移，根据
目前随访结果，暂无任何治疗指征。因此，PEComa
病人治疗的重点在于手术完整切除肿瘤［18］ 但鉴于

子宫PEComa的生物学特性的不确定性术后均
，

需严

密随访，根据随访结果指导进一步治疗。

综上所述，子宫 PEComa肿瘤无特征性临床表
现，影响学检查不能明确诊断且容易误诊，诊断主

要依靠组织病理观察和免疫组织化学标志物来明

确。目前PEComa的治疗采用多种策略，包括手术；
术后复发和转移病人采用放疗、化疗和mTOR抑制
剂靶向治疗，但放化疗的疗效尚不确定［19］，靶向治

疗虽有一定疗效，仍需进一步临床验证。无论采取

何种治疗方式，长期严密随访是关键。
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腺垂体功能减退症123例临床分析
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摘要： 目的 提高对腺垂体功能减退症的认识。方法 对安徽医科大学第二附属医院内分泌科2015年8月至2020年9月收
治的 123例腺垂体功能减退症病人的资料进行回顾性分析。结果 男 47例（38.2%）女 76例（61.8%）年龄范围 16~83岁。颅
内占位或术后 49例（39.9%）希恩综合征 39例（31.7%），空泡蝶鞍综合征 15例（12.2%）

，

下丘脑-垂体发育

，

不良 9例（7.3%）
因不明 11例（8.9%）。以消化道

，

症状就诊 47例（38.2%，为首要就诊症状）垂体危象 23例（
，

18.7%）。性腺轴受损 104例（86.7%，
病，

为最主要受损腺体） 3个腺体（性腺轴、甲状腺轴、肾上腺轴）均受损 61例（
，

55.5%）。低钠血症 60例（52.2%），血脂异常 87例
（75%），低血糖21例（18

，

.8%），贫血47例（40.9%）。结论 腺垂体功能减退症临床表现多样，应提高对该病的认识，避免误诊和

漏诊，确诊后及时予以激素替代治疗。

关键词： 腺垂体功能减退症； 靶腺轴功能减退； 低钠血症； 高脂血症； 低血糖； 贫血； 垂体危象； 激素替代

Clinical analysis of 123 cases of hypopituitarism 
YIN Qianqian,PAN Tianrong,ZHONG Xing,DU Yijun

Author Affiliation:Department of Endocrinology, The Second Affiliated Hospital of Anhui Medical University, 
Hefei, Anhui 230601, China 

Abstract： Objective To improve the understanding of hypopituitarism.Methods Data from 123 patients with hypopituitarism ad‐
mitted to the Department of Endocrinology, the Second Affiliated Hospital of Anhui Medical University, from August 2015 to Septem‐
ber 2020 were retrospectively analyzed.Results There were 47 cases (38.2%) of males and 76 cases (61.8%) of females, with an age
range of 16 to 83 years. There were 49 cases (39.9%) of intracranial or postoperative occupancy, 39 cases (31.7%) of Sheehan´s syn‐
drome, 15 cases (12.2%) of vacuolant saddle syndrome, 9 cases (7.3%) of hypothalamus-pituitary dysplasia, and 11 cases (8.9%) of un‐
known etiology. There were 47 patients (38.2%, the primary presenting symptom) with gastrointestinal symptoms and 23 patients
(18.7%) with pituitary crisis. The gonadal axis was damaged in 104 cases (86.7%, the most predominantly damaged gland), and all 3
glands (gonadal axis, thyroid axis, and adrenal axis) were damaged in 61 cases (55.5%). Hyponatremia was observed in 60 cases
(52.2%), dyslipidemia in 87 cases (75%), hypoglycemia in 21 cases (18.8%), and anemia in 47 cases (40.9%).Conclusion The clini‐


