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【摘要】　目的：复习国际脉管性病变研究协会（ＩＳＳＶＡ）脉管性病变的最新分类，将影像诊断与病理结果对照，探讨总

结儿童软组织脉管性病变的影像学特征。方法：２００８年１月－２０１３年４月在本院诊断为脉管性病变的患者共３１２０例，其

中１８５例经手术病理证实，包括脉管性肿瘤４３例、脉管畸形１４２例。将影像诊断（超声、ＣＴ、ＭＲＩ）与术后病理结果进行对

照分析。结果：１８５例中１８３例行影像学检查，正确诊断１６３例，误诊１１例，未明确定性的为９例。其中单行 ＵＳ检查２６

例，占总影像诊断方法比例１４．１％，诊断正确２４例，误诊１例，未明确定性１例；ＣＴ检查３８例，占２０．５％，诊断正确３４

例，误诊３例，未定性１例；ＭＲＩ检查６１例，占３３．０％，诊断正确５０例，误诊６例，未定性５例；ＣＴ及 ＵＳ检查检查共３２

例，占１７．３％，诊断正确２９例，误诊１例，未定性２例；ＭＲＩ及ＵＳ检查２３例，占１２．４％，全部诊断正确；ＣＴ及 ＭＲＩ检查

共３例，占１．６％，均正确诊断；１．１％（２例）无影像学检查。结论：不同性质脉管性病变的临床表现、影像和病理特征、生

物学特性及治疗方法完全不同，影像检查和在影像导引下治疗对脉管性肿瘤的准确诊断及合理治疗有重要意义。

【关键词】　软组织病变；血管性肿瘤；血管畸形；超声；体层摄影术，Ｘ线计算机；磁共振成像；病理
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　　脉管性病变在儿童软组织病变中最常见
［１，２］。

１９９６年国际脉管性病变研究协会（ＩＳＳＶＡ）将脉管性

疾病分为脉管性肿瘤（ｖａｓｃｕｌａｒｔｕｍｏｒ）和脉管畸形

（ｖａｓｃｕｌａｒｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ）两大类，使得这类疾病的命名

更加规范［３］。本文通过对本院１８５例经手术、病理证实

的脉管性病变的影像学资料进行回顾性分析，并复习国

际脉管性病变研究协会（ＩＳＳＶＡ）对脉管性病变的最新

分类，将影像诊断与病理结果对照，总结常见脉管性病

变的影像学特征，旨在提高对此类病变的诊断水平。

材料与方法

２００８年１月至２０１３年４月在本院进行影像检查

的脉管性病变患者共３１２０例，其中１８５例经手术及病

理证实为脉管性病变。１８５例患者接受的影像学检查

方法包括ＵＳ、ＭＲＩ和ＣＴ。超声使用ＰｈｉｌｉｐｓＩｕ２２和

ＧＥＬｏｇｉｃ９型彩色多普勒超声诊断仪。ＣＴ检查：采

用 ＧＥ ＬｉｇｈｔＳｐｅｅｄ１６ 排 螺旋 ＣＴ 机，扫 描参数：

１２０ｋＶ，２００～３００ｍＡ，１．０ｓ／ｒ，层厚和层距为５～７ｍｍ。
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图１　婴儿型血管瘤。ａ）压脂序列Ｔ１ＷＩ示左侧背部皮下肿块呈等信号（箭）；ｂ）压脂序列Ｔ２ＷＩ示病灶呈高信号，其内见流

空血管影；ｃ）增强扫描示病灶明显均匀强化；ｄ）镜下示血管瘤（×２００，ＨＥ）；ｅ）免疫组化抗体标记 ＧＬＵＴ１阳性表达（×

２００）；ｆ）镜下示ＣＤ３１阳性表达（×２００）。

平扫后按２ｍＬ／ｋｇ的剂量静脉团注对比剂（欧乃派克

或典必乐）行增强扫描。ＭＲＩ检查使用ＧＥＳｉｇｎａＨｏ

ｒｉｚｏｎ１．５Ｔ ＭＲＩ仪及 ＰｈｉｌｉｐｓＡｃｈｉｅｖａＮｏｖａＤｕａｌ

１．５Ｔ ＭＲＩ仪。常规扫描序列为 ＦＳＥ Ｔ１ＷＩ、ＦＳＥ

Ｔ２ＷＩ及脂肪抑制ＦＳＥＴ２ＷＩ，磁共振血管成像（ＣＥ

ＭＲＡ）采用脂肪抑制ＦＳＥＴ１ＷＩ。手术后病变组织

１０％福尔马林液固定，常规脱水、石蜡包埋、ＨＥ染色、

光镜观察；免疫组化标记采用二步法，免疫组化抗体标

记ＧＬＵＴ１（葡萄糖转运蛋白）、Ｆ８ 、ＣＤ３１（血管标

记）、ＣＤ３４（血管淋巴管）和Ｄ２４０（淋巴管）等。将影

像诊断与术后病理结果进行对照分析。

结　果

本组１８５例中男１００例 ，女８５例，男∶女＝

１．２２∶１；年龄５天～１４岁，中位年龄２岁。１８５例中

４３例为血管瘤，包括婴儿型血管瘤（图１）１４例、先天

性血管瘤（图２）２例、获得性簇状血管瘤１例（图３）、

梭形细胞血管内皮瘤１例（图４）、其它血管瘤２５例；

１４２例为血管畸形，包括动静脉畸形１例、静脉畸形７

例、淋巴管畸形１９例、血管淋巴管畸形或淋巴管血管

畸形１０５例、其它混合型１０例。

１８５例中１８３例行影像学检查，正确诊断１６３例，

误诊１１例，未明确定性的为９例。１８５例中 ＵＳ检查

总数８１例（４３．８％），ＣＴ检查总数７３例（３８．４％），

ＭＲＩ检查总数８７例（４７．０％）。其中单行ＵＳ检查２６

例，占总影像检查例数的１４．１％，诊断正确２４例，误

诊１例，未明确定性１例；ＣＴ检查３８例，占２０．５％，

诊断正确３４例，误诊３例，未定性１例；ＭＲＩ检查６１

例，占３３．０％，诊断正确５０例，误诊６例，未定性５

例；行ＣＴ及 ＵＳ检查共３２例，占１７．３％，诊断正确

２９例，误诊１例，未定性２例；行 ＭＲＩ及 ＵＳ检查２３

例，占１２．４％，全部诊断正确；行ＣＴ及ＭＲＩ检查共３

例，占１．６％，均正确诊断；２例（１．１％）未行影像学检

查（表１）。

表１　１８５例不同影像检查方法及诊断准确性

检查方法 例数
占总影像检
查方法比例

诊断正
确例数

误诊或不
定性例数

ＵＳ ２６ １４．１％ ２４ ２

ＣＴ ３８ ２０．５％ ３４ ４

ＭＲＩ ６１ ３３．０％ ５０ １１

ＣＴ＋ＵＳ ３２ １７．３％ ２９ ３

ＭＲＩ＋ＵＳ ２３ １２．４％ ２３ ０

ＣＴ＋ＭＲＩ ３ １．６％ ３ ０
无影像检查资料 ２ １．１％ ０ ０

讨　论

１．国际脉管性病变研究协会脉管性病变分类

１９９６年国际脉管性病变研究协会提出了最基本

的脉管性病变分类［３］，共分为两大类：脉管性肿瘤

（ｖａｓｃｕｌａｒｔｕｍｏｒｓ）和脉管畸形（ｖａｓｃｕｌａｒｍａｌｆｏｒｍａ

ｔｉｏｎｓ），其临床表现、影像和病理特征、生物学特性及

治疗方法均完全不同。最新分类显示脉管性肿瘤包括

婴儿型血管瘤、先天性血管瘤、梭形细胞血管内皮瘤、

获得性簇状血管瘤（合并或不合并ＫＭ 综合征）、Ｋａ

ｐｏｓｉｆｏｒｍ血管内皮瘤（合并或不合并ＫＭ 综合征）及

其它（罕见血管内皮瘤及皮肤获得性血管瘤）。其中婴

儿型血管瘤最常见，属于良性血管内皮增生，出生时不

存在，大部分在生后４～６个月出现，婴儿期迅速增大，
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图２　右手背先天性血管瘤。ａ）Ｔ１ＷＩ示手背部软组织肿块呈等信号（箭）；ｂ）Ｔ２ＷＩ示病灶呈高信号；ｃ）增强扫描示病灶呈

不均匀强化；ｄ）镜下示血管瘤（×２００，ＨＥ）；ｅ）免疫组化抗体标记ＧＬＵＴ１阴性表达（×２００）；ｆ）镜下示ＣＤ３１阳性表达（×

２００）。

图３　获得性簇状血管瘤。ａ）ＣＴ平扫示左侧背部软组织肿块呈等密度（箭）；ｂ）增强扫描示肿块较明显强化，其内部及周边

可见较多血管影；ｃ）冠状面重组图像示肿块位包绕肋骨但未破坏肋骨，与周边组织分界欠清；ｄ）镜下示血管团内偶见裂隙样

血管，血管团周围特征性月牙状腔隙（×１００，ＨＥ）；ｅ）免疫组化抗体标记ＣＤ３４呈阳性表达（×２００）；ｆ）镜下示Ｆ８血管内皮标

记阳性（×２００）。

儿童期逐渐消退。而先天性血管瘤出生即存在，分快

速消退型和永不消退型，前者约在生后１～２年消退，

后者不消退［４］。获得性簇状血管瘤和 Ｋａｐｏｓｉｆｏｒｍ血

管内皮瘤较少见［５１０］。

脉管畸形基于血流动力学及有无异常血管腔又分

为２个亚型：慢血流型和快血流型。慢血流型主要包

括毛细血管畸形、静脉畸形和淋巴管畸形，快血流型主

要包括动脉畸形、动静脉瘘和动静脉畸形。混合畸形

既包括快血流型又包括慢血流型病变，如毛细血管静

脉畸形、毛细血管淋巴管畸形、毛细血管淋巴管静脉畸

形、淋巴管静脉畸形或淋巴血管畸形、淋巴管动静脉畸

形和毛细血管动静脉畸形等。快血流型的动静脉畸形

由供血动脉、引流静脉及较多发育异常的连接两者的

血管组成，约占外周血管畸形的１０％
［１１１２］，临床上可

以触及振颤，可引起疼痛，皮肤可有缺血、溃破，甚至可

致心力衰竭。慢血流类型中静脉畸形占脉管畸形超过

５０％，由内皮细胞的无数血窦组成，体格检查可见表皮

呈蓝色，体位移动试验（Ｖａｌｓａｌｖａｍａｎｅｕｖｅｒ）阳性，即
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图４　梭形细胞血管瘤。ａ）ＣＴ平扫示右侧竖脊肌内类圆形孤立性软组织肿块（箭），无明显钙化；ｂ）增强扫描示肿块呈早期不

均匀强化，以周边为较明显；ｃ）延迟扫描可见肿块内有填充现象；ｄ）镜下示血管腔减少，但是管腔扩张，扩张管腔间有大量梭形

细胞（×５０，ＨＥ）；ｅ）免疫组化抗体标记ＣＤ３１血管内皮标记阳性（×５０）；ｆ）血管内皮标记Ｆ８阳性（×５０）。

头低位时病损区充血膨大，恢复正常位置后肿胀随之

缩小，恢复原状。病变呈非实质性肿块样改变，浸润性

生长，大多发生于皮肤和皮下组织，但也经常会累及深

层的肌肉、骨骼、关节和脏器等。淋巴管畸形在脉管畸

形中亦较为多见，仅次于静脉畸形，由淋巴管发育异常

所形成。

２．脉管性病变的影像诊断

许多脉管性疾病根据临床病史及体格检查即可作

出诊断。但是影像检查和在影像导引下治疗脉管性肿

瘤是脉管性肿瘤准确诊断及合理治疗的不可分割的一

部分，ＭＲＩ是排除恶性病变的主要诊断方法，可评估

病变侵及附近解剖结构的情况、显示病变范围等。国

际脉管性病研究会提出目前脉管性病变主要的影像诊

断方法为超声和磁共振成像。在婴儿型血管瘤及动静

脉畸形的诊断中首选 ＵＳ
［１３］，而在静脉畸形和淋巴管

畸形中首选 ＭＲＩ，血管造影用于动静脉畸形的诊断及

脉管性病变的治疗中。近年来 ＭＲＩ两项新技术对于

脉管性病变的诊断有帮助，一为高时间分辨力对比增

强（ｈｉｇｈｔｉｍｅｒｅｓｏｌｖｅｄ，ＨＴＲ）ＭＲＡ，另一种为血池对

比剂（ｂｌｏｏｄｐｏｏｌｃｏｎｔｒａｓｔａｇｅｎｔｓ）的出现
［１４１５］。ＨＴＲ

ＭＲＡ具有与动态ＤＳＡ相近的成像效果，可用来区别

慢血流和快血流血管畸形，但空间分辨力有一定限制。

血池对比剂静脉注射后静态血管影像可保留较长时

间，有助于诊断复合型血管畸形或血流动力学延迟的

病变。

本研究中，以 ＵＳ 作为唯一诊断方法者仅占

１４．１％，总的检查人数占４３．８％，ＭＲＩ总检查人数占

４７．０％，ＣＴ总检查人数占３８．４％。ＣＴ的软组织对比

度不及ＭＲＩ，且ＣＴ具有电离辐射，在脉管性病变的诊

断中不作为首选诊断方法，本研究中ＣＴ检查者仍占

相当比例，有待今后工作中与临床医生加强沟通。

３．脉管性病变的影像特点

脉管性肿瘤中最常见的婴儿型血管瘤与先天性血

管瘤在影像上较难鉴别。两者的典型 ＭＲＩ表现为分

叶状软组织块影，Ｔ１ＷＩ上与肌肉信号相同，Ｔ２ＷＩ上

呈高信号，中央和周围可见流空信号，增强后呈较均匀

的明显强化，ＨＴＲＭＲＡ显示早期动脉期强化。彩色

多普勒ＵＳ显示病灶区密集血管影。两者的临床表现

及病理特征明显不同，免疫组化ＧＬＵＴ１呈阳性为婴

儿型血管瘤，阴性为先天性血管瘤（图１、２）。增殖阶

段的婴儿型血管瘤有时候其影像表现与一些恶性肿瘤

如血管肉瘤、纤维肉瘤、横纹肌肉瘤等相似，此时需依

靠活检来鉴别［５７］。

获得性簇状血管瘤和 Ｋａｐｏｓｉｆｏｒｍ血管内皮瘤非

常少见，较常合并ＫＭ综合症，病变范围较广，与周围

组织分界不清。本组１例获得性簇状血管瘤ＣＴ平扫

时呈等密度，增强后早期较明显不均匀强化，但是于静

脉期可见强化程度加重，且其内部及周边可见较多血

管影（图３）。

梭形细胞血管瘤是一种罕见的血管性肿瘤，是一

种反应性的血管增生［８１０］。有文献报导呈孤立性肿块

者多见于男性，而多病灶表现在女性中多见。本研究

中１例梭形细胞瘤行ＣＴ检查，影像表现为右侧竖脊

肌内类圆形孤立性软组织肿块，无明显钙化，早期不均
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图５　男，７岁，生后发现左下肢密布大片散在血管样蓝色沉淀，近年发现部分突起变粗，术后证实为静脉畸形。ａ）冠状面压脂

Ｔ２ＷＩ示左下肢软组织内病变呈明显高信号（箭），病变分布广泛；ｂ）横轴面压脂Ｔ２ＷＩ示病变呈高信号，侵入膝关节生长，其

内似可见流空信号，但手术显示为灶性血栓形成；ｃ）增强扫描示病变呈不均匀明显强化；ｄ）镜下示高度扩张的血管腔，血管

壁可见含铁血黄素（×５０，ＨＥ）；ｅ）镜下示血管腔周围可见不完整的平滑肌，提示发育畸形的静脉（×１００，ＨＥ）；ｆ）镜下示管腔

内血栓形成静脉石（×５０，ＨＥ）。　图６　颈部淋巴管畸形。ａ）Ｔ１ＷＩ示后颈部巨大病灶呈低信号（箭）；ｂ）Ｔ２ＷＩ示病灶呈高

信号，内见分隔；ｃ）增强扫描示间隔强化；ｄ）镜下示扩张的血管腔（×１００，ＨＥ）；ｅ）免疫组化抗体标记ＣＤ３１表达阴性（×

１００）；ｆ）镜下示Ｄ２４０表达阳性，提示内皮细胞来源于淋巴管（×１００）。

匀强化，以周边较明显，可见填充现象，并有小血管影

与其交通（图４）。

脉管畸形中静脉畸形最常见，ＭＲＩ显示分叶葡型

状聚集成团的异常信号影，Ｔ１ＷＩ上呈低信号－中等

信号，可有散在高信号（为脂肪信号），Ｔ２ＷＩ压脂序列

上呈高信号，增强后明显强化，强化范围与Ｔ２ＷＩ压脂

序列上相似，可有延迟强化。ＣＴ表现为低密度或不

均匀密度，团注对比剂后周边缓慢强化，延迟后强化程

度增加，静脉石和脂肪成分有时会清楚显示。ＵＳ大

多表现为低回声或不均匀回声的病变，彩色多普勒超

声显示单向、低速血流。本组静脉畸形７例，影像特征

符合静脉畸形特征并经病理证实（图５）。

淋巴管畸形由充满浆液的囊状结构组成，分为微

囊型和巨囊型，微囊型囊直径小于２ｍｍ，巨囊型直径
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大于２ｃｍ。ＭＲＩ多表现为分叶状、有分隔的非实质性

团状信号影，Ｔ１ＷＩ上呈中等信号－低信号，Ｔ２ＷＩ压

脂序列上呈高信号，合并出血可见到液液面，增强后

仅见囊壁和间隔强化（图６），微囊型的密集的囊隔和

囊壁强化使病变似侵袭性肿瘤的表现。ＵＳ巨囊型的

ＵＳ表现为无回声有薄壁的囊性病变，彩色多普勒超

声显示无彩色血流；微囊型显示多小囊状改变伴弥漫

性高回声囊隔组织。本组中淋巴管畸形单纯型１９例，

混合型１０５例（血管淋巴管畸形或淋巴管血管畸形）。

在病理表现上血管淋巴管畸形或淋巴管血管畸形为静

脉畸形与淋巴管畸形复合畸形，血管淋巴管畸形即病

灶中以淋巴管畸形成分多于静脉畸形，反之淋巴管血

管畸形即以静脉畸形成分多。单纯大囊性淋巴管畸形

的ＣＴ和 ＭＲＩ诊断较为简单，微囊型淋巴管畸形较易

误诊为其它疾病，本组１９例中仅１例为微囊性淋巴管

畸形诊断为软组织肿瘤，性质待定。１０５例中的血管

淋巴管畸形大部分影像诊断为淋巴管畸形，某些病灶

中的小的强化灶被忽视或无法显示静脉畸形的信号特

征。血管淋巴管畸形在Ｔ２ＷＩ压脂序列上显示的高信

号范围大于Ｔ１ＷＩ压脂序列增强所见，而淋巴血管畸

形则小于Ｔ１ＷＩ增强所见。

其他慢血流型的脉管畸形，如毛细血管畸形有局

限性皮肤增厚呈红色，一般很少做影像检查。快血流

型如动静脉畸形由供血动脉、引流静脉及较多发育异

常的连接两者的血管组成，占外周血管畸形的１０％左

右［１０］。ＭＲＴ２ＷＩ可见流空血管影，ＨＴＲＭＲＡ可显

示动脉及病灶早期强化，并可见静脉回流早显。本组

软组织病变中仅１例ＡＶＭ患儿行 ＭＲＩ检查，表现为

Ｔ１ＷＩ上团状混杂信号，Ｔ２ＷＩ上呈流空信号，增强后

不均匀强化。复杂的混合畸形 ＭＲＩ信号多变，准确诊

断较为困难。

本组１８５例中１８３例行影像学检查，其中１６３例

诊断为脉管性病变，影像诊断符合率８８．１％。１１例术

前影像诊断为非脉管性病变，包括诊断为纤维瘤、畸胎

瘤、皮样囊肿、横纹肌肉瘤等，９例未明确定性，最终病

理证实为复杂混合型脉管畸形较多。在１６３例诊断为

脉管性病变中，没有按照国际脉管性病变研究协会命

名的病例占大多数，脉管畸形诊断中大多是称为瘤，如

淋巴管畸形称淋巴管瘤，静脉畸形呈血管瘤等。

通过本次研究，复习了国际脉管性病变研究协会

最新脉管性病变的命名，规范了命名，明确了 ＵＳ和

ＭＲＩ为脉管性病变的首选影像诊断方法，并通过总结

脉管性病变的影像特点，为准确诊断脉管性病变提供

帮助。
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