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先天性血管病变的分类与治疗
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先天性血管病变是一组常见的疾病，发病率约

#&%’!"’。因不同种类有不同的自然病程，缺乏
统一的概念和准确的定义，存在重大的混乱而影响

恰当的分类和治疗［"，(］。明确病变是中胚层发育异

常造成的血管畸形，还是以血管内皮细胞等增殖形

成的血管瘤，是进一步进行病因学和治疗学研究的

前提。

一、分类

从形态学上，把先天性血管病变分为毛细血管

瘤、海绵状血管瘤、混合型血管瘤及蔓状血管瘤，毛

细血管瘤又分为葡萄酒色斑与草莓状血管瘤［%］，此

分类目前普遍应用于临床。)*++,-./等［0，!］依据先
天性血管病变的临床表现、胚胎组织学和血流动力

学等特征，在细胞学基础上把其分为血管瘤（1.2
34/5,634）和血管畸形（7489*+4:34+;6:34<,6/）(大
类。可以理解为：血管瘤主要通过内皮细胞增殖及

新生血管形成为基础的血管源性肿瘤，强调的是肿

瘤的特性；血管畸形强调的是脉管系统的先天畸形

及相应的异常血流动力学变化。根据血流动力学特

征，血管畸形可分成高流量和低流量(类［0］，高流量
血管畸形再分为动静脉瘘（4:<.:,67./6*8;,8<*+4，

=>?）和动静脉畸形（4:<.:,67./6*834+;6:34<,6/，

=>)）。大体上说，)*++,-./分类之血管瘤包含毛
细血管瘤、海绵状血管瘤和混合血管瘤，低流量血管

畸形主要以海绵状血管瘤为主，高流量血管畸形

（=>)和=>?）相当于蔓状血管瘤。从介入治疗角
度出发，更倾向于)*++,-./分类标准。
组织学上，血管瘤在增生期表现为显著性内皮

细胞增殖伴有胸腺嘧啶脱氧核苷酸结合，内皮下有

多层基底膜形成；在退化期表现为组织纤维化和脂

肪的沉积，缺少内皮细胞与胸腺嘧啶脱氧核苷酸的

结合［$］。按此种发展进程，血管瘤在生长期以“毛

细管状”结构为主，在退化期以“海绵状”结构为主。

血管畸形无内皮细胞的增生，含较大的血管腔道，排

列扁平内皮细胞，无胸腺嘧啶脱氧核苷酸结合。这

种异常的血管组织结构包含毛细血管、动脉、静脉及

淋巴管的一种或数种的组合。起源于血管畸形的内

皮细胞是很难长成正常细胞结构的，病变的发展是

通过原有血管腔的扩大和以前未充盈血管的开通而

发生，而不是细胞增生的结果。

二、临床表现

血管瘤是真正良性血管赘生物，自然病程一般

可分为增生期、稳定期和消退期。通常在出生时或

出生后头几个星期出现，并且在$!"(个月内呈现
持续性、爆发性生长，在半岁至"岁半即进入稳定
期，并伴有缓慢的退化［$］。在大多数患者，自然消

退是血管瘤自然病程的重要特征，又是一个漫长的

过程，在@岁前未治疗的患者@#’!A#’有自然退
化。表浅血管瘤表现为体表部红色、蓝色或紫色病

灶，境界清楚，四肢、躯干及面颈部均可发生。在婴

幼儿，大面积的血管瘤伴血小板减少性紫癫命名为

B484C4912).::,<<综合征，此病在未治疗的患者有较
高的病死率，可达!#’。功能性损害与血管瘤的解
剖部位有关，广泛的血管瘤病能引起充血性心功能

衰竭，下颌骨或上颌骨血管瘤在拔牙时可导致大量

出血而危及生命，眼睑和眼眶部位的血管瘤有引起

弱视、斜视、凸眼和压迫视神经的危险。

血管畸形通常在出生时就已经出现，好发于头

皮、面部、颈部及四肢，其临床表现与血管瘤有很大

差别。典型高流量血管畸形伴=>?的临床特征是：
病灶及周围区域内可见串珠状或索条状弯曲迂回的

粗大而带搏动的血管，表面温度高于正常皮肤，可扪

及持续性震颤，局部可听及连续性吹风样杂音。发

生在肢体末端的高流量血管畸形，常伴有肢体末端

缺血性疼痛、萎缩甚至发育缺陷。随着个体成长，血

管畸形呈膨胀性生长，从不发生退化［$］。在成人，

大多数血管病变属于血管畸形。

三、诊断

诊断先天性血管病变有%个基本目的："建立
诊断和分类；#明确病变的解剖范围和对邻近结构
的侵犯程度：$确定病变对局部、区域和全身有意义
的血流动力学影响。通常，通过临床表现、物理检查

及各种影像学检查能诊断血管瘤和血管畸形

血流动力学评估能通过非创伤性检查（测定节
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段性肢体血压、分析多普勒血流速度波形）获得，彩

色多普勒成像对高流量和低流量病变都能准确地诊

断出来，由于其方便、快速的特点，临床上普遍应用。

影像学检查的目的是发现和明确深在病变的特

征，表明病变的真正范围。在高流量性血管畸形，

!"#结合血管造影可更准确地描绘病变血管形态
结构，帮助制定治疗方案。$%同!"#一样是准确
评估病变范围最好的检查手段［&］。虽然血管造影

能详细描绘供血动脉、引流静脉及病灶中心的血管

解剖，但有一定创伤性，并且在儿童能引起动脉损

伤。在表明低流量病变和评估他们真正范围上，血

管造影是无用的，所以不是常规检查方法，除非对诊

断有疑问或考虑介入治疗。’(!的动脉造影表现
为：供血动脉代偿性增粗；畸形血管团管腔粗细不

均、排列紊乱，血管团内造影剂排空迅速、染色时间

极短（可与肿瘤区别）；引流静脉扩张，显影时间提

早［)］。应注意静脉显影的时间，能帮助选择栓塞颗

粒如*(’的直径。低流量血管畸形动脉造影的目
的是明确正常与病变动脉，典型征象是：动脉期管径

正常或稍增粗，动脉晚期有斑片状、点状畸形静脉显

影，随时间而扩大、变淡，持续至静脉期；畸形血管的

引流静脉常不能显示［+］。

在低流量血管畸形患者，直接穿刺静脉造影是

非常有用的技术，用来硬化治疗前确定病变范围。

最简单的方法是：压迫引流静脉使病变膨胀，直接穿

刺病灶，当抽得回血后，用含碘的造影剂造影；解除

压迫后，观察造影剂排空速度。造影表现为：团状或

蜂窝状血管显影，边界清楚，其内可见间隔，引流静

脉细小，有时可见粗大引流静脉。一般病灶内造影

剂的排空非常慢，可达数分钟［+］。$,&作为一种安
全的造影剂已经用作血管造影。在低流量血管畸形

中，直接穿刺静脉$,&造影，与含碘造影剂相比有
独特的优势，可重复检查，不会产生造影剂的负担，

而且在大多数患者可显示引流静脉。

四、治疗

治疗的困难来自于不明确病变自然变化过程，

没有完全安全和疗效的治疗模式及明确的治疗标

准。局限性病变可通过外科切除或介入治疗。然

而，在更常见的广泛性病变，要达到完全治愈几乎是

不可能的［-］。

（一）血管瘤 血管瘤有一个独特的自发性退

化的特性，应该采用保守治疗。生长快速的血管瘤

引起功能上的损害、面貌的缺陷或潜在的有生命危

害的并发症（包括凝血病、重复出血、感染、充血性心

功能衰竭），需要积极的多模式治疗，包括激光治疗、

放射治疗、激素治疗、干扰素治疗、手术治疗等［.］。

通常应用全身性类固醇药物治疗血管瘤，很少使用

外科切除，仅用在有危及生命的并发症患者。动脉

栓塞巨大血管瘤用来减少手术时出血。作为栓塞

剂，明胶海绵颗粒、*(’颗粒或#(’/,0颗粒是有
效的和安全的。

（二）血管畸形

12’(3。治疗的目的是去除病灶、治愈瘘道同
时保存末梢动脉血流。对于单一瘘道者外科手术结

扎与介入栓塞效果均较好。而只栓塞供血动脉近端

是无临床价值的，随后形成的多发侧支血管使病情

恶化，影响后续治疗。作为栓塞材料，钢圈和可脱离

球囊是最常用的，有用无水酒精成功治疗’(3的报
道。45678等［19］报道.例手术治疗及1例#:$’
（;8<=>?@AB&BC@5D<5CE@A5?7）栓塞后复发的’(3患者，
改用乙醇硬化，随访无复发。使用乙醇时需要非常

小心，因为非靶血管的栓塞可能导致组织坏死。当

瘘口较大和瘘道较短时，在瘘口的动脉段放置带膜

内支架用来封闭瘘口是一种新近发展起来的技术，

可成功地纠正血流。

&2’(!。除非病灶呈局限性，否则完全外科
切除’(!是根本不可能的。广泛性’(!供血动
脉的结扎和部分切除常会复发，一旦复发其后果比

手术前更坏，而且外科切除常有大出血的危险。动

脉栓塞在’(!的治疗中扮演一个主要的角色，不
仅辅助手术，而且是一个确切的治疗方法［11］。据报

道病灶局部的放射治疗亦不失为一种较好的治疗方

法，但需要长时间重复治疗才能达到病灶的缩小甚

至消失［1&］。通过对盆腔复杂型难治性’(!的栓
塞随访发现，要达到完全根除是困难的，栓塞后也常

有复发，但大多数患者远期效果比较理想，但常需要

多次栓塞［-］。如果病变相当广泛，多模式系列治疗

能减少过度栓塞引起的组织损伤、栓塞后水肿、感

染、坏死等并发症的危险。

介入治疗需要特殊器材和技术以识别和超选择

供血动脉，并且释放适当的栓子到达病灶，如果只栓

塞近端供血动脉将会与外科结扎相似，效果较差并

且复发。伴有路图功能的FG’设备和精巧的微导
管技术已经使超选择栓塞即使非常小的供血动脉成

为可能。预防非靶动脉栓塞必须做到：!明确所有
的供血动脉和侧支循环，"导管尽可能接近病灶中
心，#防止栓子返流进入非靶血管，$栓子需具有可
视性。明胶海绵颗粒、钢圈和可解脱球囊是不适合
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栓塞!"#的，因为他们不能达到病灶中心。$"!、

%&’!（%()*+,-(.(/,0120/3,-0+4）、鱼肝油酸钠和无水
乙醇是常用的栓塞剂。

$"!具有颗粒性，参考引流静脉显影时间来选
择其大小。在供血动脉注入造影剂后56出现引流
静脉者，可采用直径.77!587"9的颗粒，.!56显
影者可采用587!877"9颗粒，:!.6显影者可采
用877!;77"9颗粒，在:6内显影者忌用$"!，可
采用血管硬化剂或%&’!栓塞。造影时采集速度
应达到<帧／6以上，以便准确地判断引流静脉显影
时间。栓塞后一般:个月左右造影复查，对残留和
新发生的血管进行补充栓塞［=］。%&’!是液态栓塞
剂，当其接触离子溶液（离子型造影剂、盐水和血液）

时，能快速地从单体形式变成聚合体的形式。$"!
和%&’!最初被认为是永久性栓塞剂，现已证明栓
塞后血管再通可引起复发。有经验的神经介入放射

学家更愿用%&’!来栓塞!"#［::］，$"!则更好地
用在术前栓塞。

无水乙醇通过使受损红细胞聚集、血浆蛋白变

性、血管内皮不可逆性损伤引起血栓形成而达到快

速、永久闭塞血管。>0?46等［:5］报道用无水酒精治
疗手术失败或不适合手术的.7例!"#患者，效果
良好，:@例随访病灶永久性消除，未发现新生血管
和重新开通现象，并发症发生率约:5A，症状较轻
并经保守治疗缓解。在用乙醇治疗过程中，可用阻

塞球囊、血压计袖带等来阻滞血流，以最大限度发挥

乙醇的特性。如果导管不能超选择至病灶中心，禁

止使用无水乙醇栓塞。

如果超选择插管困难，可考虑直接经皮穿刺

!"#病灶本身治疗［;，:B］。对表浅部位的!"#注
射栓塞剂时，在挤压排空病灶内的血液后，使用

57A!87A%&’!碘油混合液注射其内，可达到完
全栓塞的效果。栓塞剂还可用$"!颗粒和无水乙
醇等。C2946［:8］治疗::例伴有!"D的!"# 和

::例血管瘤型血管畸形，其中:=例使用经皮穿刺
治疗，B例使用经静脉途径栓塞治疗。合并!"D的

::例患者中;例效果良好，合并血管瘤的患者:7
例症状得到有效控制。由此可见，对病灶的直接穿

刺治疗和经静脉途径的栓塞治疗也是比较安全有效

的。

5E低流量血管畸形。在低流量病变，单纯经导
管栓塞难以达到治疗目的，结合经皮穿刺硬化治疗

相对于外科切除是安全和有效的方法，特别是位于

颜面部的病变。

通常用的硬化剂是无水乙醇、鱼肝油酸钠和平

阳霉素。国内李彦豪在平阳霉素的使用上积累了大

量的经验。平阳霉素对异常血管内皮有明显的破

坏、抑制作用，使其发生变性坏死，继而形成血栓，闭

塞畸形血管腔［=］。因作用过程相对缓慢，即使误注

入病灶外所造成的损伤也较轻微。注射时可配合局

部压迫阻滞血流。平阳霉素用量为.!=9F，以少
量液体将其溶解并与.!89-碘油混合均匀，透视
下直接穿刺病灶并缓慢注入异常血管内，使其完全

充填后拔针。一般术后:个月内病变可缩小，5!<
个月病灶基本愈合。对于缩小不完全者可在术后:
!.个月补充治疗。软组织内病变硬化时可引起局
部明显红肿热痛、脱皮、甚至发生局部肌肉及皮肤坏

死等严重并发症［;］，需慎重治疗。笔者曾遇见:例
会阴部低流量血管畸形，因过度栓塞引起臀部肌肉

坏死，需清创并植皮治疗。为减轻术后肿胀、疼痛等

不良反应，可使用激素类药物辅助治疗。

在低流量血管畸形内注入足量的’G.（达到87
9-）气体能进入到小的血管，显示病灶的边界比常
规碘造影更清楚，透射线的’G.气体滞留在病变的
血管腔内，此时用不透射线的硬化剂立即经皮注射

治疗，容易监视注入硬化剂的分布状态。另外注入

的’G.把病变血管腔内的血液挤出，能尽量减少乙
醇的稀释程度，使其尽可能接触血管壁，发挥最大的

硬化效果。在病灶近端，使用血压计袖带充气加压

至57!8799HF以上，可预防引流静脉把乙醇过
早引流走及流入血液对乙醇的稀释和正常部位血管

内皮损伤。在病灶有分隔、乙醇(碘油混合液充盈不
完全的情况下，需要多点穿刺和注射。撤除导管后，

用弹性绷带包扎病灶持续.BI。在注射乙醇过程
中，患者共同体验是局部显著的疼痛，持续数秒!数
分钟，预防措施是提前应用吗啡、哌替啶等麻醉止痛

药或局部使用利多卡因。

结论

用任何治疗模式，治愈血管瘤和血管畸形是困

难的。对病变自然发展过程的认识，对治疗效果的

理解，潜在的并发症，各种治疗方法的限度，各治疗

部门间的合作，栓塞材料的恰当选择和正确应用，临

床经验和技能的积累，以上这些方面，能帮助我们作

出合理的治疗计划并提高治疗效果。
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·病例报告·

卵巢动脉供应子宫肌瘤并行栓塞治疗一例

黄艺生 杨熙章 吴纪瑞

作者单位：D%EE"% 南京军区福州总医院医学影像科

患者女，DB岁。因月经量增多D个月，伴尿频、尿急"E8
入院。体检：贫血貌，子宫增大，孕"月大，质硬，形状不规则，
活动，双侧附件未见异常。Q超：子宫大小约为A<5_#<5_
C<5，宫内可探及一圆形低回声区，大小约为#&!<5_#<5_
#&%<5，边界清楚，内部回声欠均匀，提示子宫肌瘤。采用

L128+7610技术，经右股动脉入路将导管头置于腹主动脉髂动
脉分叉平面行双侧髂内动脉’LJ，见双侧子宫动脉明显增粗，

扭曲，并见肿瘤血管及肿瘤染色（图!），随之行双侧子宫动脉
栓塞术，栓塞剂用?OJ颗粒。术后常规复查腹主动脉’LJ，
发现一粗大、扭曲的卵巢动脉起源于腹主动脉腰"平面，呈螺
旋状下降进入右侧盆腔区，并见扭曲扩张的肿瘤血管及肿瘤

染色（图"），再次行动脉栓塞术。术后患者除感下腹部隐痛
外，余无明显不适。D个月后复查Q超肌瘤缩小约B%‘，月经
量恢复正常，膀胱压迫症状解除，贫血症状改善。

图! 双侧子宫动脉起源于髂内动脉，呈明显增粗，扭曲。小骨盆区

见不规则扩张的肿瘤血管及肿瘤染色

图" 原起源于髂内动脉的双侧子宫动脉已被栓塞，右卵巢动脉自
腹主动脉腰"平面，粗大、扭曲，并呈螺旋状下降进入盆腔区，
子宫右侧见肿瘤血管及肿瘤染色

（收稿日期："EED$E#$EF）
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