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　　患者，男，５０岁，因“腹胀１０余天”于２０２０年７月９日入
院。患者１０余天前无明显诱因出现腹部撑胀不适，以脐周部
为著，无恶心、呕吐、烧心、反酸、腹痛、腹泻、黑便，进饮食量较

前减少，伴有消瘦，行腹部超声检查提示脾脏肿大并异常回声，

轻度脂肪肝，遂收入我院。既往体健，无相关病史。母亲健在，

父亲死于脑出血，兄弟体健，无家族性遗传病史。体格检查：贫

血貌，神志清楚，皮肤及黏膜未见出血点、瘀斑、血管瘤等。心

肺听诊无明显异常，腹肌稍紧，无压痛及反跳痛；肝脏肋下未触

及，脾脏肋下 ６ｃｍ。实验室检查：血常规：ＷＢＣ计数 ７．７３×
１０９／Ｌ（４．００～１０．００×１０９／Ｌ，括号内为正常参考值范围，以下相
同），ＲＢＣ计数 ３．３６×１０１２／Ｌ（４．００～５．５０×１０１２／Ｌ），血红蛋白
（Ｈｂ）９２ｇ／Ｌ（１２０～１６０ｇ／Ｌ），ＰＬＴ计数 ２０×１０９／Ｌ（１００～３００×
１０９／Ｌ），网织红细胞百分比２．９９％（０．５０％ ～１．５０％），乳酸脱
氢酶４７２Ｕ／Ｌ（１０９～２４５Ｕ／Ｌ）。肝肾功能、电解质、胰腺酶三项
（血清脂肪酶、淀粉酶、胰淀粉酶）、男性肿瘤筛查、甲状腺功能

三项（血清游离甲状腺素、游离三碘甲状原氨酸、促甲状腺素受

体抗体）、贫血三项（血清铁蛋白、叶酸、血清维生素 Ｂ１２）、感染
四项（乙肝表面抗原、丙肝抗体、梅毒螺旋体特异性抗体、ＨＩＶ
抗原及抗体）、自身免疫抗体、血 β２微球蛋白、尿常规、大便常
规均未见异常。腹部超声检查结果示脾脏肿大并异常回声。

骨髓涂片及骨髓活检结果示：骨髓增生较活跃（约８０％），粒红
比例减小，均以中幼及以下阶段细胞为主，巨核细胞不少，分叶

核为主；淋巴细胞散在分布，倾向反应性；局部纤维血管增生。

２０２０年７月２５日上腹部ＭＲＩ结果示：脾脏体积明显增大，信号

不均匀，内见散在多发斑片状 Ｔ１Ｄｕａｌ、ｆｓＴ２高或低信号灶，
ＤＷＩ呈高信号，静注 ＧＤＤＴＰＡ后呈相对低信号。考虑为肿瘤
性病变，淋巴瘤可能性大（图１）。患者于２０２０年８月７日输注
ＰＬＴ后于全麻下行腹腔镜下脾脏切除术。术中探查：脾脏被大
网膜包裹并致密粘连，分别位于左腋前线（５ｍｍ）、左锁骨中线
（１２ｍｍ）、右腋前线（１２ｍｍ）、右侧锁骨中线（５ｍｍ），充分分离
粘连后可见脾脏体积增大，呈花斑样改变，游离脾脏上下极，完

整剥离出脾脏（图 ２）。术中取脾脏组织行病理活检（图 ３Ａ、
Ｂ）。根据上述病理检查结果，脾脏梭形细胞增生，间质出血，结
合免疫组化，符合卡波西肉瘤（ＫＳ，ＷＨＯ分类为中间型血管肿
瘤，低度恶性）。免疫组化结果：ＣＫ（－），ＥＲＧ（＋）（图 ４Ａ），
ＣＤ３１（＋）（图４Ｂ），ＣＤ３４（＋），ＣＤ８（个别细胞 ＋），ＦＬＩ１（＋），
Ｋｉ６７（１０％＋），Ｄ２４０（灶性＋），ＥＭＡ（－），ＨＨＶ（－），ＥＢＥＲ（－）。
术后患者病情好转出院。２０２０年９月４日患者因出现皮肤、巩

图１　患者２０２０年７月２５日上腹部ＭＲＩ检查结果　图２　患者

２０２０年８月７日行脾脏切除术：切除脾脏的大小为２２ｃｍ×１８ｃｍ×

１２ｃｍ，表面部分被膜缺失，切面暗红，见多处灰白灶

图３　患者２０２０年８月７日脾脏组织病理检查结果：Ａ：低倍镜下组织均呈多结节状，边界清楚，由增生的梭形细胞组成，伴

间质出血［苏木素伊红（ＨＥ）染色，×１００］；Ｂ：高倍镜下可见增生的梭形细胞纵横交错排列，被含有 ＲＢＣ的裂隙样腔隙分

割，呈筛孔状或蜂窝状，在梭形细胞胞质内或细胞外可见嗜伊红色透明小体，梭形细胞之问见外渗的ＲＢＣ（ＨＥ染色，×２００）

图４　患者２０２０年８月７日脾脏免疫组化结果：Ａ：ＥＲＧ阳性；Ｂ：ＣＤ３１阳性（ＥｎＶｉｓｉｏｎ法，×１００）
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膜黄染，伴浓茶尿、食欲减退再次入院。体格检查：贫血貌，皮

肤、巩膜重度黄染，移动性浊音（＋）。实验室检查：血常规：
ＷＢＣ计数２９．０１×１０９／Ｌ，中性粒细胞７７．７％（５０％ ～７０％），
ＲＢＣ计数２．０４×１０１２／Ｌ，Ｈｂ６０ｇ／Ｌ，ＰＬＴ计数３６×１０９／Ｌ，网织
红细胞百分比７．０２％；肝功能：ＡＬＴ９０Ｕ／Ｌ（０～３３Ｕ／Ｌ），ＡＳＴ
１２７Ｕ／Ｌ（０～３２Ｕ／Ｌ），总胆红素２２９．８μｍｏｌ／Ｌ（３．４～２４．０μｍｏｌ／Ｌ），
直接胆红素 １５８．０μｍｏｌ／Ｌ（０．１～６．８μｍｏｌ／Ｌ），间接胆红素
６８．００μｍｏｌ／Ｌ（１．７１～１５．２２μｍｏｌ／Ｌ），白蛋白３０．７ｇ／Ｌ（３４．０～
５４．０ｇ／Ｌ），谷氨酰转肽酶３２０Ｕ／Ｌ（０～４０Ｕ／Ｌ），碱性磷酸酶
７１２Ｕ／Ｌ（３５～１０５Ｕ／Ｌ），总胆汁酸１６７．１μｍｏｌ／Ｌ（０～１５．０μｍｏｌ／Ｌ），
唾液酸９１４ｍｇ／Ｌ（４５６～７５４ｍｇ／Ｌ），乳酸脱氢酶８８４Ｕ／Ｌ。凝血
六项：凝血酶原时间１８．９０Ｓ（１１．００～１４．００Ｓ），活化部分凝血
活酶时间６７．５０Ｓ（２８．００～４３．５０Ｓ），凝血酶时间无异常，纤维
蛋白原１．５２ｇ／Ｌ（２．００～４．００ｇ／Ｌ）。直接抗人球蛋白试验、间
接抗人球蛋白试验结果均为阴性。尿常规：胆红素（＋＋＋）。
腹部超声结果示：肝脏明显增大、回声不均；肝右叶低回声结

节；腹腔积液。上腹部ＭＲＩ结果示：１．符合脾肿瘤切除后改变；
２．肝内弥漫性异常信号影，参阅２０２０年７月２５日 ＭＲＩ片，考
虑为多发肝转移瘤。入院后给予对症治疗，患者症状逐渐加

重，精神差，于２０２０年９月６日自动离院。出院后７天患者因
肝衰竭死亡。

　　讨　　论
ＫＳ是一种具有局部侵袭性的内皮细胞肿瘤，于１８７２年由

ｋａｐｏｓｉ首次报道，又称为多发性特发性出血性肉瘤。ＫＳ主要表
现为皮肤的多发性斑点状、斑块状或结节状皮损，初始发生于

足部和小腿皮肤的多发性蓝色斑块或结节，并逐渐向肢体的上

部发展。除了累及皮肤、黏膜外，ＫＳ最易累及淋巴结和胃肠
道［１］。部分患者可有内脏的广泛受累［２］，内脏病变可先于皮肤

的病变或者单独发生而不伴有皮肤病变［３］。脾脏最常见的非

造血系统肿瘤为血管肿瘤，常见的有血管瘤、淋巴管瘤、海岸细

胞血管瘤和血管肉瘤，其他少见的有ＫＳ、血管外周细胞瘤和血
管内皮细胞瘤等。卡梅现象（ＫＭＰ）是在脉管肿瘤和脉管畸形
的疾病基础上伴发ＰＬＴ减少、微血管性贫血和消耗性凝血功能
障碍的一类临床表现，病程凶险，患者病死率高达３０％［４］。常

见的致死原因包括凝血功能紊乱、严重感染导致败血症及肿瘤

侵袭重要器官等。本例患者以腹胀为首发症状，进一步检查发

现贫血、血小板减少、脾脏增大，影像学检查结果支持脾脏恶性

肿瘤，术后病理检查结果证实为 ＫＳ。后患者再次出现 ＰＬＴ减
少、溶血等表现，考虑合并了 ＫＭＰ，病情进展快，出现肝脏的广
泛侵袭，导致肝功能衰竭，凝血功能紊乱最终导致死亡。

目前ＫＳ发病确切病因不明，但与人类疱疹病毒８（ＨＨＶ８）
的感染关系密切，几乎１００％的病变中都存在这种病毒，因此该
病毒又称为ＫＳ相关性疱疹病毒（ＨＳＨＶ）。其他因素如免疫抑
制可能对ＫＳ发病有重要的促进作用。但周小鸽等［５］报道，通

过采用单链探针原位杂交和聚合酶链式反应（ＰＣＲ）技术，在
１４例ＫＳ患者中共检测到１０例（７１％）有ＨＨＶ８感染，２９％没有
ＨＨＶ８的感染。因此，虽然ＫＳ与ＨＨＶ８存在密切关系，但是也
有阴性的患者，临床一定要综合分析。如本例患者，病理检测

结果中ＨＨＶ８为阴性。
在病理方面，显微镜下最典型的 ＫＳ特征为梭形细胞形成

含有ＲＢＣ的裂隙，病灶内混有淋巴细胞、含铁血黄素细胞和其
他炎症细胞。免疫组化结果显示Ⅷ因子相关抗原、ＣＤ３１、
ＣＤ３４、血管紧张素转换酶、血栓调节素、白细胞粘附分子１等
呈阳性，Ｄ２４０始终呈阳性。本例患者脾脏组织病理检查在高
倍镜下可见增生的梭形细胞纵横交错排列，梭形细胞被含有红

细胞的裂隙样腔隙分割，呈筛孔状或蜂窝状；且免疫组化结果

显示ＣＤ３１（＋），ＣＤ３４（＋），ＦＬＩ１（＋），ＥＲＧ（＋），Ｄ２４０（灶性＋）。
ＫＳ是一种血管肿瘤，由于流式细胞术检测发现几乎所有

病变都是二倍体［２］，因此，似乎支持其为增生性病变。但病变

的克隆性和有些病变有明显的侵袭性行为，又支持病变性质为

肿瘤性［６７］。在良恶性方面，诊断病理学在皮肤章节中的血管

或血管内皮细胞及淋巴管分化肿瘤中，又把 ＫＳ归为恶性肿
瘤［８］。而在软组织疾病章节 ＷＨＯ分类中认为其是中间型血
管肿瘤［９］，本例患者的诊断也是依据了ＷＨＯ的分类标准。

在治疗方面，根据ＫＳ疾病的不同阶段、发展类型、临床类
型和免疫状况而不同。若是局限性结节患者或内脏严重累及

时，可考虑外科切除。如局限于皮肤或粘膜及典型的结节性病

变，放疗效果也较好。常用的化疗药物包括足叶乙甙、紫杉醇、

阿霉素、雷帕霉素、吉西他滨等。ＫＳ的治疗方案还未有标准化
指南指导，远期疗效不佳。目前，新治疗靶标的研究主要集中

在阻止成瘤过程、炎症调控、阻止病毒复制、细胞周期的调控等

方面［１０］。
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ｆａｃｔｓ，ｃｏｎｃｅｐｔｓ，ａｎｄｃｏｎｊｅｃｔｕｒｅｓ［Ｊ］．ＪＮａｔｌＣａｎｃｅｒＩｎｓｔ，１９９９，９１（１７）：
１４５３１４５８．

［８］王文泽．诊断病理学（第三版）［Ｍ］．北京：人民卫生出版社，２０１３：
１１１１１１１３．

［９］朱雄增．软组织肿瘤 ＷＨＯ最新分类特点［Ｊ］．临床与实验病理学
杂志，２００３，１９（１）：９４９６．

［１０］卢改会，吴秀娟，普雄明，等．Ｋａｐｏｓｉ肉瘤治疗的研究进展［Ｊ］．国际
皮肤性病学杂志，２０１７，４３（５），２６９２７２．
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