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·案例分析·

巨大肿物伴丘疱疹的浅表淋巴管畸形患者1例并文献复习

游淑琼,吴 倩,姜福琼△

(昆明医科大学第二附属医院皮肤科,云南
 

昆明
 

650000)

  [摘 要] 浅表淋巴管畸形是指先天性淋巴管异常,主要发生在头颈及腋下等淋巴管丰富的区域。该文

分析了该皮肤科2021年8月收治的1例发生在右侧大腿外侧巨大肿物伴丘疱疹的浅表淋巴管畸形。从起初的

鸡蛋大小发展至目前约12
 

cm×12
 

cm大小的巨大肿物,之后有进一步增大的可能,这对患者身心方面均能产

生影响。而对于浅表淋巴管畸形治疗时机的选择目前暂无全面概述,该文对该病例临床资料进行整理分析并

复习相关文献,进一步阐明该病临床表现及治疗方法的选择。
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  浅表淋巴管畸形是一种先天性淋巴管障碍,因其

内聚集淋巴液和血液,有时肉眼难以与疣状血管瘤、

毛细血管扩张性肉芽肿及带状疱疹鉴别[1]。因此,进
一步探讨及阐明其临床表现及无创检查在浅表淋巴

管畸形中鉴别诊断及其治疗显得尤为重要。

1 临床资料

  患者,男,18岁,右侧大腿外侧丘疹、肿块16余

年。患者16年前无明显诱因下右侧大腿根部外侧出

现皮下包块,约鸡蛋大小,质硬,活动度差,边界不清,

无自觉症状,皮损逐渐长大,并在肿块表面出现紫红

色丘疹,似“血疱”样外观,刺破后可流出暗红色液体,

无自觉症状。该患者曾在当地就诊,诊断为“带状疱

疹、皮肤感染”等,予“阿昔洛韦、头孢类抗生素、甲硝

唑、维生素C、林可霉素”等药物治疗无效,肿块渐增

大,“血疱”渐增多。体格检查:各系统检查未见明显

异常。皮肤科查体:右侧大腿外侧部可及大小为12
 

cm×12
 

cm的皮下包块,质硬,表面可见密集分布的

蛙卵样至花生大小半球形暗红色丘疹,散在色素沉着
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(图1)。体表肿物超声检查:右侧大腿根部外侧皮下

软组织增厚,回声不均,血流稍丰富。皮肤病理检查:
真皮及皮下可见成熟扩张的淋巴管,腔内含有浆液及

部分红细胞,血管周围少许淋巴细胞浸润(图2)。诊

断:淋巴管畸形。治疗:建议患者行病灶内注射硬化

剂联合手术切除肿物,患者考虑术后瘢痕及复发因

素,未行治疗,嘱患者定期复诊。

图1  患者临床皮损图
 

  注:A、B.真皮及皮下可见成熟扩张的淋巴管,腔内含有浆液及部分红细胞,血管周围少许淋巴细胞浸润[苏木精-伊红染色(HE染色),100×,

200×];C.淋巴管内皮细胞D2-40染色(+)(D2-40染色,200×)。

图2  皮疹病理图

2 讨  论

  淋巴管畸形过往曾被认为是淋巴管的良性过度

增生,又叫单纯性淋巴管瘤或者是局限性淋巴管瘤。
目前,淋巴管畸形主要被认为其并非淋巴管的肿瘤性

增生,而是浅表淋巴管或起始淋巴管的先天性畸形。
发病率约1/4

 

000~1/2
 

000。该病可发生在任何年龄

阶段,但最常见于幼儿阶段,2岁以前发病更为多

见[2]。可发生于全身各处,一般最常见于头颈部及腋

窝这些主要淋巴系统所在区域,纵隔、腹膜后及腹股

沟次之,躯干四肢较少见[3-4]。根据淋巴管囊腔的可

分为巨囊型(1个或多个体积≥2
 

cm3 的囊腔)、微囊

型(多个 体 积<2
 

cm3 的 囊 腔)和 混 合 型(两 者 兼

具)[5]。

2.1 临床表现及鉴别诊断 淋巴管畸形的临床症状

受到多方面因素影响,其中包括病变范围、深度及病

变类型而表现各不相同。浅表淋巴管畸形表现为多

发性、成群状、分散状、半透明或出血性水疱丘疹,类
似于蛙卵。由于血液和淋巴液混合其中,使部分丘疱

疹呈紫色表现。若皮损发生在生殖器区域,表面可能

是疣状,该病变可能被误认为是疣。相关主观症状可

能包括瘙痒、疼痛、烧灼感等。临床上浅表淋巴管畸

形易与疣状血管瘤、毛细血管扩张性肉芽肿混淆,上
述疾病发生部位无特异性。虽然组织病理是不同疾

病诊断的“金标准”,但皮肤镜、皮肤CT、皮肤超声等

无创辅助检查对上述疾病的鉴别也十分重要。当皮

肤镜下同时具备均一红色区域、白色衣领征、白色轨

道征等特征表现时,诊断毛细血管扩张性肉芽肿的准

确性较高[6]。浅表淋巴管畸形在皮肤镜下见浅黄色

隔膜包饶黄色囊腔,或者出现红黄交替的囊腔。皮肤

镜下的疣状血管瘤主要是在蓝色背景下出现角化过

度,主要为疣状斑块,周边可见深蓝色间隙[7]。皮肤

超声的应用对皮损的面积、深度有更清晰的描述,可
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进一步了解病变的情况。皮肤超声下淋巴管畸形主

要表现为无回声的囊腔,各个囊腔间有分隔,其内未

见血流信号。而血管瘤及血管畸形中可见不同回声,
也可见丰富的血流信号。根据上述不同表现,无创辅

助检测对不同浅表脉管疾病有初步的鉴别意义。

2.2 治疗 目前,对于淋巴管畸形治疗,传统的治疗

方法是手术治疗、病灶内注射硬化剂(例如无水乙醇、
博来霉素等)[8]、激光治疗及药物,但要视患者病情给

予相应的治疗方案,例如硬化治疗对于巨囊型及混合

型的疗效较佳[5];对于较小病灶、较大病灶(巨囊型及

混合型)经硬化治疗后病灶明显缩小及对外貌有较严

格要求的情况下可进行手术治疗[9]。对于上述病例,
建议先进行硬化剂注射后,待病灶缩小后再行手术治

疗,此种方法对于较大皮损的患者来说,既能取得较

好的美容效果,又能防止复发。也有学者提出,刮除

术联合硬化剂治疗,也是一种治疗方法,且感染率及

复发率均较低[10]。目前,随着“精准医疗”这一概念的

提出及脉管畸形遗传学研究领域的突破,靶向药物治

疗淋巴管畸形成为当前的研究热点。在脉管畸形领

域中发现的2条通路(分别为PI3K/AKT/mTOR通

路、Ras/Raf/MEK/ERK通路)可作为靶向治疗的基

础[11-12]。现已知的西罗莫司是 mTOR受体抑制剂,
其通过减少细胞增殖及血管增生作用于脉管疾病,而
成为一种新型的的靶向治疗药物[13],但西罗莫司的用

药安全性还有待进一步验证。同时美国费城儿童医

院的多位研究者在斑马模型中已证实了RAS/MAPK
通路基因突变可导致淋巴管异常。MEK 抑制剂、

ERK抑制剂在体外试验中有效,这将有望成为淋巴

管畸形这一疾病的治疗靶点[11]。
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