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血管球瘤是一种起源于正常血管或其他动静

脉吻合处的良性血管性错构瘤，相对罕见，常见于

手指的甲板下，典型三联征为间歇性疼痛、压痛以

及对冷激惹痛。典型病理表现为真皮内界限清楚的

肿瘤团块，其内包含血管腔，血管周围围绕着多层

血管球细胞。发生于耳垂者国内尚未见有报道。

1 临床资料

患者，女性，82岁，左耳垂暗红色结节 3年，伴
间断性疼痛。3年前无明显诱因左侧耳垂出现米粒
大小红色丘疹，逐渐增大，伴有针扎样自发性阵发

性疼痛，按压时偶感疼痛，寒冷刺激时会诱发疼痛。

2019年 4月 23日就诊于天津市中医药研究院附属
医院皮肤科，既往体键，否认蚊虫叮咬史及局部外

伤史，个人史无特殊，否认家族中有类似患者。体格

检查：系统查体未见明显异常。皮肤科检查：左侧耳

垂见表面光滑边界清楚、直径约 0.7 cm的红色结
节，触之稍韧，轻微触摸疼痛不明显，用力按压时偶

感疼痛，遇冷刺激时诱发疼痛（图 1）。皮损组织病理
学检查：真皮内可见界限清楚的肿瘤团块，其内包

含狭窄或扩张的血管腔，管腔内衬一层细长且扁平

的内皮细胞，血管周围围绕着多层血管球细胞，球

细胞呈大小、形态均匀一致的圆形或卵圆形，胞浆

较少，且具嗜酸性特征（图 2）。诊断：血管球瘤。治
疗：手术完整切除。

2 讨论

血管球瘤形态上为表面光滑、与血管球类似的

瘤体，切面似细嫩质软的肉芽组织，呈灰红色或红

色的实性结构。该肿瘤是由传入小静脉、吻合血管、

传出小动脉组成，是一种特殊的功能性受体结构。

其生理功能包括调控局部血流量、控制末梢血管收

缩及舒张，并在调节体温中发挥重要作用。典型三

联征为间歇性疼痛、压痛以及对冷激惹痛。疼痛程

度各不相同，部分患者疼痛向患指放射。血管球瘤

临床少见，约占软组织肿瘤的 2豫，主要发生在指的
注：左侧耳垂见直径约 0.7 cm的红色结节，表面光滑，边界清楚

图 1 左耳垂暗红色结节

注：A：真皮内界限清楚的肿瘤团块；B：瘤内可见狭窄或扩张的
血管腔，管腔内见扁平细长的内皮细胞，血管周围由数层大小均匀

一致圆形或卵圆形细胞围绕，胞浆少、嗜酸性

图 2 耳垂红色结节病理表现（HE染色）
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远端，尤其是甲板下，其次是手掌、手腕、前臂和足

部。此外，尽管较为罕见，该肿瘤也可发生于血管球

细胞分布稀疏或缺如的部位甚至可累及皮肤以外

的器官和系统，如面颈部、消化系统、呼吸系统、生

殖系统等[1]。本病病因尚不清楚，部分可能与外伤、

长期挤压、摩擦、温度变化等有关，也可能与血管球

肥大及遗传因素有一定关系。血管球瘤绝大多数为

良性，极少数表现为恶性，可分为单发性和多发性，

后者又可分为先天性斑块样型、局限性、播散性。单

发性常为孤立的、直径约1 cm、表面光滑的紫红色或
紫蓝色结节，质地柔软或质硬，多伴有疼痛。多发性

常无明显疼痛，常染色体显性遗传，其易感基因已

定位于 1p21-22[2]。也有少数患者为散发，皮疹可发

生于身体任何区域，典型临床特征为散在分布、直

径通常为数厘米的紫色或蓝色的丘疹、结节，少数

患者瘤体疼痛，但大多数无明显自觉症状。本例患

者肿瘤位于耳垂，为直径约 0.7 cm的实性红色肿
物，表面光滑，此部位相对疏松，缺乏重要的血管神

经，痛感不明显，本例患者虽无典型的临床三联征，

结合临床特征及病理表现，虽未做免疫组化仍可确

诊。虽然以往已有多例发生于鼻、眼、唇、耳道等头

颈部血管球瘤的病例报道[3-5]，但发生于耳垂者非常

罕见，Yoshida[6]最早于 1995年发表了 1例 53 岁男
性右耳垂血管球瘤病例。Gulati等[7]于 2024年 1月
报道 1例 37岁男性右耳垂血管球瘤。但国内文献
尚未见有报道者。笔者检索了近年来国内外部分文

献，将发生于头颈部的 21例血管球瘤数据汇总，见
表 1。

综上可见，头颈部血管球瘤以单发性为主，好

发于青中年女性，无明显疼痛症状的占 76.2%，伴疼
痛者仅占 23.8%，而且疼痛者中无 1例有典型的临

床三联征。发生于鼻、虹膜、舌者均无疼痛。舌体血

管及感觉神经丰富，但此 3例患者均无任何症状，
有待进一步研究。当然也可能与样本量较小有关。1
例播散型者皮疹位于面部、耳部、肢体，均无疼痛

感，而 1例头皮多发性者却出现剧烈疼痛，影响工
作及睡眠。部分文献报道，血管球瘤在女性中更为

常见，且多发于 20耀40岁[8-9]。但非甲下区域的血管

球瘤则更常见于男性[10-11]。

血管球瘤的诊断主要根据临床表现、组织病理

学及免疫组化。单发性血管球瘤的典型组织病理学

表现为：瘤体位于真皮或皮下组织内，周围有境界

清楚的纤维组织包绕，瘤内含有大量狭窄的血管

腔，腔内见一层扁平细长的内皮细胞，周围围绕多

层血管球细胞，球细胞呈形态大小均匀一致的圆形

或卵圆形，胞质呈弱嗜酸性[12]。光镜下可见肿瘤组织

由脉管系统、血管球细胞和平滑肌细胞组成，免疫

组化：波形蛋白（Vimentin）、平滑肌肌动蛋白（SMA）
及郁型胶原常阳性，CD31、Desmin、S-100 一般阴
性，偶可阳性[13]。Vimentin提示肿瘤细胞具有间叶来
源特征，SMA表明肿瘤细胞表达平滑肌标志物，符
合血管球瘤的平滑肌起源。郁型胶原提示肿瘤细胞
周围有基底膜成分，进一步支持血管球瘤的诊断。

CD31是内皮细胞标志物，阴性结果排除了血管内
皮来源肿瘤的可能性；Desmin是肌源性标志物，阴
性结果排除了肌源性肿瘤（如平滑肌瘤）的可能性；

S-100是神经源性标志物，阴性结果排除了神经源
性肿瘤的可能性。多数认为血管瘤细胞来源于变异

的平滑肌细胞，根据瘤体内血管、球细胞和平滑肌

的占比，将血管球瘤分为球血管平滑肌瘤、球血管

瘤和实体型球瘤 3类。球血管平滑肌瘤相对少见，占
比<10豫，除球细胞外，还有平滑肌束，同时可见球细
胞和平滑肌细胞之间的移行；球血管瘤特点为病变

含扩张的血管腔隙或海绵状血管，血管壁有数层球

细胞包绕；细胞形态一致，小圆形或多边形，胞质透

明或嗜酸性，胞核小而圆位于中央，不见核分裂，细

胞间界限清楚，间质可伴玻璃样变或黏液样变；实

体型球瘤最常见，约占 75豫，特点为球细胞巢围绕
毛细血管周围，部分区域形成“袖套状结构”[14]。另外

还有上皮样血管球瘤、嗜酸性血管球瘤等其他几种

少见的特殊类型。

血管球瘤早期临床表现不典型，临床上需与蓝

色橡皮疱样痣综合征、色素痣、血管脂肪瘤、静脉畸

形等相鉴别。组织病理学上需与结节性汗腺瘤、血

管平滑肌瘤、神经鞘瘤、恶性血管球瘤等相鉴别。

血管球瘤如症状明显影响生活者应完整切除

表 1 21例头颈部血管球瘤报道数据汇总表

项目 数据

性别 女性 18例，男性 3例

年龄 2耀62岁

发病时间 9 d耀15年

发病部位

鼻（鼻尖、鼻腔、鼻中隔）5例；耳（鼓室、外耳道、中
耳、耳垂）5例；舌 3例；眼（虹膜）2例；颈部 2例；颧
骨 1例；上颌骨 1 例；头皮多发 1例；播散性 1 例
（面部、右耳、右侧肢体）

临床症状
无疼痛者 16例；伴有局部疼痛者仅 5例。鼻：鼻塞、
渗液；耳内：耳鸣、耳漏及听力下降，耳垂疼痛；虹
膜：视物不清；骨：局部肿胀，X线下可见骨损害

组织病理
均可见到丰富的血管以及大小形态相对一致、胞质
呈嗜伊红染色的瘤细胞

免疫组化
除去 2例未行此检查者：波形蛋白（Vimentin）阳性
9例；平滑肌肌动蛋白（SMA）阳性 13例；CD31阳性
2例；S-100阳性 1例；CD34阳性 2例
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肿瘤，同时瘤体周围的包膜也需完整切除，如有残

留，复发率较高，疼痛可能持续存在。

本病发病率相对较低，发生于耳垂者更罕见。本

文总结了近年来发生于头颈部血管球瘤的一些特

征，其中伴有疼痛者占 23.8%左右，当遇到疼痛性或
无痛性红色结节时要考虑到此病，积极行病理及免

疫组化检查明确诊断，确诊后建议完整切除肿瘤。
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