
·病例报告·                                                         《中国肝脏病杂志（电子版）》2013年 第5卷 第2期60                               

迅速进展的原发性肝血管肉瘤1例
唐芳馨1，王炳元1，李长政2，韩慧芳1，高君1，袁乐媛1，王柏芳1，李雪华1（1.中国医科大学附属第一医

院 消化内科，沈阳 110001；2.中国人民解放军第二炮兵总医院，北京 100088）

DOI: 10.3969/j.issn.1674-7380.2013.02.016
通讯作者：王炳元 Email: wangby@ medmail.com.cn

原发性肝血管肉瘤（primary hepatic angiosarcoma，PHA）是

一种罕见的肝脏内皮细胞源性恶性肿瘤，占原发性肝脏恶性肿

瘤的0.1%～2%[1]，多数患者在确诊1年内死亡[1-3]，男女比例为3︰

1[4]。目前PHA的病因尚不清，其可能与长期接触一些化学致癌

物质（如氯乙烯、二氧化钍、砷）有关[5]，但多数PHA病例并无

相关致癌物质的接触史。PHA早期无症状，进展期右上腹疼痛

亦不具特异性[5]，CT、MRI可辅助诊断PHA，但常与肝血管瘤或

肝转移瘤混淆[6]，PHA组织病理是其诊断的金标准。本科室近期

接诊1例PHA患者，疾病进展迅速且罕见，现报告如下。

1 病例资料

1.1 主诉  患者，男性，49岁，因“体检发现肝内占位1

年，肝区胀痛7个月，黑便15天”于2012年10月就诊于中国

医科大学附属第一医院。

1.2 现病史  患者于2011年10月23日体检超声示肝脏左叶直径约

3 cm占位，增强CT拟诊为“肝血管肉瘤”，见图1。6个月后因

饮酒出现肝区胀痛，CT检查示肝脏占位增大至9.6 × 9.1 cm，

仍呈“血管肉瘤”影像（图2），且紧贴并压迫门静脉左右支

主干。患者各项肝功能检查均正常，故予以肝动脉栓塞化疗

（transcatheter arterial chemoembolization，TACE）。2个月后肿瘤

未见缩小，且出现肝区进行性胀痛、消瘦（3 kg/月），肝区叩

痛，肝脏生物化学检查碱性磷酸酶（142 U/L）和γ-谷氨酸转肽

酶（214.1 U/L）均升高，血清离子、凝血功能相关指标、肿瘤

标志物均未见异常，遂行肿瘤切除术。术中可见肿瘤位于肝Ⅵ

～Ⅴ段，约17.0 × 14.0 cm，呈暗红色，与胆囊致密黏连，左

内侧叶和肝外叶边缘可见两个2 × 2 cm灰红色结节。术后病理

（图3）及免疫组织化学检查（图3）提示CD31（＋）、CD34

（＋）、Ⅷ（＋）、Ki67（67%）、AFP（－）、Hep（－），

确诊为PHA，周围结节有明显异型增生。

术后2个月增强CT可见肝左叶内侧巨大低密度影，增强

扫描呈轻度点状强化，中心见低密度坏死灶，其间见管状高

密度影，门静脉受压，周围见数个低密度影。术后3个月拔

出引流管后，因黑便15天而入院。

1.3 入院后诊疗经过  神志清楚，睑结膜苍白，未见肝掌及

蜘蛛痣，齿龈无肿胀，浅表淋巴结未触及。腹平坦，腹型对

称，未见胃肠型，未见腹壁静脉曲张，腹软，肝、脾肋下未

触及，无压痛及反跳痛，未触及包块，无肌紧张，肝脾区无

叩击痛，移动性浊音（－）。

1.4 既往史及个人史  糖尿病史5年。

1.5 辅助检查  胃内窥镜示十二指肠球部溃疡（1.2 × 1.2 cm）。

再次增强CT（图4）示肝左叶外侧段增大，肝内多发大小不等

的类圆形低密度灶，最大直径约4.4 cm，增强扫描动脉期病灶

周边结节样强化及中心部斑片样强化，延迟期造影剂进一步

填充，多数病灶呈裂隙样改变，考虑为PHA复发伴肝内多发转

移。患者黑便考虑与消化性溃疡有关，对症给予抑酸，黏膜保

护、补液等治疗，患者病情平稳，无黑便后出院。

2 讨论

肝血管肉瘤是一种较为常见的肝脏良性肿瘤，以海绵状

图 1 术前6个月腹部增强CT
注：术前6个月增强CT示肝左叶略大，肝左叶内类圆形低密度影，

直径约30 mm，增强后见小片状强化影，门脉期肝左右叶见多发小类圆
形低密度影，延迟期与肝密度相近

图 2 术前2个月腹部增强CT
注：TACE前CT示肝左叶内占位增大至9 cm，表现为平扫较均匀低密

度，动脉期边缘局部不规则强化，延迟期强化范围由局部逐渐向中央区
延伸
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血管瘤为多见，占肝良性肿瘤的5%～20%。近年来，随着影

像诊断技术的进步和人们健康体检意识的提高，小血管瘤的

检出率明显升高。多数肝血管瘤无明显不适症状，尚无证据

说明其存在恶变可能，但偶可与其他肝脏恶性肿瘤相混淆导

致误诊，故主张每3～6个月定期随访。

PHA是一种极其罕见类型的肿  瘤，一经发现往往为时已

晚。PHA早期几乎无症状，而对PHA的患者行肝组织活检出

现肿瘤破裂出血风险很大[5]，所以影像学可能是惟一的诊断依

据。PHA在增强CT和MRI均表现为肿瘤边缘向中心渐进性强

化的特点，非常类似于海绵状血管瘤[4]，故在某一时间点两者

很难鉴别，即使后续影像学检查结果仍显示血管瘤的特性，

肿瘤迅速扩大亦应高度怀疑PHA[5]。文献[5]报道一位成年男性6

个月前肝脏增强CT示1.5 cm肝海绵状血管瘤，6个月后迅速增

长至6.5 cm，与本病例有相似的发展过程。

由于PHA患者预后差，且疗效欠佳，手术切除是其惟一确

定的治疗途径[1,2]，适宜手术患者不足20%[1]。即使完整切除肿

瘤，PHA复发较为是常见，6例手术患者1、3、5年生存率分别

为100%、80%和40%[7]，也有存活16个月者（肿瘤直径4 cm）的

个例[1]，大多数患者死于确诊后11个月内[4]。少数学者认为化

疗有一定的疗效[4]，但对改善生存期非常有限，TACE常用于

腹腔出血患者[8]。肝移植后一般6个月左右复发，生存期很少

超过2年[3]。本例患者首选TACE，肿瘤非但无缩小，反而急剧

增大，虽及时选择手术切除，术后两个月又出现肿瘤复发伴

肝内广泛转移。

从本例及已发表文献可见，短期内肿瘤出现成倍增长应

为PHA的特点，对于无症状、无肝内、外转移灶及破裂出血

的患者应首选手术治疗。TACE治疗有待商榷，治疗不当可能

是肿瘤快速生长和复发转移的诱发因素。
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图 3 病理和免疫组织化学
注：A为术后肝组织病理示内梭形细胞增殖，病理诊断为肝血管肉瘤（HE染色，400 ×）；B～F为免疫组织化学染色结果（一步法，200 

×），Ｂ：AFP（－）；C：CD34（＋）；D：Ⅷ（＋）；Ｅ：CD31（＋）；Ｆ：Ki67（67%）

图 4 术后3个月腹部增强CT
注：术后3个月增强CT示肝左叶外侧段增大，肝内多发大小不等的

类圆形低密度灶，最大直径约4.4 cm，增强扫描动脉期病灶周边结节样
强化及中心部斑片样强化


