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上皮样血管内皮瘤是起源与血管内皮细胞的一类生物

学行为尚未确定的肿瘤，可发生于全身任何组织和器官，

发生于肝脏患者罕见，迄今约200例报告，临床及影像学改

变易于肝细胞癌等混淆。本院收治肝脏上皮样血管内皮瘤

1例，现报告如下。

1 病例资料

1.1 主诉  患者，男性，57岁，因“右上腹持续隐痛不适1个
月余”于2013年04月12日以“肝内占位病变？”收入院。

1.2 现病史  患者1个多月前自感右上腹疼痛不适，多为持续

性隐痛，无恶心、呕吐等其他消化道症状，至本院行彩色

多普勒超声示肝左叶有1个直径约1.5 cm低回声区，考虑肝

内占位病变而收入院。

1.3 入院后诊疗经过  患者入院后查体示体温37 ℃，脉搏

86次/分，呼吸19次/分，血压136/85 mm Hg。浅表淋巴结无

肿大，皮肤巩膜无黄染，心肺听诊无异常，腹平软，无压

痛反跳痛，肝脾肋下未触及。双肾叩击有不适感。血、尿

常规未见异常，肝、肾功能未见异常，心电图及胸部X线片

未见异常。腹部CT示肝左叶有1个1.5 cm × 1.6 cm大小的低

密度占位，增强扫描示强化不明显，考虑肝内占位病变，

性质待查，行肝组织活检术，病理诊断考虑为“腺癌”，

故行肝左叶肿瘤切除术。

1.4 既往史  患者既往健康，无肝病史。

1.5 辅助检查  肝组织活检病理结果：①眼观：附有部分肝

脏的结节状肿物一块，大小为4.7 cm × 3.5 cm × 2.2 cm，

表面粗糙，切面见一灰黄灰白色结节，面积1.5 cm × 1.4 cm，

实性，边界欠清，灰白灰红色，质中等硬度，无出血坏

死；②镜检：肿瘤组织内细胞密度分布不均，细胞疏松区

多见扩张血窦，细胞密集区肿瘤细胞呈梭形或呈束状，多

见微小血管和呈印戒样的细胞内微血管（图1），细胞核

肥大呈长圆形，多有核仁，核分裂像易见、并可见病理性

核分裂像，肿瘤间质多为胶原透明变性并见广泛硬化区。

免疫组织化学染色示CD31、CD34瘤细胞阳性（图2），

Hepart-1S-100、HMB45均为阴性。病理诊断为“肝脏上皮

样血管内皮瘤”。

2 讨论

上皮样血管内皮瘤由Weiss等 [1]于1982年首先报道，

此瘤罕见，发生在软组织者易被误诊为转移性癌或其他血

管源性肿瘤。该疾病多发于成人，儿童罕见，两性均可发

病，多见于肢体远端皮下软组织，亦可发生在肺、肝、

骨、脑、心、淋巴结、甲状腺等实质器官。以往认为上皮

样血管内皮细把瘤为中间性或交界性肿瘤，属低度恶性肿

瘤，WHO（2002）软组织肿瘤分子病理学和遗传学分类

将其归为恶性 [2]。范钦和等 [3]研究发现大部分病例瘤细胞

图像温和，核分裂象少见，少部分病例瘤细胞有异型性，

核分裂象＞ 1/10 HPF，局部区域有梭形细胞或坏死，相对

容易发生转移，而图像温和者很少发生转移。发生于肝脏

的上皮样血管内皮瘤由Ishak等[4]于1984年首先报道，通过

PubMed搜索1984年至今的文献[4-14]，仅报道200余例。肿瘤

病因不清，有文献[4,5]报道其与避孕药存在一定关系。中年

女性多发（平均年龄41.7岁），男︰女为2︰3，临床及影像

学检查均无特殊性表现。25%的患者无任何症状，主要症状

是右上象限腹痛，部分患者肝脏肿大，体重减轻。超声检

查显示多发性低回声结节，CT表现为低密度肿块影，MRI
显示低信号密度阴影。这些表现酷似转移性癌。由于发生

于肝脏的上皮样血管内皮瘤少见，又缺乏临床和影像学特

殊性表现，很易于误诊，临床上多被误诊为肝转移性癌或

原发性肝癌。肝组织活检是明确诊断的主要手段。

大部分肿瘤巨检界限尚清，多发者常见，Mehrabi等[7]报

道的一组病例，87.3%的患者为多发性，散在于肝脏两叶，

周边有浸润，灰白灰黄色，中心可有纤维化。镜检肿瘤周

边呈浸润性生长，中心有呈结节状趋向，结节中央细胞稀

疏，间质似黏液软骨样；细胞密度不高，结节周边比中央

明显的稠密。瘤细胞胞质丰富，可见空泡，核常偏位，类

似印戒状细胞，呈实性细胞巢结构。可见微血管腔雏形，

单个细胞卷曲，形成处于细胞水平的微血管，腔内偶见红

细胞，形成所谓的3个“1”（1个内皮细胞、1个血管、1个
红细胞）。间质呈黏液样或为玻璃样变的胶原纤维。瘤细

胞表达CD31和CD34，部分细胞CK阳性，VIM、HMB45、
SMA、NSE，CD99、S-100和desimin均阴性。本例组织学

及免疫组织化学为典型病变。

上皮样血管内皮瘤在病理诊断中应与下列肿瘤鉴别：

①转移性癌：由于瘤细胞成实性巢状或所索状排列，胞质

内可见空泡，有的呈印戒细胞样，间质为玻璃样变性的胶

原纤维时，易误诊为转移性癌，但转移癌细胞较上皮样血

管内皮瘤的瘤细胞异型性更明显，分裂象和病理性分裂象

更易见到，很少形成以血管为中心的组织结构，印戒细胞
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图 1 肝脏上皮样血管内皮瘤（HE染色，100 ×）
注：瘤细胞密度分布不均，密集区瘤细胞呈梭形或呈束状，多见微

小血管和呈印戒样的细胞内微血管，疏松区间质嗜酸性，可见血管

图 2 肝脏上皮样血管内皮瘤（免疫组织化学染色，100 ×）
注：瘤细胞CD31阳性

胞质内无红细胞，癌细胞常异型性明显，核分裂多，易见

病理性核分裂，免疫组织化学CK7、CK20、Villin、PAS、
AB染色等。CD34强阳性，而CK部分细胞弱阳性；②上皮

样血管瘤：瘤细胞胞质丰富，嗜酸，有些呈空泡状，呈小

巢状或呈片状分布在纤维化的间质中，瘤细胞无异型性，

常伴有嗜酸性粒细胞、淋巴细胞浸润。而上皮样血管内皮

肉瘤的血管为原始的、幼稚的、处于细胞水平的为血管，

瘤细胞有异型性和分裂像；③上皮样血管肉瘤：具有上皮

样结构的血管肉瘤，瘤细胞异型性较上皮样血管内皮瘤显

著，除了肿瘤性内皮细胞呈上皮样外，具有血管肉瘤的特

点，如大片出血、坏死，早期发生血道转移等。治疗以局

部扩大切除为主；④炎性假瘤：浸润性生长，边界不清，

纤维母/肌纤维母细胞增生，中性粒细胞、浆细胞、嗜酸性

粒细胞浸润等，从现代观点看，大部分是炎性肌纤维母细

胞，ALK、CD34、Vimentin阳性。

一般认为，上皮样血管内皮瘤为低度恶性肿瘤，但由

于肝脏血窦丰富以及肿瘤细胞易侵入门静脉终末分支，大

约有1/3病例发生肿瘤转移，最常见转移至肺，也可转移到

腹腔。转移的病例可因肝、肺功能衰竭而致命。
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