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上皮样血管内皮瘤（epithelioid hemangioendothelioma，
E H E）是一种罕见的血管源性肿瘤。 1 9 8 2年首先由

Weiss等 [1 ]报道，好发于四肢软组织、肺脏、骨、肝脏

等器官。其中肝上皮样血管内皮瘤（hepatic epithelioid 
haemangioendothelioma，HEHE）更为少见，1984年Ishak
等[2]首次报道了32例HEHE。近年来对于该病的认识虽逐渐

提高，但在临床上仍极易误诊、漏诊。本文报道了本院1例
HEHE患者的诊治并对该病的临床、影像、病理学特征进行

探讨。

1 病例资料

1.1 主诉  患者，男性，20岁，汉族。因“反复右上腹隐痛

伴发热2个月，发现肝占位1月余”于2013年5月20日以“肝

占位性质待查”收入院。

1.2 现病史  患者于2013年3月下旬无明显诱因出现右上腹

反复轻度阵发性隐痛，伴低度发热，最高体温约37.5 ℃，

无咳嗽、咳痰、腹泻等不适，2013年4月15日外院上腹增强

CT示“肝脏多发占位：转移瘤”；血液生物化学相关指标

示WBC 12.5 g/L，中性粒细胞比例75%；AFP 1.88 ng/ml；
CEA 0.5 ng/ml；HBsAg（＋）；HBeAb（＋）；HBV DNA 
3.39 log10拷贝/ml。2013年4月18日外院PET-CT示“肝内多

发占位，转移瘤可能性大”（图1）。2014年4月19日外院

电子内窥镜、结肠镜检测均未见明显异常。2013年4月21日
于外院行肝组织活检术，病理示“未见明显肿瘤细胞，考

虑慢性炎症改变可能性大”。2013年5月10日外院上腹增强

MRI示“肝内多发病灶，转移瘤与炎性病变鉴别，以转移瘤

可能性大”（图2）。患者为进一步诊治入住本科室，发病

以来，患者精神、食欲、睡眠，大小便正常，体重较前无

明显下降。

1.3 入院后诊疗经过  入院查体示皮肤巩膜无黄染，未见肝

掌、蜘蛛痣，腹平坦，肝、脾肋下未触及，未见其他明显

阳性体征。根据超声造影考虑转移瘤与脓肿相鉴别；根据

肝组织活检结果考虑慢性炎症伴纤维组织增生及小胆管轻

度不典型增生。经临床讨论，初步考虑肝内病灶为炎性病

变可能性大，故给予该患者经验性抗感染治疗3周。3周后

患者复诊，主诉症状无改善，复查WBC、ProCT及CRP等指

标较前无明显下降。复查CT示肝内病灶较前增多、增大，

部分融合，评价病情进展，抗感染治疗无效。为该患者申

请本院肝脏肿瘤多学科协作组（MDT）会诊，经多学科专

家组会诊后，考虑存在其他罕见疾病可能，建议再次行肝

组织活检术。因患者入院前曾于外院接受肝组织活检，故

嘱患者借取外院2013年4月21日肝组织活检病理标本交与

本院病理科会诊，病理结果示发现肿瘤细胞，HE染色：

所见瘤细胞呈不规则形或梭形、多边形，胞体大，胞浆丰

富、淡染，核膜厚，核仁明显，核分裂象少见，局部见灶

片状坏死。免疫组织化学检查示瘤细胞CD31（＋），CD34
（＋），CK19（－），S-100（－），Ki-67（＋，1%），

FⅧ-Rag（＋），Fli-1（＋），Hepatocyte（－），特殊染

图 1 2013年4月18日PET-CT
注：肝内多发类圆形高代谢灶（SUVmax 4.5），转移瘤可能性大

图 2 2013年5月10日上腹增强MRI（动脉期）
注：肝内弥漫分布类圆形病灶，T1WI呈低信号，T2WI呈环形高信

号，边界清晰。动脉期病灶呈环形强化。在静脉期及延迟期中，图中所
示的病灶周边强化出现消退，部分病灶内部见小片状强化
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色PAS（－），GMS（－）；病理检查结论：活检组织镜下

形态结合免疫表型符合上皮样血管内皮瘤（图3）。明确诊

断后，结合循证医学证据及患者经济情况，给予IFN-α及沙

利度胺方案治疗，并开始随访。

图 3 2013年4月21日肝组织活检病理（HE染色，200 ×）
注：瘤细胞呈不规则形或梭形、多边形，胞体大，胞浆丰富、淡

染，核膜厚，核仁明显，核分裂象少见。局部见灶片状坏死

1.4 既往史及个人史  慢性乙型病毒性肝炎病史2年，未接受

规范抗病毒治疗。否认其他疾病史。

1.5 辅助检查  入院后相关血液生物化学检测示WBC 12.2 g/L；
中性粒细胞比例72.4%；嗜酸/碱性粒细胞细胞比例均为正常

范围内；CRP 53.4 mg/L；ProCT 0.46 ng/ml；肝、肾功能未

见明显异常；多种血清肿瘤标志物（包括β2-MG等）均为阴

性。超声造影（CEUS）示肝内多发病灶，动脉期病灶周边

强化，门脉期、延迟期强化消退。依靠超声定位PET-CT所
标示的肝内高代谢病灶进行肝组织活检术，穿出灰白色鱼

肉样组织送检，病理结果示CK（＋）；CK7（＋）；CK19
（＋）；Ki-67（＋，3%）；S-100（－）。

1.6 随访  患者治疗1个月复查增强CT评估肿瘤进展（图

4）；治疗2个月复查CT评估肿瘤仍为进展（图5）；治疗3
个月评估肿瘤数目、大小基本同前，评估肿瘤生长速度较前

变缓（图6）。后因患者个人原因，未继续接受治疗。随访

6个月，患者返院复查，依据CT评估患者肝内病灶较前明显

加速进展（图7），并且患者出现肝功能异常及胸、腹腔内

积液。患者随访1年（截至2014年5月下旬），患者仍存活。

2 讨论

HEHE最早于1984年被发现并命名，定性为中间性血

管肿瘤。在2002版WHO软组织和骨肿瘤分类标准中，已将

其定性为低度恶性软组织血管肿瘤。HEHE属临床上较为罕

见的疾病，好发于中年女性，病因尚不明确，可能同口服

避孕药、氯乙烯接触及肝炎病毒感染等因素有关[3]。该病临

床表现无特异性，临床诊断困难，国外学者据报道其首诊

正确率仅25%[4]。张树辉等[5]报道上海东方肝胆医院收治的

8例术后证实为HEHE的患者，其术前诊断6例为原发性肝癌

（其中2例AFP升高，术后病理证实为合并肝细胞癌），1例
为血管瘤，1例为肝转移癌。

本例患者自发病至2月间就诊多间医疗机构，多种检查

及多次肝组织活检术，最终依赖病理得以确诊[6]。病理诊

图 4 患者随访1个月上腹增强CT（动脉期）
注：肝内病变较前增多、增大，边界较前模糊，呈相互融合趋势，

评估肿瘤进展

图 5 患者随访2个月上腹CT（平扫期）
注：肝内病灶较前增多、增大，评估肿瘤进展

图 6 患者随访3个月上腹CT（动脉期）
注：局部病灶增大，但总体所见肝内病灶数目、范围基本同前，评

估肿瘤进展速度减缓

图 7 患者随访6个月上腹增强CT（动脉期）
注：患者已自行停药3个月，复查可见肝内病灶较前明显增多、

增大，评估肿瘤明显加速进展
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断是该病诊断的金标准。HEHE的病理特征为：胞质内管

腔形成，含有黏液性或纤维性变间质，免疫组织化学具有

内皮细胞标记物CD31、CD34、FⅧ-RAg阳性反应。也有些

HEHE病理表现不典型，易与硬化性血管瘤及腺癌如胆管细

胞癌混淆。

HEHE的影像学[7,8]常见表现为CT所见肝脏周边部多发

低密度灶，MRI扫描T1WI病灶呈低信号，T2WI可见中高信

号，增强后病灶常有周边强化，门脉期部分病灶显示“晕

征”，肝内静脉主干及分支逐渐闭塞变细并延伸向病灶，

终止于结节的边缘；肝包膜因纤维化而发生回缩，呈“包

膜回缩征”，部分存在钙化。仔细回顾分析本例CT及MRI
影像，亦可见部分上述征象。但总体看来，HEHE的影像学

表现极易与转移瘤、炎性假瘤、肝胆管细胞癌及其他血管

来源肿瘤相混淆，临床上单纯依据影像学诊断和鉴别诊断

非常困难。另外，由本例可知，超声造影（CEUS）检查可

能对该疾病的鉴别诊断并无帮助。

HEHE的治疗以手术切除为主[3]，但切除后仍可复发，

据报道43%的病例可获得术后5年生存期。亦有行原位肝移

植治疗HEHE的报道[9]，其预后优于手术切除。对于不能手

术治疗的病灶有行放疗、化疗（阿霉素、氟尿嘧啶或长春

新碱等）的报道，但因EHE对放化疗不敏感，故均未见良好

临床疗效[10]。可考虑选择肝动脉栓塞治疗，但亦无大宗病例

报道可证实其疗效。近年来有专家使用IFN-α及IL-2治疗该

病，亦有专家在实际工作中建议使用沙利度胺治疗，但尚

无证据证实其疗效。

EHE生长缓慢，生存期相对较长，亦有肿瘤未经治疗

的患者长期存活的报道。原发于肝、肺的EHE常为多发病

灶，手术困难，远处转移发生率高，属于预后较差类型。

从已报道的文献及经验来看，该病诊断困难，治疗手

段匮乏，临床结局不佳。但在本例患者的诊治过程中我们

发现，该患者使用IFN-α及沙利度胺治疗后，肿瘤进展似可

得到短暂控制，这提示可以从该角度进一步深入研究和探

讨。总之，提高对HEHE的认识水平，可以帮助肝脏病专科

医生提高首诊正确率，避免误诊、漏诊，并可能及早对患

者开始正确治疗，以期改善预后。
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