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临床资料

患者男，

24

岁。 因“右上腹部隐痛
3

周”入院，无发热、畏

寒，无呕血及黑便。 既往体健，无长期饮酒史，无乙型病毒性

肝炎史，无肿瘤家族史。 入院查体：生命体征平稳，全身浅表

淋巴结未触及，巩膜无黄染，面色略显苍白，心肺无特殊，腹部

饱满，右上腹部压痛，无反跳痛及肌紧张，肝脾未触及，移动

性浊音阴性，双下肢无水肿。实验室检查：血常规
WBC 8.17×10

9

/

L

，

Hb 122 g/L

，肝功能：

ALT 108 U/L

、

AST 68 U/L

、

TBIL 25μmol/L

、

ALB 46.2 g/L

， 肾功能正常， 肿瘤标志物
CEA

、

AFP

、

CA19蛳9
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①

实质期见对比剂外溢；

②

示出血动脉予弹簧圈完全栓塞

图
3

术中肠系膜上动脉造影所见

①

示脾脏
EHE

细胞胞质嗜酸性，核呈空泡状，可见核仁（

HE×100

）；

②

免疫组化示脾脏
EHE

细胞
CD31

（

+

）、

CD34

（

+

）、

vimentin

（

+

）、

Factor

Ⅷ

（

+

）（

Envision ×100

）

图
2

病理所见

上腹部
CT

平扫
+

增强示肝右叶见大小约
76 mm×77 mm×96 mm

混

杂密度肿块，边界清楚，其内见较多斑片状、团块状高密度影，

CT

值

56 HU

，增强扫描未见明显强化，肝左叶内段见大小约
37 mm×36 mm

类圆形稍低密度影，脾脏见
47 mm×73 mm

稍低密度影，两者在动

脉期周边见结节状强化，静脉期向中心强化。 考虑肝右叶肝囊肿破

裂出血，肿瘤待排；肝左叶、脾脏血管瘤

图
1

术前
CT

所见

均正常。 上腹部
CT

平扫
+

增强示肝右叶见
76 mm×77 mm×

96 mm

混杂密度肿块，边界清楚，其内见较多斑片状、团块状

高密度影，

CT

值
56 HU

，增强扫描未见明显强化，肝左叶内段

见
37 mm×36 mm

类圆形稍低密度肿块 ， 脾脏见
47 mm×

73 mm

稍低密度影，二者在动脉期周边见结节状强化，静脉

期向中心强化。 上腹部
CT

诊断：考虑肝右叶肝囊肿破裂出

血，肿瘤待排；肝左叶、脾脏血管瘤（见图
1

）。 入院后腹痛加

重，复查
Hb

下降至
80 g/L

。 急症行选择性肝动脉造影，肝右

叶病变以明胶海绵颗粒及弹簧圈栓塞； 肝左叶及脾脏病变

DSA

血管造影，与海绵状血管瘤血管造影表现相符合，术中

肝左叶病变选择平阳霉素碘化油乳剂栓塞， 碘化油沉积良

好 ，术后常规予保肝 、抗炎 、抑酸治疗 ，腹痛缓解 ，

Hb

升至

108 g/L

，并在
CT

引导下行肝右叶病变穿刺活检，病理学提

示为陈旧性血栓，患者腹痛症状完全缓解后出院。

出院
2

周后，再次出现腹痛，以左上腹部痛为主，伴有左

侧肩部酸痛，急诊收治入院，行上腹部增强
CT

检查诊断：腹

腔积液、积血，肝左叶血管瘤介入术后，肝右叶、脾脏病变无

变化；结合既往上腹部
CT

检查结果，考虑脾脏病变破裂出

血可能性大，予患者及家属签署知情同意术后，急症行选择

性脾动脉栓塞术，术中予平阳霉素碘化油乳剂栓塞脾血管瘤

后，再用弹簧圈栓塞脾脏载瘤动脉主干，术后
1

周复查上腹

部
CT

见腹腔积血完全吸收，肿瘤稍缩小，腹痛症状明显缓

解后出院。 出院
2

周后患者再次出现左上腹部疼痛，第
3

次

急诊入院，行诊断性腹腔穿刺抽出不凝血，急症转外科行剖

腹探查，见脾脏下极约
3 cm

破口并渗血，予脾脏切除，术后

病 理 学 检 查 ， 免 疫 组 化 见 肿 瘤
CD31

、

CD34

、

vimentin

及

FactorⅧ

均阳性，病理学诊断（脾脏）上皮样血管内皮瘤（图

2

）。 术后患者一般情况恢复良好出院。

2

周后无明显诱因出现胸闷、胸痛再次入院，予对症支

持治疗胸痛好转，住院观察
1

周后突发便血，行血管内介入

手术治疗。 再次行介入手术治疗，术中见肠系膜上动脉的空

肠动脉分支出血（图
3

），栓塞后出血停止，术后情好转，患方

要求转外院进一步治疗。 在就诊外院期间再次出现消化道

出血，急诊行剖腹探查
+

腹腔肿块切除
+

小肠切除
+

肠粘连松

解术，术后病理：大体标本肠内壁见肿块
4

个，大小分别是：

1 cm×0.8 cm×0.5 cm

、

0.5 cm×0.6 cm×0.3 cm

，

1.3 cm×1.1 cm×

0.7 cm

、

1.0 cm×1.0 cm×0.3 cm

，浆膜面见肿物多个，直径在

0.3~0.7 cm

，大网膜见肿瘤转移，免疫组化结果 ：

CD31

（

+

）、

CD34

（

+

）、

FLTI

（

+

）、

Ki67

（

60%+

）、

vimentin

（

+

），术后由于腹

腔间歇出血、肝功能衰竭，

1

个月后患者死于多脏器功能衰竭。

讨论

上皮样血管内皮瘤 （

epithelioid hemangioendothelioma

，

EHE

）是一种少见血管肿瘤，主要发生在浅表或深部软组织，

也可见于实质性脏器如肺、骨、四肢和乳腺等，近年来有多宗

肝上皮样血管内皮瘤文献报道，但同时发生在肝、脾多部位，

且反复多次肿瘤破裂出血比较罕见，我们查阅文献，分析该

例诊疗经过并总结相关经验教训。

回顾分析患者术前、术后多次影像学资料，结合脾切除

术后病理学检查， 免疫组化见肿瘤
CD31

、

CD34

、

vimentin

及

FactorⅧ

均阳性，

CK

，

SMA

，

D2蛳40

，

Ki蛳67

为阴性，上皮样血管

内皮瘤诊断明确 ［

1

］

。 以肿瘤一元论观念，肝、脾及空场均为

EHE

，考虑原发于肝脏，脾及肠道为转移可能性大。患者首次

出现腹痛，考虑与肝右叶肿瘤破出血所致；再发左侧腹痛与

脾肿瘤破裂出血有关；肝左叶肿瘤进展并破裂导致心包积血

引起胸痛、胸闷；肠道内肿瘤破裂出血出现消化道出血。首次

上腹部
CT

诊断肝右叶囊肿破裂出血及肝左叶内侧段、脾脏

血管瘤是该病影像学表现特点，容易误诊为肝血管瘤［

2

］

。

患者反复出现肿瘤破裂出血通过介入栓塞止血得到有

效的控制。 第
1

次术中肝动脉、脾动脉
DSA

血管造影表现与

血管瘤造影相符合， 术中选择平阳霉素碘化油乳剂栓塞，但

术后上腹部
CT

检查见肝左叶肿瘤及脾脏肿瘤进行性增大
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并破裂出血，表明平阳霉素碘化油
TACE

治疗该例肝
EHE

后

肿瘤控制不佳。 因此，对于多器官多发性血管瘤样表现的类

似病变，高度怀疑
EHE

时，应慎重选择血管内介入治疗方法。

患者住院期间出现便血，全腹部增强
CT

检查见部分空

肠肠壁稍增厚，增强明显强化。虽然经单纯栓塞有效止血，但

是随着病情进展，再次出现便血。外院行小肠外科手术切除，

术后病理检查与脾脏病理学检查结果相吻合，进一步证实该

病具有高度恶性，且单纯栓塞出血动脉主干，对肿瘤治疗效

果不佳。

目前针对肝上皮样血管内皮瘤治疗方案包括： 肝移植、

外科切除、选择性
TACE

［

3

］

。

Mehrabi

等［

4

］研究认为，肝移植是

肝
EHE

最有效的治疗方案，且报道外科手术（

22

例）、化疗
/

放疗（

60

例）及保守治疗（

70

例）

5

年生存期分别为
70%

、

30%

和
4.5%

。 而
Grotz

等［

5

］对比研究肝移植（

11

例）与外科切除（

11

例）

5

年生存率为
73%

、

86%

，因此，对于肝外发现转移病例

是否行外科手术目前仍存在争议。

Wang

等 ［

6

］多中心研究报

道，外科手术（

17

例）与
TACE

治疗（

12

例）长期生存率无统

计学差异。所以，对于无外科手术治疗指针，或在等待行肝移

植患者，推荐
TACE

治疗［

3

，

7

］

。

全身系统治疗
EHE

方案尚无标准，全身化疗治疗肝
EHE

仍在探索中。

Lau

等［

7

］报道
1

例不能外科手术肝
EHE

患者，

在接受卡铂联合吉西他滨、卡铂联合紫杉醇治疗效果不佳情

况下，改用卡培他滨联合贝伐单抗治疗后疾病稳定。 早期也

有报道以免疫调整剂干扰素成功治疗案例［

8

］

；另外，研究发

现
EHE

表达血管内皮生长因子（

VEGF

）或其受体（

VEGFR

），

为抗血管生成药物的使用提供了理论依据 ［

9

］

，目前已报道

采用单纯抗血管药物治疗如：贝伐单抗 ［

7

］

，沙利度胺 ［

9

］

，索拉

菲尼［

10

］

，同样取得良好后疗效，可能为
EHE

全身治疗提供新

思路、新方法。

影响肝
EHE

临床疗效指标仍不清楚 ， 最早
Weiss

和

Enzinger

首先描述并命名，被确认为中间性血管肿瘤。

2002

年
WHO

软组织和骨肿瘤病理学和遗传学分类将
EHE

归为

恶性血管肿瘤，且呈低度恶性。 然而，本例患者肿瘤进展快，

短时间内肝内发生转移，考虑恶性程度较高。

Wang

等［

12

］多中

心研究报道认为，出现临床症状、高年患者及
CA199

明显增

高可能是预后不良原因。
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