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上皮样血管内皮瘤(EHE)是一种少见的低度恶性

血管性肿瘤，多发生于浅表或深部软组织，亦可位于肺、

骨、大脑和小肠等脏器。国内外均以个案报道为主，肝

肺并发者极为罕见，且易误诊为转移瘤。我院自2012

年至今收治两例肝、肺并发上皮样血管内皮瘤，现报告

如下。

1 病例一

患者，男，45岁，因“间断乏力1年余”入院。患者1

年多前无明显诱因出现间断乏力，休息后不能缓解。时

有牙龈渗血，无呕血、无柏油样便。近期患者睡眠良好，

体质量无明显减轻，大便色黄成形。否认肝炎、结核等

传染病史，饮酒20年，平均饮白酒400 mL/d。吸烟25

年，平均吸烟20支/d。体格检查：面色灰暗，巩膜无黄染，

浅表淋巴结未及肿大，无肝掌、蜘蛛痣。双肺呼吸音清，

未闻及干湿性罗音。心脏未闻及病理性杂音。腹部平坦、

对称；触软，全腹无压痛、反跳痛，肝肋下 3 cm，剑突

下2 cm，质Ⅱ°，无触痛。脾肋下3 cm，质Ⅱ°，无触痛；肝

区叩击痛（-），移动性浊音（±）；肠鸣音活跃。双下肢无

可凹陷水肿。实验室检查：谷丙转氨酶：33.0U、L，谷

草转氨酶：27.0 U/L；谷氨酰转肽酶：312.0 U/L；总胆

红素：13.7 μmol/L；直接胆红素：3.5 μmol/L。AFP：

3.94 ng/mL。乙肝表面抗体阳性，丙肝抗体阴性。胸部

CT平扫提示：双肺多发结节，转移可能性大。上腹部平

扫+增强MR示：肝内多发占位，转移瘤可能性大（图

1）。患者行肝穿刺病理示：较多小而幼稚血管结构，内

皮细胞增生肥大。结合免疫组化并经徐州市病理读片

会会诊，诊断为上皮样血管内皮瘤。

2 病例二

患者女，53岁，因“体检发现肝占位 1月余”入我

院。患者否认“肝炎、结核、疟疾”等传染病史，否认高血

压、糖尿病等慢性病史，无食物药物过敏史，否认疫水疫

区接触史，否认外伤手术史及输血史。我院门诊彩超提

示：肝脏多发占位，转移性病变首先考虑。病程中患者

无腹痛腹胀腹泻，无恶心、呕吐，无厌油尿黄。近期饮食

睡眠良好，体质量无明显减轻，大小便无异常。体格检

查：神志清，精神好，皮肤巩膜无黄染，浅表淋巴结未及

肿大，心肺听诊无异常，腹平软，无明显压痛反跳痛，未

触及包块，肝脾肋下未及，Murphy征（-），肝区无叩痛，移

动性浊音（-），肠鸣音4次/min，双下肢无水肿。血常规、
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生化及肿瘤标记物检查无异常。胸部CT平扫示：双肺

胸膜下区多发结节，考虑转移。上腹部MR平扫+增强

示：肝内多发类圆形异常信号，转移瘤可能性大（图2）。

出院后经随访获知，患者后于上海某三甲医院行穿刺活

检，病理报告为肝脏上皮样血管内皮瘤。

3 讨论

EHE是Weiss和Enzinger于1982年首先描述的具

有上皮样特点的血管肿瘤，可原发于全身各部中等大小

血管或大静脉，病灶可单发或多发，以软组织为多，肝、

肺、骨等也较多见。文献报道各种年龄男女均可发生。

发病年龄以成年人为主，儿童罕见，原发于皮肤软组织

的EHE男女患病无明显差异，而原发于肺和肝的以女

性多见［1］。肝脏及肺并发者国内偶见报道，张莉［2］于

2010年报告3例，李巧媚［3］2015年报告2例。肝脏EHE

病因尚不明确，可能与性激素、慢性乙型肝炎病毒感染、

酗酒和氯乙烯接触史等因素［4］。

EHE患者常无任何症状与体征，实验室检查

也常正常，多数患者为体格检查意外发现。文献

报道肝、肺内病灶均以多发为主，亦可表现为单发

结节。因临床及辅助检查无特异性，肝内病灶易

误诊为肝转移瘤、肝血管瘤、血管肉瘤及肝寄生虫

病，其中以误诊为肝转移瘤多见。肝脏EHE影像

学表现有一定的特征性，有研究显示中年女性、肝

脏多发病灶、以包膜下分布为主、可见邻近包膜凹

陷、CT或MRI显示晕环征为肝脏EHE的典型表

现，棒棒糖征可以作为影像诊断的参考与补充
［5-6］。肺部 EHE影像学上以两肺多发性结节影多

见，病灶沿血管及支气管分布，分布欠均匀, 以中

下肺野居多，结节大小不等，以直径2~4 mm的小

结节为主，大多数边界清楚，多发结节内出现钙化为该

病相对特异的表现［7］。病理仍然是确诊EHE的唯一手

段，其肿瘤组织由纤维化少细胞区和富细胞区相间构

成，肝组织病理免疫组化染色是确诊该病的关键。推荐

联合使用CD31、ERG、FLI-1作为诊断EHE的一线

抗体，在李海等［8］的研究中这3项标志物的表达率

均为100%。肝脏EHE为低度恶性肿瘤，其预后明

显好于其他肝脏恶性肿瘤。根据患者一般情况及

病灶特点，可选择手术切除、肝动脉化疗栓塞术、药

物治疗、肝脏移植等。
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图1 病例一影像资料
A: 胸部CT平扫示双肺内多发粟粒样结节, 右肺为著; B: 上腹部MR增强示肝内

多发病灶, 病灶边缘轻度环形强化.

A B

A B

图2 病例二影像资料
A:上腹部MR增强示肝内多发病灶, 可见棒棒糖征（黑箭头）及包膜凹陷征（白箭

头）; B: 上腹部磁共振T2加权像示2个类圆形病灶均呈典型晕环征.
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