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　　上皮样血管内皮瘤（ｅｐｉｔｈｅｌｉｏｉｄｈｅｍａｎｇｉｏｅｎｄｏｔｈｅｌｉ

ｏｍａ，ＥＨＥ）是一种罕见的血管源性肿瘤，该病１９８２年

由 Ｗｅｉｓｓ等
［１］首次命名，多见于中年妇女，病因不明。

ＥＨＥ多发生于软组织、肺、骨、脑和小肠等，原发于肝脏

的甚少。肝脏ＥＨＥ来源于间叶组织，其恶性程度介于

血管瘤和血管内皮肉瘤之间。患者一般无明显症状，

影像学表现有一定特征性，但诊断仍很困难。现收集

我院１９９９年至２０１０年收治的１５例肝脏ＥＨＥ病例，总

结分析其临床特点、影像学特征及治疗预后情况。

１　资料和方法

本组１５例肝脏ＥＨＥ患者中１３例经手术切除肝

脏肿瘤后病理证实，２例在Ｂ超引导下行肝穿刺活检病

理明确诊断。１５例患者临床、影像学及病理资料均齐

全，均行ＣＴ和（或）ＭＲＩ检查，常规行Ｂ超检查。ＣＴ

检查使用ＧＥＬｉｇｈｔＳｐｅｅｄ多排螺旋ＣＴ机扫描，扫描范

围自膈顶至肾下极。先行平扫，然后将对比剂碘海醇

注入静脉行动脉期、门脉期动态扫描，延迟扫描时间为

注射造影剂后３～５ｍｉｎ，层厚５ｍｍ，层距５ｍｍ，管电

压为１２０ｋＶ，管电流为４００～４５０ｍＡ。ＭＲＩ检查使用

ＧＥ１．５Ｔ双梯度超导磁共振仪，分别行快速自旋回波

（ＦＳＥ）Ｔ１ＷＩ及Ｔ２ＷＩ。层厚８ｍｍ，层间距２ｍｍ，ＦＯＶ

４４～４８ｃｍ。各序列主要参数为：Ｔ１ＷＩＴＲ／ＴＥ：１８０／

１．９ｍｓ，ＮＥＸ１．０；Ｔ２ＷＩＴＲ／ＴＥ：７０５８．８／８５ｍｓ，ＮＥＸ

２．０。对比剂采用钆喷酸葡胺（ＧｄＤＴＰＡ）注入肘前静

脉，流速为２ｍＬ／ｓ。所有病例均定期电话随访，截止时

间至２０１２年４月。

２　结　果

２．１　临床特点　１５例肝ＥＨＥ患者中男性５例，女性

１０例，男女比率为１∶２，发病年龄２０～８０岁，中位年龄

４０岁。所有病例甲胎蛋白（ＡＦＰ）、癌胚抗原（ＣＥＡ）以

及糖类抗原 ＣＡ１９９均在正常水平，且无丙肝病毒

（ＨＣＶ）感染。

２．２　ＣＴ及 ＭＲＩ表现　１５例肝脏ＥＨＥ病例中９例

（６０％）肝脏多发性占位，６例（４０％）单发性占位。形态

呈类圆形１２例，不规则形３例。ＣＴ平扫显示病灶均

为低密度灶，ＣＴ值３０～４０Ｈｕ，未见局部钙化病灶，增

强动态扫描显示动脉期肿瘤周边少许强化、门脉期病

灶则进一步向内强化，延时扫描病灶可表现为周边环

形强化，部分较明显强化，呈不均匀强化，见图１。ＭＲＩ

Ｔ１加权成像病灶为低信号，病灶中心信号更低；Ｔ２加权
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成像病灶表现为稍高信号，病灶中心信号更高；Ｔ１ＷＩ

增强扫描表现为环形强化，中心无明显强化，延迟期病

灶则进一步向内强化，见图２。由于肿瘤的纤维基质成

分可在周围肝实质中产生一种纤维收缩性反应，从而

影像上可表现出较为少见的“包膜回缩征”。本组病例

中５例误诊为转移性肝癌，３例误诊为胆管细胞癌，１

例误诊为肝海绵状血管瘤，１例误诊为肝内弥漫性肝细

胞癌，１例误诊为肝囊腺瘤，１例误诊为原发性肝癌，１

例误诊为肝内不均匀脂肪浸润。

图１　肝上皮样血管内皮瘤犆犜表现

Ａ：动脉期；Ｂ：门脉期；Ｃ：延迟期

图２　肝上皮样血管内皮瘤 犕犚犐犜１犠犐和犜２犠犐表现

Ａ：动脉期Ｔ１ＷＩ；Ｂ：延迟期Ｔ１ＷＩ；Ｃ：Ｔ２ＷＩ

２．３　治疗及生存随访　本组患者中有１３例行外科手

术治疗（包括４例行原位肝移植术），其中有３例术后１

个月左右行肝动脉化疗栓塞（ＴＡＣＥ）；另外２例患者行

肝活检明确诊断为ＥＨＥ后行多次ＴＡＣＥ治疗。至随

访结束时有１０例患者仍存活。

３　讨　论

肝脏ＥＨＥ是一种罕见的肝原发性肿瘤，发病率低

于１／１００万
［２］，具有低度恶性，其恶性度介于肝血管瘤

与肝血管内皮肉瘤之间。肝ＥＨＥ病因不明，可能与口

服避孕药、有肝外伤史、长期吸入和接触氯乙烯有关，

好发于成人，尤其是女性，发病年龄较轻，以３０～４０岁

多见［３６］。肝ＥＨＥ患者大多数临床无明显症状，实验

室检查亦无明显特异性，而常见肝功能检测中仅有转

氨酶的升高［７］。Ｈｓｉｅｈ等
［６］报道６例ＥＨＥ中有１例肝

功能丙氨酸转氨酶及天冬氨酸转氨酶升高，２例表现

为轻度贫血。

肝ＥＨＥ常见多发性肝占位，本组１５例患者中９

例检查提示为多发性病变，占６０％。其超声影像可见

肝内病灶呈低回声，血流信号不丰富，边缘有时可见少

量血流信号，有类似肝转移癌表现，其表现无特异性，

极易误诊。本组病例ＣＴ 平扫病灶表现为低密度灶，

未见局部钙化，近肝包膜肝组织挛缩较为常见，考虑为

肝ＥＨＥ含有较为丰富的胶原纤维组织收缩所致。ＣＴ

增强动态扫描显示动脉期肿瘤周边强化、门脉期进一

步强化，延时扫描病灶表现为环形强化，部分较明显，

呈不均匀强化。ＭＲＩＴ１加权成像病灶为低信号，病灶

中心信号更低，Ｔ２加权成像病灶表现为稍高信号，病灶

中心信号更高，Ｔ１ＷＩ增强扫描常表现为环形强化，中

心无明显强化，表现为所谓的“牛眼征”，而延迟期病灶

则进一步强化。１５例ＥＨＥ患者中有１３例术前误诊为

肝脏原发性或转移性肿瘤。原发性肝癌平扫期为低密

度病灶，动脉期为周边点絮状强化，门脉期及延迟期则

表现为与周边肝脏组织对比更加明显的低密度占位，
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可据此鉴别。肝胆管细胞癌及一些转移性肝癌则可根

据上述总结的一些影像学表现特点，进一步排除，从而

施行积极的临床治疗。

目前肝ＥＨＥ的治疗手段包括肝切除、肝移植、微

创治疗、化疗、放疗等，由于缺乏大宗病例的前瞻性研

究，治疗方法尚有争议。Ｋｐｏｄｏｎｕ等
［８］主张采取个体

化治疗方案。术后及无手术机会的患者（多发病灶），

化疗是主要治疗措施；放疗仅适用于发生骨骼转移的

患者以减轻疼痛。国外有学者指出局限于单叶的肝

ＥＨＥ行根治性切除可获得良好疗效
［９］，且肝外转移不

影响手术效果［７］。Ｚｈａｎｇ等
［１０］研究发现，若肿瘤局限

于肝脏，则原位肝移植可能是治愈这种少见类型肿瘤

的一个潜在方向。本研究亦发现，单发的肝ＥＨＥ予以

手术根治性切除可达到几近于治愈的疗效，而对于多

发性肝ＥＨＥ，通过积极的外科切除肿瘤手段，配合术

后介入化疗，仍可获得长期存活，可能与其低度恶性的

生物学行为有关。

综上所述，肝ＥＨＥ缺乏典型的临床表现、特异性

的影像学特征，其常规肿瘤标记物也常阴性表达，可通

过病理诊断最终确诊。对于单发的肝ＥＨＥ和多结节

性肝ＥＨＥ，治疗上应积极予以单个或多个肝肿瘤病灶

切除术，必要时考虑肝移植治疗。术后配合化疗，必要

时可采用射频消融治疗。
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