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肝上皮样血管内皮瘤的影像学表现及误诊分析
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［摘要］ 目的 总结肝上皮样血管内皮瘤（EHE）的影像学特征，并对误诊病例进行分析。方法 回顾性分析我

院 2015 年 2 月至 2021 年 12 月经手术或穿刺病理证实为肝EHE 的 11 例患者的临床及影像学资料。结果 11 例患者均

行MRI 检查，2 例行CT 检查。10 例表现为肝脏多发占位，1 例表现为肝内单发实性占位，共 78 个病灶。术前误诊 7 例，

其中 4 例误诊为肝转移瘤，1 例误诊为肝内胆管细胞癌，1 例误诊为血管瘤，1 例误诊为良性病灶。CT 检查显示病灶为

不均匀低密度；MRI T1 加权成像显示病灶为稍低信号，T2 加权成像显示病灶为稍高信号，增强后病灶呈环形持续强化 
（9例）或云絮状渐进性强化（2例）。9例患者T2加权成像病灶出现晕征，5例出现多发结节互相融合，7例见肝包膜皱缩征，

7 例 MRI 增强检查门静脉期见棒棒糖征，6 例病灶内见血管穿行。结论 肝 EHE 易误诊，但仍具有一定的影像学特征。

熟悉肝 EHE 的影像学特征有助于提高其诊断准确率。

［关键词］ 肝上皮样血管内皮瘤；肝肿瘤；磁共振成像；计算机断层扫描；误诊

［中图分类号］ R 735.7　　　［文献标志码］ A　　　［文章编号］ 2097-1338(2023)06-0759-04

Imaging findings of hepatic epithelioid hemangioendothelioma and analysis of misdiagnosis
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［ Abstract ］ Objective To summarize the imaging characteristics of hepatic epithelioid hemangioendothelioma (EHE) 
and analyze the misdiagnosed cases. Methods The clinical and imaging data of 11 patients with hepatic EHE confirmed 
by surgical or puncture pathology from Feb. 2015 to Dec. 2021 were retrospectively analyzed. Results All 11 patients 
underwent magnetic resonance imaging (MRI) and 2 cases underwent computed tomography (CT). Ten cases showed multiple 
liver lesions and 1 case showed a single solid lesion. A total of 78 lesions were detected in all 11 patients. Seven cases were 
misdiagnosed before surgery, of which 4 were misdiagnosed as liver metastases, 1 as intrahepatic cholangiocarcinoma,  
1 as hemangioma, and 1 as benign lesion. CT plain scan showed uneven low-density lesions. The lesions presented 
slightly hypointensity on T1 weighted imaging and slightly hyperintensity on T2 weighted imaging. After 
enhancement, the lesions showed annular continuous enhancement (9 cases) or cloud flocculent gradual enhancement  
(2 cases). Nine cases had Halo sign on T2 weighted imaging, 5 cases showed multiple lesions fusing with each other, 7 cases 
had liver capsule retraction, 7 cases showed lollipop sign in portal vein phase of MRI enhanced scan, and 6 cases showed 
vascular penetration sign. Conclusion Hepatic EHE is more likely to be misdiagnosed; however, EHE has certain imaging 
characteristics. Knowing the imaging features of hepatic EHE can help improve the diagnostic accuracy.
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肝上皮样血管内皮瘤（epithelioid hemangio-
endothelioma，EHE）是一种较为罕见的与血管内

皮细胞增殖相关的低度恶性病变，生物学特征介于

血管瘤与血管肉瘤之间，以多发病灶较为常见，仅

15% 的肝 EHE 表现为肝内单发病灶［1-2］。其具有侵

袭性，临床表现缺乏特异性，不易早期诊断［3］。本

研究回顾性分析了 11 例肝 EHE 患者的临床资料和

CT、MRI 表现，旨在提高对肝EHE 的诊断准确性，

减少误诊。

1 资料和方法

1.1 病例资料 收集我院 2015 年 2 月至 2021 年
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12 月经手术或穿刺病理证实为肝 EHE 的 11 例患

者的临床及影像学资料。男 5 例、女 6 例，年龄

为 25～63 岁，平均年龄为（47.27±11.24）岁。临

床表现包括健康体检发现肝脏占位 9 例，无不适主 

诉；上腹部不适 2 例。2 例患者有慢性乙型肝

炎病史，1 例合并肝硬化。1 例患者的糖类抗原

（carbohydrate antigen，CA）19-9 为 45.3 U/mL， 

1 例 CA125 为 156.0 U/mL，其余 9 例患者的肿瘤

标志物无异常升高。11 例患者术前均于我院行 CT

或 MRI 平扫＋增强检查。

1.2 影 像 学 检 查 CT 检 查 采 用 美 国 GE 公 司

Discovery CT 750 HD CT 扫描仪，扫描参数：电压

为 120 kV，电流为 250～280 mA，矩阵为 512× 

512，扫描层厚为 5 mm，层间距为 5 mm。经肘

静脉注入碘海醇（剂量为 1.5 mL/kg，注射速率为

2.5～3.5 mL/s）后进行动脉期（23～26 s）、门

静脉期（50～60 s）、延迟期（120～160 s）增强 

扫描。

MRI 检 查 采 用 美 国 GE 公 司 Optima MR360  

1.5 T 磁共振扫描仪，平扫采用水平面 T1 加权成像

（T1 weighted imaging，T1WI）双回波序列、T2 加

权成像（T2 weighted imaging，T2WI）快速恢复快

速自旋回波序列加脂肪抑制序列、冠状面 T2WI 及

水平面弥散加权成像（diffusion weighted imaging，

DWI），增强扫描采用快速扰相梯度回波屏气加脂

肪抑制序列。扫描参数：层厚为 6 mm，层间隔为

2 mm。经肘静脉注入造影剂钆喷酸葡胺，剂量为

0.1 mmol/kg，注射速率为 2.0～3.0 mL/s，随即等速

率注入等量的生理盐水，分别于动脉期（25 s）、 

门静脉期（55～65 s）、延迟期（120～160 s）进

行三期增强扫描。

1.3 图像分析 由 2 名以上未知病理诊断结果的

阅片经验丰富的医学影像科主治医师阅片，对病灶

的影像学特征进行分析，观察病灶的位置、数目、

大小、形态、信号或密度、病灶强化特点与血管的

关系等。

1.4 组织病理学诊断 11 例患者均行手术切除或

穿刺活检。将手术切除标本或穿刺活检标本制成病

理切片，行 H-E 染色和免疫组织化学染色。由 1 名

经验丰富的病理科医师审阅，记录大体所见及镜下

病理结果。

2 结 果

2.1 病灶数目、位置、形态和大小 11 例肝 EHE

患者中仅 1 例表现为肝内单发病灶，其余均为多发

病灶，共计 78 个病灶，其中 58 个（74.36%）病灶

位于肝右叶，19 个（24.36%）位于肝左叶，1 个

（1.28%）位于尾状叶。病灶呈类圆形或块状，9 例 

肝内病灶边界清晰，2 例病灶边界欠清晰，病灶最

小为 1.2 cm×0.9 cm，最大为 7.3 cm×5.1 cm。

2.2 影像学表现 11 例患者均行 MRI 检查，2 例

患者行 CT 检查。肝 EHE 单发结节型 1 例，病灶位

于尾状叶，呈类圆形，大小约 1.2 cm×0.9 cm；多

发结节型 10 例（77 个结节），52.56%（41/78）

的病灶位于肝包膜下（图 1A）。

CT 平扫示肝内病灶为低密度，密度不均匀，多

数病灶中心见更低密度影，CT 值为 30～50 HU，

其中 1 例患者肝内结节可见点状钙化。CT 增强检

查动脉期病灶呈环形强化，CT 值为 40～65 HU，

门静脉期及延迟期呈持续强化，逐渐向中央区域强

化，CT 值为 75～90 HU。

MRI 平扫检查示病灶在 T1WI 表现为稍低信

号，T2WI 表现为稍高信号，DWI 呈高信号。MRI

增强检查示 9 例呈环形持续强化，延迟期呈向心性

强化；2 例呈云絮状渐进性强化。于 MRI 图像上，

7 例见肝包膜皱缩征，5 例出现多发结节互相融

合，9 例患者 T2WI 出现晕征（图 1B～1F），2 例

T2WI 呈不均匀稍高信号，6 例病灶内可见血管穿行 

（图 1G），7 例增强检查门静脉期出现棒棒糖征 

（图 1H）。

2.3 术前影像学诊断结果 11 例肝 EHE 患者中，

术前误诊 7 例，其中 4 例误诊为肝转移瘤，1 例误

诊为肝内胆管细胞癌，1 例误诊为血管瘤，1 例误

诊为良性病灶。

2.4 组织病理学表现 H-E 染色（图 2）示肿瘤

组织内见大片胶原结缔组织，并可见散在分布的含

小管腔的印戒样细胞，腔内可见红细胞，核偏位，

部分区域肿瘤细胞呈条索状伴丰富的黏液性基质，

肿瘤组织内见少量残留肝细胞索和小胆管，周边无

明显包膜，可伴邻近肝窦侵犯。免疫组织化学染色

示血管内皮标志物有特异性染色，尤其是 CD34、

CD31 及 F8 多呈阳性染色。
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3 讨 论

肝 EHE 是一种较为罕见的血管源性肿瘤，临

床治疗首选手术切除［3］。单发病灶患者的预后较

好，而多发病灶患者术后易复发，肝移植是其最优

选择［4］。肝 EHE 多见于中年女性，临床表现缺乏

特异性，发病机制尚不明确，可能与口服避孕药、

酒精性肝炎、病毒性肝炎及接触聚氯乙烯、石棉

等化学物质有关［5］。肝 EHE 患者多由健康体检时

偶然发现，部分患者可出现腹痛、腹水、肿瘤标志

物（CA19-9、CA125 或癌胚抗原）轻度升高［6］。

本组病例中，1 例患者 CA19-9 轻度升高，1 例患者

CA125 明显升高。该 CA125 明显升高患者腹腔镜探

查见肝缘韧带、镰状韧带、上腹壁、侧腹壁及大网

膜多发粟粒样大小不等结节，术后证实（腹腔转移

灶）EHE；其余 9例患者的肿瘤标志物无异常升高。

肝 EHE 早期影像学多表现为肝内单发或多发

的结节灶，随着疾病的进展，肝内的多发结节可融

合成团片状［7-8］，影像学表现与肿瘤细胞及纤维间

质的分布、血管的成熟度有关。结节以包膜下分布

为主；CT 平扫表现为低密度结节，多数结节的中

心可见更低密度影，呈晕征，本组病例中 9 例出现

晕征；部分结节内可见钙化，本组 2 例行 CT 检查

的患者中即有 1 例患者肝内结节可见点状钙化。

MRI T1WI 上结节呈稍低信号，T2WI 上呈稍高信

号，病灶中央区 T1WI 为更低信号、T2WI 为更高

信号，增强后肿瘤组织明显强化。如病灶中央区多

囊变或坏死、间质黏液变，则表现为中央无强化；

如病灶中央区域以纤维间质为主，则表现为中央区

渐进且持续强化。本组患者增强后病灶为环形持续

图 1 肝 EHE 患者的 MRI 表现

A：患者女，46 岁.冠状面MRI检查见肝包膜下多发病灶．B-F：患者男，48 岁. MRI平扫示病灶T1WI呈低信号，中心呈更低信号

（B）；T2WI呈高信号，中心呈更高信号，即晕征，边界清楚（C）. MRI增强检查动脉期病灶边缘轻度强化（D）；延迟期病灶呈环形

渐进性强化（E），血管止于病灶边缘（F）．G：患者男，56 岁. MRI增强检查动脉晚期肝右叶病灶内见血管穿行，即瘤内血管征．

H：患者女，45 岁. MRI增强检查门静脉期见棒棒糖征．EHE：上皮样血管内皮瘤；MRI：磁共振成像；T1WI：T1 加权成像；T2WI：

T2 加权成像．

图 2 肝 EHE 组织苏木精 -伊红染色结果

A：肝脏肿瘤组织内见大片胶原结缔组织（100×）；B：肝脏肿瘤组织内细胞稀少，可见散在分布的印戒样细胞（200×）；C：肿瘤

细胞异型性明显，部分细胞质内见空泡征，个别空泡内见红细胞（400×）．EHE：上皮样血管内皮瘤．

第 6 期．刘一萍，等．肝上皮样血管内皮瘤的影像学表现及误诊分析
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强化或云絮状渐进性强化。病灶结节中央区域缺

血、坏死且受周围纤维瘢痕的牵拉则会形成包膜皱

缩征，本组中有 7 例患者出现此征，该征象的出现

可与肝转移性肿瘤包膜局限性膨出鉴别。本组 6 例

患者增强 MRI 检查示肝内结节可见细小血管分支

穿行（瘤内血管征），7 例出现棒棒糖征，即肝静

脉、门静脉的分支逐渐变细，最后止于病灶边缘所

形成。肝 EHE 病灶内血管走行自然，与恶性肿瘤

的血管突然截断和僵直不同［9］，增强后病灶内血

管的特点对诊断肝 EHE 有重要的提示意义。

肝 EHE 因其临床症状及影像学表现不典型，

故不易诊断［10］，需与其他肝脏原发性肿瘤（如肝

细胞癌、肝内胆管细胞癌、肝血管瘤）及肝转移

瘤等鉴别。肝细胞癌患者多有乙型肝炎和 / 或肝硬

化病史，增强检查见肿瘤呈“快进快出”的强化特

点。肝内胆管细胞癌常伴远端肝内胆管扩张、肝

门部淋巴结肿大等特点。肝转移瘤的影像学表现多

样，主要与原发肿瘤的组织学特点有关，增强后可

有环形强化或非特异性强化，很少侵犯肝内血管，

若无明确的原发性肿瘤病史，较难与肝EHE鉴别。

肝血管瘤的典型特征为 T2WI 亮灯征，增强检查多

表现为“快进慢出”的强化特点，病灶中央通常无

大范围的坏死区，较易与肝 EHE 鉴别。

本组中 4 例患者术前误诊为肝转移瘤。肝转

移瘤、肝 EHE 均多表现为肝内多发病灶。EHE 肝

内病灶数较多者病灶的晕征、包膜皱缩征及棒棒糖

征、瘤内血管征较常见，而这些影像学表现在单发

病灶或肝内病灶较少的患者中少见。这可能与疾病

的发展阶段有关。此外，肝 EHE 强化表现不典型，

亦增加了与肝转移瘤的鉴别难度。

本组中 1 例患者术前误诊为肝内胆管细胞癌，

因该患者肝内结节病灶互相融合成较大病灶，增强

扫描后病灶边缘呈持续渐进性强化，从而导致误

诊。但该患者病灶边界相对较清，分布于肝脏边缘

且不伴肝内胆管扩张，这些表现则有助于肝 EHE
的诊断。

本组中 1 例患者术前误诊为血管瘤，该患者首

诊时 MRI 检查病灶于 T1WI 呈低信号，于 T2WI 呈
均匀一致极高信号，增强后呈充填式强化，而在 2

年后随诊时发现原病灶的大小和信号及强化方式均

发生改变，病灶缩小，T1WI 和 T2WI 呈混杂信号

影，增强后病灶内可见结节样持续强化影。本例提

示肝 EHE 在缓慢进展过程中，各向生长呈现不均

匀性。另有 1 例误诊为良性病灶，误诊原因是忽视

了肝内多发占位均位于肝包膜下的特征性表现。

综上所述，肝内多发占位近肝包膜分布、邻近

包膜皱缩、平扫 T2WI 出现晕征、增强后门静脉期

见棒棒糖征及瘤内血管征等影像学表现，有利于肝

EHE 的诊断。
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