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肝上皮样血管内皮瘤 1 例
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患者 , 女 , 15 岁。因上腹部胀痛、食欲不振 9 个月入院。

无肝炎病史。查体 : 生命征平稳 , 腹平软 , 未触及肝脾 , 肝区无

叩痛。胃肠镜无异常。B 超示: 肝内多发低回声灶。CT 示: 肝

内可见多发类圆形低密度影 , 边缘光整 , 中央密度不均 , 增强

后病灶边缘环形强化 , 其内强化不明显 , 提示转移性肿 瘤 可

能( 图 1) 。为明确诊断 , 行肝穿 , 病理示: 上皮样血管内皮瘤。

图 1 CT 示肝内多发类圆形低密度影

小结 上皮样血管内皮瘤( EHE) 是近年来逐渐被人们

认识的一种罕见的血管源性肿瘤 , 多发生于软组织、肺、骨、

脑和小肠等脏器 , 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。

该瘤主要发生在成年女性 , 病因仍不清楚 , 可能与口服

避孕药、孕激素失调、氯乙烯污染、肝创伤和病毒性肝炎等有

关[1]。临床表现无特异性且多变 , 常见为上腹部不适或疼痛 ,

偶见黄疸、发热 , 最终可伴有体重减轻。

其大体上呈多结节并累及整个肝脏 , 影像学上难与其它

肝内肿瘤区别 , 诊断主要靠肝穿。EHE 具有相对特征性的组

织形态和免疫组化标记。组织学上 , 肿瘤由树突状和上皮样

细胞组成 , 常包含代表细胞内腔的空泡 , 基质由纤维构成 , 有

玻璃样变区域。免疫组化至少对一种内皮标记物呈阳性反应

( 因子Ⅷ相关抗原、CD34 和( 或) CD31) , 多数病例较易作出病

理诊断。

肝脏 EHE 生长缓慢 , 转移率低 , 预后相对较好 , 有资料

显示 43%的肝脏 EHE 患者生存期≥5 年。EHE 对放疗、化疗

均不敏感 , 肝移植对于不能切除的 EHE 是唯一的外科手术

方法。
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