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上皮样血 管 内 皮 瘤
456)785*)1)9 85'(:;)15:!

91785*)1'(

!

&<&=

是一种少见的以血管为中心的恶

性肿瘤" 除发生于软组织外!还发生在皮肤#骨#心#

肺#腹膜及淋巴结" 约
+>!

至
!>,

病例起源于血管!

一般为小静脉!少数病例起源于大静脉或动脉"由于

其临床表现不具有典型性!因此常易误诊#漏诊" 本

文回顾性分析
%

例
&<&

的临床资料及病理学特征!

以期提高对该肿瘤的认识!为临床提供帮助"

+

资料与方法

!"!

一般资料

收集昆明医科大学第三附属医院
!"+"

$

!"!+

年诊断的
&<& %

例!男性
3

例!女性
?

例!年龄
+-@

-,

岁!平均年龄
?!

岁"

3

例为外科手术标本!

,

例为

穿刺活检标本!

+

例为外院送至昆明医科大学第三附

属医院会诊标本"本研究经昆明医科大学第三附属医

院伦理委员会批准%伦理编号&

ABCD!"!!"3?

'" 患者

及家属均知情同意"

!"#

方 法

标本经
?E

中性甲醛缓冲液固定!二甲苯脱水!

石蜡包埋!

? !'

厚连续切片!

<&

染色" 免疫组织化

学染色采用
&:F)G)1:

两步法!

HIJ

显色! 第一抗体

为
KH,+

#

KH,?

#

LCM!+

# 第八因子相关抗原#

N!+""

#

<OJ?3

#

O5*1:!I

#

NOI

#

KA$

#

ILP

#

K&I

#

QQL+

#

A)!-$

#

QL&,

均购自福州迈新生物技术开发有限公司!染色

步骤按照说明书进行! 并同时设置阴性对照及阳性

对照"

!

结 果

#"!

临床资料

%

例患者肿瘤分别位于肺 %

?

例!

+

例后来转移

至肝脏'#软组织%

!

例'#肝脏%

!

例'#输尿管
4+

例
=

"

患者临床体征表现不一! 发生于肺的
?

例患者中!

!

例患者无明显临床表现! 体检时发现双肺多发高密

度结节(

!

例无明显诱因出现胸痛!

+

例同时伴有咳

嗽咳痰!痰为白色黏痰!不易咳出"

!

例发生于软组

织表现为疼痛 !

+

例为无明显诱因出现阵发性隐

痛!无放射痛(另
+

例为活动后间断性刺痛!休息后
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摘 要!)目的* 分析上皮样血管内皮瘤的临床病理学特点!以提高诊断能力" )方法* 回
顾性总结

%

例手术切除或粗针穿刺活检诊断为上皮样血管内皮瘤的临床病理学特征及
免疫组化表型" )结果* 患者男性

3

例!女性
?

例(年龄
+-@-,

岁!平均年龄
?!

岁"肿瘤
分别位于肺

?

例#肝脏
!

例#软组织
!

例#输尿管
+

例" 镜下观察肿瘤细胞形成上皮样形
态!胞浆丰富嗜酸性!条索状或不规则散在排列!内含红细胞" 间质为丰富的透明变性#

黏液或黏液软骨样基质!有时可见钙化#骨化及坏死" 免疫组织化学染色显示肿瘤细胞
不同程度表达

F)'75:):

#

KH,+

#

KH,?

#

H!!?"

#

L*)!+

#第八因子相关抗原!均未表达
QL&,

"

#

例获随访!随访时间为
+@!?

个月均健在" )结论* 上皮样血管内皮瘤!可见于多种实质
性器官" 由于其临床表现及影像学特征不典型!故不易早期发现(更因其组织形态类似
于上皮样细胞!而易误诊为癌(应结合组织学特征和血管源性免疫组化表型及分子检测
避免误诊"
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稍缓解$

!

例肿瘤位于肝脏#

A

例无明显诱因出现剑

突下疼痛#为持续性隐痛#无发热%无恶心呕吐&另
A

例无明显诱因出现便中带血#多于便后出现#伴里急

后重和肛门坠胀感#无畏寒发热%无恶心呕吐#后经

肠镜活检#已排除直肠恶性肿瘤可能$发生于输尿管

为外院会诊标本#病史不详$

-O

检查'肺
L

例患者

中#

H

例表现为双肺多发结节#

A

例左肺上叶单发结

节&

!

例软组织表现为病变部位出现溶骨性破坏&肝

内
A

例为多发低密度灶#另
A

例肝表面见弥漫结节#

影像学检查均考虑转移癌可能$

?@A

大体检查

L

例肺切除标本中#最大肿块大小
! 3@"! 3@"

A8U 3@

#其余大小
"8U Y"8$ 3@

#切面灰白灰红实性质

中$

!

例软组织中#

A

例为部分股骨切除标本#距断端

L8U 3@

处见骨质破坏区#范围
U 3@ " L 3@

$ 另
A

例

为纱布包灰褐组织一堆#

! 3@ " A 3@ " "8U 3@

$

!

例肝

穿刺标本为灰红条状组织数条$

A@B

组织学检查

瘤细胞具有典型的上皮样或组织细胞样形态#

胞浆丰富嗜酸性#排列成大小不一的巢团状%条索状

或不规则散在排列$肿瘤内可见血管管腔#大多数管

腔较小#腔隙有的位于细胞内#故形成似印戒细胞样

胞内空泡#有时空泡内可见红细胞!

B/4'(0 A

"$ 瘤细

胞胞核圆形%卵圆形#偶为锯齿状#核分裂相罕见$在

!

例骨的病例中# 在肿瘤周边常可见炎性浸润及含

铁血黄素颗粒沉积及大片坏死$ 肿瘤间质为丰富的

透明变性%黏液或黏液软骨样基质#有时可见钙化%

骨化%凝固性坏死$ 其中
A

例肺部病例#上皮样肿瘤

细胞呈花冠状充填于肺泡腔# 形成特殊的舌乳头状

或肾小球样的病理学形态# 周边有大量嗜酸性细胞

浸润!

B/4'(0 !

"$

A@C

免疫组织化学

肿瘤细胞均表达
7/@>0)/)

和
-GHA

# 绝大部分

表达
-GHL

#部分表达
G!!L"

%

B+/!A

%第八因子相关抗

原 # 均不表达
Z!A""

%

[R\LU

%

R0+&) <

%

ZR<

%

-]$

%

<B=

%

-P<

%

OOBA

和
OBPHIO*F+0 AK

$

?@D

随 访

截至
!"!A

年
L

月
A

日#

C

例患者中
A

例失访#

A
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例肺部原发患者在随访
%

个月时出现肝脏转移后进

行靶向治疗!目前情况良好"其余
$

例患者随访时间

为
&'!(

个月!有
%

例进行化疗!无复发及转移"

%

讨 论

上皮样血管内皮瘤
)*+,-.*/,0,1 .*2345,0*410-.*!

/,023

!

6768

是起源于血管内皮或血管的局部侵袭性

血管肿瘤"

93,/

和
:,*;0<

在
&=$>

年首次发现这种

肿瘤并描述为肺的血管内支气管肺泡肿瘤!

?*,@@

和
64A,45*B

在
&=#!

年将其改名为上皮样血管内皮

瘤 #

&

$

!以表示由圆形或微梭形嗜酸性内皮细胞组成

的肿瘤" 该肿瘤发生率低!发病率小于百万分之一!

约占所有血管肿瘤不到百分之一#

!

$

" 该肿瘤可发生

于身体任何部位!并可转移至内脏%骨及软组织" 研

究表明发生于软组织的
676

的总体生存率较内脏

器官高 #

%

$

" 目前普遍认为&

676

是一种交界性并有

恶性倾向的肿瘤!

!"&%

版
?7C

将其归类为具有转

移性潜能的局部侵袭性肿瘤"

据文献报道! 肝是
676

最好发的实质性器官"

肝部影像学特点常根据分期不同而表现不同#

!

$

" 现

有以下两种情况较为多见&一种是结节模式#

(

$

!发生

于肝
676

早期!特点是
"D>'&" E2

分散结节'另一

种是弥漫性模式!通常见于晚期!病变表现为复杂的

融合性肿块!可能与肝血管浸润有关"本文
!

例肝部

病例!

&

例表现为弥漫性结节!另
&

例多发低密度结

节! 均符合晚期改变" 可能与该肿瘤早期临床症状

不够典型%不易发现有关"

676

在肺中常有
(

种影

像学模式&多结节状%网状%胸膜浸润和弥漫性胸膜

增厚!其中多结节状最为常见!并多数预后良好" 其

特点为肺尖端散在结节! 主要围绕支气管周围血管

分布#

>FG

$

!结节可从点状至
! E2

" 因其散在并多发!故易

误诊为转移癌或真菌性肉芽肿" 在骨组织中其发生频

率为下肢长骨%上肢长骨%轴向骨骼%锁骨及肋骨"当其

累及软组织时!常沿血管走形"

676

主要由上皮样细胞及梭形细胞构成!呈条

索状%巢状浸润周围组织!或分布于黏液样或胶原样

的背景中"肿瘤细胞可以出现细胞质内血管分化!少

数可见细胞质内血管内腔形成!呈印戒细胞样!腔内

含
&

个或多个红细胞 "

676

镜下可总结为
%

个

(一)!即一个细胞形成一个管腔!管腔中可见到一个

红细胞"肿瘤细胞成熟的血管腔分化不明显!有时可

见血管裂隙!与血管瘤或高度分化的血管肉瘤相比!

血管分化较差!小血管通道分散"肿瘤细胞胞质嗜酸

性!核圆形偏位!核仁不明显!但发生于不同位置的

676

!其特点也不尽相同#

!

!

$F#

$

" 在肺内!肿瘤呈多结

节样生长!结节周边细胞丰富!并可见大量嗜酸性细

胞浸润! 有时可见肿瘤细胞呈肾小球样填充于肺泡

腔内" 病变中心多为黏液透明变性间质" 部分
676

患者肺泡腔内见大量含铁血黄素沉着"在肝中!肿瘤

分为细胞成分少! 纤维黏液较多的中央区和细胞密

集的外周区#

=

$

" 中央区可发生透明变性!使瘤细胞进

一步减少!与外周区形成鲜明对比" 随着时间推移!

肿瘤组织周围可形成广泛纤维化及钙化! 最后使得

硬化区域细胞成分难以区分! 从这些区域穿刺的活

检组织常给诊断工作造成困难" 骨组织
676

&肿瘤

细胞呈多灶性分布! 分叶状生长! 与骨组织界限不

清!可具有特征性的胞质内空泡!其内偶尔可含有红

细胞!酷似原始的血管#

&"

$

"

免疫组织化学有助于
676

诊断" 在血管源性

肿瘤方面!

H9%(

阳性率为
="I

! 故缺少对于
676

诊断的特异性"

H9%&

对于血管源性肿瘤具有特异

性!并且与
J:K!&

结合使用更有助于
676

的诊断#

&&

$

"

在本文
=

例病例中!

H9%(

阳性率为
$#I

!

H9%&

阳

性率为
&""I

!可能由于病例数量少!导致与文献报

道结果有偏差"

近年来!随着分子生物学的深入发展!越来越多

的疾病可以得到明确的基因诊断"现已证实
676

存

在特殊的染色体异位!其中大部分病例存在经典的
-

)&

'

%8)+%G

'

L!>8

易位形成的
??MN&!HOPMO&

融合

基因 #

&!

$

'除此之外!另一小部分患者携带不常见的

QOR&!MJ6%

基因融合#

&%

$

" 在这类小部分融合变异中!

肿瘤细胞具有更大的嗜酸性细胞质或泡沫样胞质!

组织学上通常表现为血管形成型生长模式和实性生

长区域! 部分核内可见假包涵体" 免疫组化方面除

H9%&

%

H9%(

等血管标志物阳性外!

MJ6%

显示细胞

核弥漫强阳性"在本文
=

例病例中!除
&

例外院会诊

外!都进行
MJ6%

免疫组化检测!并未发现有核弥漫

强阳性!与文献报道相符" 研究表明!与
??MN&!

HOPMO&

基因融合相比!具有
QOR&!MJ6%

融合阳性

的肿瘤患者在确诊时往往更年轻! 胸膜疾病的发生

率更低!总体
>

年生存率较高#

&(

$

"
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在治疗上! 有手术指征的患者行手术切除是最

好的治疗策略" 在患者无法手术根治或出现远处转

移时!可选择化疗#放疗#靶向治疗#免疫治疗等辅助

治疗方式" 研究表明!卡铂#紫杉醇#长春瑞滨#吉西

他滨等对
:;:

均具有一定疗效$

<=

%

!其中卡铂与紫杉

醇联合使用为当前最常见的化疗方式" 近年来靶向

药物也在
:;:

的治疗中发挥广泛作用! 如帕唑帕

尼#索拉非尼#贝伐珠单抗等多种药物都有临床应用

的报道$

<=

%

" 贝伐珠单抗是一种可抑制血管内皮生长

因子的单克隆抗体!在抗血管生成方面效果显著"贝

伐珠单抗联合卡铂与紫杉醇已成为目前针对
:;:

的一线治疗方案$

<>

%

"
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