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肺和心脏上皮样血管
内皮瘤临床分析
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　　摘　要　目的：提高对肺和心脏上皮样血管内皮瘤的认识。方法：结合１例肺和心脏上皮样血管
内皮瘤患者的临床资料和文献复习，详细分析该病的临床表现、影像学表现、病理特点、诊断、鉴别

诊断和治疗等。结果：该病临床症状无特异性；影像学检查为双肺、心脏多发结节影；病理学主要形

态特征是单细胞原始管腔结构，免疫组化提示内皮细胞源性；需与肺、心包转移癌、结核病、淋巴瘤

等疾病鉴别；目前尚无有效治疗措施；预后介于良、恶性肿瘤之间。结论：肺和心脏上皮样血管内皮

瘤罕见，极易误诊，确诊靠病理。

　　关键词　血管内皮瘤　上皮样　肺肿瘤　心脏肿瘤　诊断

　　上皮样血管内皮瘤 （ｅｐｉｔｈｅｌｉｏｉｄｈｅｍａｎｇｉｏｅｎｄｏｔｈｅｌｉ
ｏｍａ，ＥＨＥ），属于低度恶性血管肿瘤。发生在肺、心
脏等内脏的病例罕见．我院收治的１例经病理确诊的
肺、心脏上皮样血管内皮瘤，结合复习文献进行讨

论。

１　临床资料
患者男性，６８岁，因 “反复胸闷、气促 ６月，

加剧２周”于２００４年３月１１日入院。患者于２００３年
９月２日因 “心包大量积液”住外院，心包穿刺抽出

血性液体而行 “心包开窗术 ＋抗感染 ＋抗结核”治
疗，术中 “心包未见结节等异常肿物”，术后复查

ＣＴ：“双侧胸腔少量积液，心包、胸膜增厚”。术后
症状缓解后带抗结核药出院。此次因症状又加重，门

诊ＣＴ提示 “肺野内未见实质性病变，双侧胸腔少量

积液，心影增大，心包中等量积液”。既往素健。

入院 时 查 体：Ｔ３６８℃、Ｐ２４次／分、ＢＰ１３０／
８５ｍｍＨｇ。精神尚可，无消瘦外观。全身皮肤、粘膜
未见皮疹及出血点，未触及皮下结节，全身浅表淋

巴结无肿大。颈静脉怒张，深吸气时更明显。双肺

语颤正常、对称，叩诊清音，听诊呼吸音较粗，未

闻及干湿性音。心尖搏动消失，心浊音界向两侧

扩大，心率１１６次／分，心音弱而遥远。奇脉。腹部
未查及异常。
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初步诊断：心包、胸腔积液原因待查：结核病？

恶性肿瘤？

辅助检查：三大常规、嗜酸粒细胞计数、血沉、

血生 化 检 查 均 正 常。ＨＩＶ 阴 性。肿 瘤 标 志 物
“ＡＦＰ２８１７ｎｇ／ｍｌ（正常值 ＜２０ｎｇ／ｍｌ），余 ＣＥＡ、
Ｆｅｒ、ＣＡ１９－９、ＣＡ１５３、ＰＳＡ、ＣＡ５０、ＣＡ２１１、ＮＳＥ、
β２ＭＧ均正常”。痰查结核杆菌阴性。ＰＰＤ试验阴性。
心脏彩超：心包积液，左右心室腔稍大，ＩＶＳ、ＩＶＰＷ
活动度减弱。左心室顺应性减退。Ｂ超：肝、胆、
胰、脾、肾未见异常声像。

入院后经 “心包穿刺＋抗感染＋抗结核”等治疗
症状体征及辅助检查均未见好转仍反复。因胸腔积液

增多于２００４年 ６月复查 ＣＴ时发现 “双肺野多发结

节，密度值１０ＨＵ－２６ＨＵ，最大者直径１７ｃｍ”。７月
时复查 ＣＴ“双肺野结节一月内进行性增大、增多，
明显强化，强化后密度值３６ＨＵ－１３８ＨＵ，可见强化
的小血管导入结节内；心包膜明显强化，心包膜内壁

厚薄不均，见明显强化的、扁平状、点状小结节状软

组织影突入心包腔；肝右叶小片状低密度影 １２×
１２ｃｍ２，弱强化，延迟扫描未见等密度强化。”于
２００４年８月１２日行 “胸腔镜下肺结节活检”。结节

边界清楚，呈灰白色，实性外观，病理诊断：肺上皮

样血管内皮瘤，低度恶性。免疫组化：ＣＤ３４（＋），
ＶＭＴ（＋），ＣＫ（＋），ＴＴＦ１（＋／－），、ＣＥＡ（＋／－），
ＥＭＡ（＋／－），ＣＤ６８（＋／－）。综合病史、临床、影像
学、病理学确诊为：肺、心脏上皮样血管内皮瘤，肝

转移。化疗及胸腔内化疗 （均配合地塞米松）后胸

水、心包积液量减少，但肺内结节仍逐渐增多、融

合。于２００５年４月死于呼吸衰竭。

２　讨　论
上皮样血管内皮瘤 （ｅｐｉｔｈｅｌｉｏｉｄｈｅｍａｎｇｉｏｅｎｄｏｔｈｅｌｉ

ｏｍａ，ＥＨＥ），于１９８２年作为软组织一种有特点的病
变被报道［１，２］，在上皮样内皮细胞肿瘤谱系中，属于

一种少见的低度恶性血管肿瘤［３］。此种肿瘤可发生在

许多部位，多发生于深部或浅表软组织，也可见于其

他器官，包括肺、肝、心脏、骨、胃、胸膜、淋巴

结，甚至脑和脑膜［３］。在肺、肝、骨常为多中心性病

变，但原发于肺、心脏甚为罕见。发生于肺者因常侵

犯血管并具有２型肺泡上皮的特点，故旧称血管内支
气管肺泡瘤 （ｉｖｔｒａｖａｓｃｕｌａｒｂｒｏｎｃｈｉｏａｌｖｅｏｌａｒｔｕｍｏｒ，ＩＶ
ＢＡＴ）［４］，而被认为是肺泡细胞癌的一个亚型，由于
免疫组化及电镜均已证实此瘤与血管密切，起源于血

管内皮而非肺泡上皮，故认为称为上皮样血管内皮瘤

更合适。

２１　上皮样血管内皮瘤的临床表现 　 上皮样血管内
皮瘤是少见而易误诊的肿瘤，其病因学尚不清楚。各

年龄组、男、女均可发生，可发生在许多部位，发生

在软组织的该肿瘤多见于成人，对大多数病人通过手

术切除肿瘤可治愈；但发生在内脏的实质性的肿瘤转

移率高，且常为多中心性病变。本文主要讨论发生于

肺、心脏等内脏的上皮样血管内皮瘤。早期患者临床

症状较少、轻微且没特异性，甚至无任何临床症状。

如无并发症多无任何体征。发生于肺的上皮样血管内

皮瘤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，以双下肺为重，此为该病相对特异的

表现，结节大小不等，可有钙化，少数累及胸膜并出

现胸腔积液，远处转移率２０～３０％，常见转移部位有
肝、淋巴结、胃肠道及皮肤，但肺内多发性病灶并非

转移，而是多中心起源。［４，５］在临床上应与转移癌、结

核、淋巴瘤等病鉴别诊断。

２２　上皮样血管内皮瘤确诊依赖于病理及免疫组
化［６］

２２１　病理表现　瘤细胞呈上皮样或组织细胞样，
圆形或多角形，三五成群呈小巢状、索状、不规则排

列，分布于黏液间质中；间质可显著或少量粘液样变

或玻璃样变；瘤细胞内含有原始血管腔；核分裂象、

多形性及坏死少见。

２２２　免疫组化　波形蛋白、ＣＤ３１、ＣＤ３４、ＦＶⅢ
ＲＡｇ阳性，ＣＫ弱阳性，其中ＣＤ３４的阳性率１００％。
２２３　电镜观察　胞质内含丰富的微丝和少许的 Ｗ
－Ｐ小体。
２３　治疗与预后　本病罕见，目前尚无统一有效的
治疗手段，多数主张以手术为主的综合治疗。药物治

疗以糖皮质激素及α干扰素为主［４，５］，配合中药治疗。

２３１　手术治疗　对于单发或病灶较少的病例首选
手术切除，术后复发率约１０％～２０％。多发病灶者手
术完全切除的可能性小，目前没有特异性治疗手段。
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２３２　化学治疗　对于术后残留及无手术机会的患
者，化疗是主要治疗措施。但目前尚无统一的化疗方

案，且疗效不确切。文献报道的药物有环磷酰胺、异

环磷酰胺、阿霉素、诺维本、卡铂、反应停、泼尼松

等。

２３３　放射治疗　低度敏感，效果不佳。有学者建
议放疗５０Ｇｙ６０Ｇｙ／２５ｆ３０ｆ的剂量。
２３４　生物学治疗　应用较多的有 α干扰素、白细
胞介素２。
２３５　中医药治疗　对于恶性肿瘤的中医中药治疗，
既要看到它对机体的损害所引起的各种病理表现，又

要认识到这种病的恶性发展。因此，要把辩证论治和

抗恶性肿瘤治疗相结合，即扶正与祛邪相结合，攻邪

与扶正的关系要掌握好。

根据病人的临床症状、脉象、舌苔的变化，结合

八纲辩证，一般可表现为：

（１）肝郁气滞者：宜用疏肝理气降逆等方药。理
气药：苏梗、陈皮、青皮、木香、厚扑、香附、柴胡

等。降逆药：旋复花、代赫石、柿蒂、半夏、沉香、

刀豆等。

（２）血瘀积者：由于气滞日久，血淤不行，结
为积，舌质紫暗并有瘀点瘀斑，脉为细涩，宜用活

血化瘀方药，选丹参、赤芍、桃仁、红花、当归尾、

生蒲黄、虎杖、苏木等。

（３）脾虚痰湿者：因饮食所伤，致脾胃受损，运
化不健，痰湿内停。可用健脾益气药：黄芪、党参、

白术、茯苓、太子参、山药等。燥湿药，利湿药，化

痰散结药等。

（４）阴虚内热者：可用养阴清热药。
（５）气血双亏者：因久病体虚，耗伤精气，可用

补气药、补血药、滋补肝肾药等。

总之，既要重视消除病人的肿瘤，又要提高病人

的抗病能力，使其生存力提高。

上皮样血管内皮瘤属于低度恶性肿瘤，其预后与

肿瘤的生长部位、多发或单发、临床症状轻或重、手

术切除完全与否、肿瘤的生长方式等有关。发生在表

浅的软组织部位预后好，可长期生存；而发生于内脏

实质器官的预后较差，发生于肺者据报道４０％的患者
生存期小于５年。

我们报道的这例患者，肺部的临床表现、影像

学、病理表现等均符合肺上皮样血管内皮瘤的诊断，

但患者首发症状为大量血性心包积液，当时心脏及肺

等部位并未发现异常结节，而随着病情的进展，肺及

心脏、肝脏的结节相继出现、增多，胸腔及心包积液

却没有明显增加，经腔内抽液及注入糖皮质激素后控

制效果尚好。所以从首发症状、病情变化的顺序上及

文献报道的上皮样血管内皮瘤的临床特点考虑，该患

者上皮样血管内皮瘤原发于心脏和肺，肝脏占位为转

移瘤可能性大。且该病例提示体腔积液可能为首发症

状，甚至发生于临床可检查出的结节之前，但积液并

不一定与病情发展一致，也可能是糖皮质激素对控制

积液疗效较好。所以对于临床上相应治疗效果与原来

的诊断有矛盾时，应想到其他疾病并进一步采取积极

措施明确诊断。
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