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Abstract 
Objective: To review and summarize the etiology, characteristics, imaging features and treatment 
of multiple epithelial hemangioendothelioma of liver, improve the accuracy of diagnosis and 
treatment, and reduce the rate of misdiagnosis. Methods: By reviewing one year ago, a case of liver 
multiple epithelioid hemangioendothelioma diagnosis and treatment process, summed up the ex-
perience of treatment of such diseases. Conclusion: The complete medical history, comprehensive 
physical examination, accurate imaging features and laboratory index control, comprehensive 
differential diagnosis thinking and comprehensive analysis of science finally come to the correct 
diagnosis, combined with the patient’s own situation, give accurate treatment. 
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摘  要 

目的：回顾总结肝多发上皮样血管内皮瘤的病因、特点、影像学特征以及治疗方法，提高诊疗准确性，
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降低误诊率。方法：通过回顾1年前1例肝多发上皮样血管内皮瘤患者的诊疗过程，总结此类疾病治疗经

验。结论：完整的病史、全面的体检、准确的影像学特征和实验室指标掌握，全面的鉴别诊断思维和科

学的综合分析，最终得出正确的诊断，结合病人自身情况，给予精准的治疗方案。 
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1. 引言 

在肝脏多发占位的诊疗过程中，尤其是一些肝脏少见病像肝多发上皮样血管内皮瘤等常常因为对这类疾

病缺乏足够准确认识，经常会出现误诊的问题，有可能会致治理方案不够精准，不但没使患者受益，也可能

会因此引发医疗纠纷，给医师和医院带来不必要的麻烦。本文通过对肝多发上皮样血管内皮瘤患者的诊疗经

过回顾，进一步总结肝多发上皮样血管内皮瘤的病因、特点、影像学特征以及治疗方法，提高诊疗效果。 

2. 病例报告 

患者，男，27 岁，因“发现肝脏多发占位 4 月余”入院。4 月前患者于院外行彩超体检示肝脏多发

占位，无任何不适症状，未予治疗。现为进一步手术，遂来我院就诊。查体：一般情况尚可，近期体重

无明显减轻，皮肤粘膜未见异常，无肝掌、蜘蛛痣。全身浅表淋巴结未触及，心肺查体未见明显异常。

腹软，无压痛及反跳痛，无肌卫，肝脾肋下未及。墨菲征阴性，肝区叩击痛阴性，肾区叩击痛阴性；移

动性浊音阴性。辅助检查：1) 实验室检查：血常规、肝功能及甲型、乙型、丙型肝炎等各项检查均正常；

肿瘤指标：AFP、CEA、CA19-9 均阴性。2) 影像学检查：肝脏形态大小正常，包膜光滑，内实质回声略

粗，分布均匀，肝内管道结构显示清晰，肝内见数枚边界欠清偏低回声团块，内部回声分布不匀，中央

回声近似无回声，大者位于左叶 4 * 3 cm。肝脏增强 MRI：肝内多发类圆形长 T1、长 T2 信号灶，直径

约 13 mm~25 mm，边界清，增强后早期周边强化，向中心逐渐强化，延迟后部分病灶强化趋于均匀。胆

胰脾及双肾扫描所见信号正常，信号均匀。诊断：肝多发肿瘤----肝上皮样血管内皮瘤(hepatic epithelioid 
haemangioendothelioma HEHE)可能。 

手术及病理表现：术中探查腹腔无腹水，胃、肠、胰、脾及盆腔脏器未触及异常，腹腔未见明显转

移结节；肝脏无硬化。肝门淋巴结无肿大，门静脉主干无栓子。触及肝肿瘤共 10 枚，其中 3 枚位于左外

叶，大小分别为 3 cm、2 cm 和 0.5 cm，1 枚位于 IV 段，大小约 0.5 cm，2 枚位于 V 段胆囊床后方，大小

为 2 cm 和 1.5 cm，VIII 段 1 枚大小 0.5 cm，VII 段 1 枚大小 1 cm，VI 段 2 枚大小 2 cm 和 1 cm。术中诊

断为肝多发肿瘤-血管内皮瘤可能，决定行左半肝切除+胆囊切除+肝右叶肿瘤局部切除术。病理检查：肝

组织 14 * 9 * 7 cm，切面见多发灰白结节，最小直径 1 cm，最大 5.5 * 4 cm，另见碎肝组织数枚，共 1.5 * 
1 cm，切面灰白。胆囊 8 * 3 * 2.5 cm，充满胆汁，壁厚 0.2 cm，粘膜平坦(Figure 1)。免疫酶标结果：CD34(+)，
CD31(弱+)，FII-1(+)，CK(−)，VIM(+)，KI67(5%+)，EMA(个别+)，CEA(−)，S100(−)，Inhibin(+/−)，S100(−)，
NSE(散+)，ALK(−)，SMA(−)，CK7(−)，CK19(−)，GPC3(−)，CK8(−)，Masson(+)，网染(+)。病理诊断：

(左肝+右肝)上皮样血管内皮瘤，多发性。(胆囊)慢性胆囊炎。本例 HEHE 为多发(图 1)，经过积极手术后， 
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Figure 1. The tumor imaging and postoperative tumor specimens. (A) 
The tumor in the left lateral lobe; (B) The multiple tumors in the left 
medial lobe; (C) The tumor in the right posterior lobe; (D) The post-
operative liver specimens 
图 1. 肿瘤影像和术后标本。(A) 肝左外叶肿瘤；(B) 肝左内叶多发

肿瘤；(C) 肝右后叶肿瘤；(D) 术后肝脏标本 
 

术后 B 超未见肿瘤残留，术后病人恢复良好，至今 1 年余未见复发。 

3. 讨论 

肝脏上皮样血管内皮细胞瘤(HEHE)是一种非常罕见的血管源性肿瘤，1982 年被 Weiss 和 Enzinger 首
先描述并命名[1]，主要见于成人，女性明显多见，可能与口服避孕药类固醇等有关，其恶性程度介于血管

瘤和血管内皮肉瘤之间，占肝脏原发恶性肿瘤 1%~2% [2] [3] [4]。该病起病隐匿，临床表现无特异性，常

常体检时发现。B 超大多表现肝内多个低回声结节，有时也可以表现为高回声和混合回声结节[5]。CT 平扫

为低密度，中央可有更低密度，呈“晕环征”，有时可有钙化。动态增强扫描表现为类似于血管瘤的“早

出晚归”和渐进向心性强化方式，动脉期边缘轻度强化，门脉期逐渐中心强化，但低于周围正常肝组织，

中央区常有纤维收缩反应，从而影像上可表现出较少见的“包膜回缩征”[5] [6]。磁共振中 T1W 呈低信号，

T2W 呈中高混合信号[5] [6]。实验室检查无明显特异性，病理学检查为该病最主要的诊断依据。肿瘤细胞

由上皮样和树突状细胞组成，胞浆空泡内可见红细胞，且沿周围血管腔浸润生长，该病免疫组化可见特异

性 CD31、CD34 阳性[4]。因 HEHE 临床上无明显特异性，影像学常特征表现“晕环征”、“包膜回缩征”、

“棒棒糖征”，常常需与肝转移瘤、肝血管肉瘤、周围型胆管癌等相鉴别，常常需要肿瘤标志物的异常进

行区别，必要时依靠病理结果明确诊断[7]。对 HEHE 的治疗方法目前仍然以根治性肝切除术(1iver resection, 
LR)和原位肝移植(orthotopic liver transplantation, OLT)为主[8] [9]，单发病手术切除预后良好，多发病灶手术

区段切除加局灶性切除，患者恢复良好，手术远期生存率仍较高。HEHE 常常伴有肝外转移，对于这些病

人还可联合放疗、化疗、经肝动脉化疗栓塞术(TACE)及免疫治疗等，但其疗效尚不明确[10]。 

4. 结论 

通过对该例患者的回顾、分析和讨论，认为采集完整的病史、全面的体检、准确的影像学特征和实

验室指标掌握，全面的鉴别诊断思维和科学的综合分析，最终得出正确诊断，结合病人自身情况，给予

精准的治疗方案。 
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