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资料

　　患者男性，21岁，未婚。于2011年6月发现

左小腿前方有一蚕豆样大小无痛性肿块，未治

疗。2011年8月于当地医院就诊，行肿瘤切除

术，术中证实为血肿并炎症，病理不详。同时发

现左足趾多发性黑色肿块，初期为血泡样，逐

渐硬化结痂，进行性生长，无红肿及疼痛，无

破溃。近期肿瘤明显增大。2012年3月外院胸部

CT提示两肺多有发转移灶，遂来我院就诊，行

腿部、足部MRI检查。查体：左小腿前侧正中可

见一长12 cm纵行陈旧切口瘢痕，愈合好，未触

及明显肿块。左足1~5趾分别见多个赘生物，颜
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色暗黑，菜花样，形态不规则，最大者最长径约

3 cm，无压痛。足底前侧亦见散在黑色肿块。踝

关节活动略受限，足趾活动受限，行走功能丧

失。发病以来饮食、睡眠好，精神好，无咳嗽、

咳痰，无消瘦。

　　MRI检查结果(图1、2)：左侧小腿肌肉萎

缩，左小腿、左足底及脚趾肌肉内有多发异常

信号结节及肿块。T1WI以低信号为主，局部伴

少量高信号影，T2WI呈混杂高信号，增强后明

显强化。部分病变融合成团块，最大约3.1 cm× 
2.8 cm×14.2 cm。足部肿瘤边缘浸润，部分结

节包绕趾骨，左侧胫腓骨及足骨信号未见明显 

异常。

图 1　小腿上皮样血管内皮瘤的腿部MRI表现

  A：横断面T1WI显示左侧小腿萎缩，肌群里可见多发低信号肿块影(箭头所示)，局部伴少量高信号影；B：横断面T2WI显示肿瘤T2WI呈
混杂高信号，内可见多发分隔，肿块边界尚清晰，部分融合成团(箭头所示)；C：横断位增强显示增强后肿块边缘及分隔明显强化(箭头所
示)；D、E：冠状位T2WI及增强显示病变在小腿外侧肌群内沿肌肉方向广泛分布，部分相互融合(箭头所示)，胫骨骨质未见明显破坏
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　　手术及病理结果：患者于2012年4月行左大

腿远端截肢术。病理：(左足1、3~5趾及足底和

足背外侧)恶性上皮样血管内皮瘤(7枚，最长径

0.5~3.5 cm)；(左小腿腓骨前侧)上皮样血管内皮

瘤，范围为20.0 cm×8.0 cm×4.0 cm。近端骨髓、

皮肤、肌肉、血管、神经切缘均未见肿瘤累及。

腘窝淋巴结(0/7)未见肿瘤转移。

　 　 免 疫 组 化 ： C D 3 1 ( + ) 、 C D 3 4 ( + ) 、 

D240(- )、F8弱 (+)、AE1/AE3(+)、钙调素

5.2(calmodulin 5.2，CaM5.2)(+)、平滑肌肌动蛋

白(smooth muscle actin，SMA)(-)、细胞角蛋白 

(cytokeratin，CK)(-)、上皮膜抗原(epithelial 
membrane antigen，EMA)(+)、Ki-67约5%。

图 2　小腿上皮样血管内皮瘤的足部MRI表现

  A：横断位T1WI显示左侧足部肌群里多发低信号肿块影(箭头所示)；B：横断位T2WI显示肿瘤T2WI呈混杂高信号(箭头所示)，肿瘤边缘浸
润，部分结节包绕趾骨(短箭头所示)；C：横断位增强显示增强后肿块明显强化(箭头所示)；D、E：矢状位T2WI及增强显示足底病变沿肌
肉方向生长(箭头所示)，邻近骨质未见明显破坏

讨论

　　上皮样血管内皮瘤是少见而易误诊为癌和

其他血管内皮瘤的肿瘤，病因学尚不清楚，由

Weiss等[1]于1982年首先报道。此肿瘤各年龄组男

女均可发生，临床上主要见于20~30岁青年人，

儿童罕见，男女发病比约为2∶1[2]。此肿瘤可发

生于许多部位，包括皮肤、骨、胸膜、肝、肺、

腹膜和淋巴结，发生于软组织者多见于成人，

且常发生于四肢的静脉壁，也可发生于头颈部、

躯干、脑、心等处。2002年世界卫生组织(World 
Health Organization，WHO)将其归为低度恶性血

管源性肿瘤[3]，为血管源性交界性肿瘤的一种，

但20%~30%的病例可发生远处转移，病死率达

10%~20%[4]。本例患者恶性程度较高，起病后病

变迅速增大，且伴随肺转移。

　　临床上发生于软组织的上皮样血管内皮瘤大

多表现为单发、孤立性大小不等的质韧肿块，

多发罕见，境界清楚或模糊，可伴局部疼痛、肿 

胀[5-6]，肿瘤侵犯邻近组织可致相应肢体功能障

碍。本例为足及小腿多发肿块，侵犯周围肌群致

行走功能丧失，表现为典型的恶性生物学行为。

组织病理学特征表现：大多数大体标本通常为

灰红色或灰白色肿块，边界不清，呈浸润性生

长，切面灰红色或灰白色，质软或质中，有黏液

样感。光镜所见：①具有嗜酸性表现胞质的上

皮样细胞，其内见明显空泡形成，核分裂象不明

显，间质黏液样、玻璃样变或呈硬化改变，可

有钙化及骨化[7]；②瘤细胞排列呈巢状、索状或

编织状；③细胞间可见血管腔隙。免疫组化：

上皮样血管内皮瘤对内皮细胞标记凝血Ⅷ因子 
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(coagulation Ⅷ factor，FⅧ)、CD34、CD31反

应(+)；而对 SMA、CK、S-100反应(-)[8]。本例

CD34(+)、CD31(+)、F8(+)、SMA(-)、CK(-)、
EMA(+)，与文献报道基本相符。

　　软组织上皮样血管内皮瘤的诊断主要依赖于

组织病理学和免疫组化，但MRI对软组织上皮样

血管内皮瘤的诊断仍具有一定价值。复习相关文

献[9]，结合本例，笔者认为发生在软组织的上皮

样血管内皮瘤影像学通常表现为单发或多发肿

块，以单发较为常见，边界清楚或浸润，T1WI 
与邻近肌肉信号相近或略低，T2WI呈不均匀高

信号，可出现囊变坏死及出血，增强扫描明显强

化，周围软组织内轻度水肿，当出现多发肿块且

伴其他脏器多发病灶时需考虑血管内皮瘤转移可

能。本病在影像学上需与其他发生于软组织的常

见良恶性肿瘤相鉴别[10]：①良性血管瘤：病灶可

单发或多发，呈结节状、肿块状或弥漫性生长，

形态不规则，多无包膜。T1WI多呈不均匀中等

信号，T2WI、T2WI脂肪抑制序列多表现为不均

匀高信号；T2WI多数病灶内可见迂曲、粗细不

均的细条状高信号和低信号间隔，部分病灶内可

见管状和蚯蚓状流空血管信号；增强扫描病灶早

期强化不明显，延迟期呈不均匀强化，可见迂

曲、粗细不均的细条状强化血管影，低信号间隔

和斑块状血栓不强化。②恶性纤维组织细胞瘤：

50~70岁为发病高峰期，大部分表现为卵圆形或

分叶状肿块，瘤周有水肿而表现为边界不清，部

分可见假包膜形成，肿瘤较大时可见出血、坏死

和黏液样变。T2WI信号混杂，可见低信号纤维

分隔；增强扫描肿瘤实质部分明显强化，坏死囊

变区不强化。③软组织内神经源性肿瘤：肿瘤形

态规则，边界清楚，多有完整包膜，其发生与神

经血管束关系密切，沿神经束分布，并可有神经

支配的肌肉萎缩。神经鞘瘤一般较小、形态规

则，可有囊变。T1WI呈均匀等信号，T2WI为不

均匀高信号，呈不均匀强化。神经纤维瘤多为不

规则分叶状，包绕周围神经生长，信号不均匀，

可出现较为典型的“靶征”；增强后中心呈显著

强化，信号高于边缘区。

　　上皮样血管内皮瘤的治疗方法常为手术完整

切除，化疗对部分上皮样血管内皮瘤有一定效

果。因本例为足及小腿多发肿块伴肺转移，表现

为恶性性质，所以行左大腿远端截肢术。尽管发

生于软组织的上皮样血管内皮瘤临床表现和影像

学并无一定的特征性，最终确诊仍依赖病理和免

疫组化，但MRI可清晰显示肿瘤的部位、大小、

轮廓、范围、数量和信号特点及与周围组织结构

的关系，为临床提供一定的参考价值。
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