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脾脏上皮样血管内皮瘤合并肝和肾上腺囊肿一例

时维东，赵家锁，肖永鑫，孙献勇，陶小红
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呈“星芒状”表现（长箭）；肝右叶囊样病灶无强化（短箭）。

图３　ＣＴ增强扫描平衡期（延时１００ｓ）示脾脏病变内条状强化

更明显，并伴散在小片状强化影（长箭），肝右叶样病灶无强化

（短箭），左肾上腺稍低密度灶无强化（箭头）。　图４　ＣＴ增

强扫描（延时约１０ｍｉｎ）示脾脏病灶呈明显不均匀持续强化，部

分接近等密度（长箭），肝右叶病灶无强化（短箭）。　图５　镜

下示肿瘤组织由粗细不等的血管组成，血管内壁为单层上皮样

内皮细胞构成，局部呈乳头状增生（ＨＥ，×１００）。

图１　ＣＴ平扫示脾脏后下部

稍低密度软组织块，其内见片

条状等密度影（长箭）；肝右叶

见不均匀低密度灶（短箭）。

图２　ＣＴ增强扫描动脉期示

脾脏病灶内条状强化影，局部

　　病例资料　患者，男，３６岁，上腹部隐痛不适１周，以上腹

痛入院。入院前两天外院Ｂ超提示：肝囊肿、脾占位、胆囊息

肉。查体：右上腹轻压痛，无反跳痛，肝、脾肋下均未触及。血

常规：ＷＢＣ５．７×１０９／Ｌ，ＲＢＣ４．２８×１０１２／Ｌ，ＰＬＴ８２×１０９／Ｌ，

血小板压积（ＰＣＴ）０．０９％（正常值０．１１％～０．２８％），血小板分

布宽度（ＰＤＷ）２１．５ｆＬ（正常值１０．０～１６．４ｆＬ）。肝、肾功能正

常。

影像表现：ＣＴ平扫示脾脏呈显著不规则增大，其后下部见

一巨大类圆形稍低密度影，边界欠清，最大径约１０．３ｃｍ，平均

ＣＴ值约４０ＨＵ，病灶内部密度不均匀，可见条片状等密度影，

增强扫描动脉期及门脉期病灶内可见条状强化影，延时约

１０ｍｉｎ病灶呈不均匀片状持续强化（图１～４）；肝右叶下缘见一

较大囊状水样密度灶，其边缘清晰，最大径约９．３ｃｍ，ＣＴ值约

１０ＨＵ，无明显强化表现，其余肝实质未见异常征象（图４）；左

侧肾上腺区见一椭圆形稍低密度灶，最大径约１．５ｃｍ，ＣＴ值约

３０ＨＵ，增强扫描各期均未见明显强化表现（图３）。ＣＴ诊断：

①脾脏巨大实性占位，考虑良性血管瘤可能、不除外恶性间叶

组织肿瘤；②肝右叶巨大囊肿；③左肾上腺囊性腺瘤可能性大。

手术病理所见：脾脏形态不规则，大小约 １５．２ｃｍ×

１５．０ｃｍ×１０．２ｃｍ，其下极后部质硬，周围无粘连，肿块位于脾

脏后下部，完整切除肿块及脾脏，肿块剖面呈暗红色，质硬。右

肝后下叶囊肿大小约１０ｃｍ×１３ｃｍ×８ｃｍ，穿刺抽出淡黄色囊

液３００ｍｌ并将囊肿完整切除。左肾上腺后部见棕褐色、边缘光

滑、有包膜、最大径约１．５ｃｍ的肿块，做肿块游离时，其壁破裂，

流出少许“米汤样”囊液，完全切除左侧肾上腺及肿块。病理诊

断：①脾脏上皮样血管内皮瘤（中间型，图５）；②单纯性肝脏囊

肿；③左肾上腺上皮性囊肿。免疫组化：ＣＤ３４（＋），Ｄ２４０（－），

Ｆ８（＋），ＳＭＡ（－）。

讨论　血管内皮瘤是一种罕见的血管源性肿瘤，传统病理

学分类包括：上皮样血管内皮瘤、梭形细胞型血管内皮瘤、网状

型血管内皮瘤、淋巴结多形性血管内皮瘤、卡波西（Ｋａｐｏｓｉ）型血

管内皮瘤、血管内乳突状血管内皮瘤及复合型血管内皮瘤。上

皮样血管内皮瘤（ｅｐｉｔｈｅｌｉｏｉｄｈｅｍａｎｇｉｏｅｎｄｏｔｈｅｌｉｏｍａ，ＥＨＥ）于

１９８２年首次详细报道，近几年国内陆续报道多例发生于软组

织、肺、肝、骨、肾脏、腹膜、脑等部位患者，肿瘤位于脾脏者极为

罕见。ＥＨＥ的病因至今不详，本例患者合并肝及肾上腺囊肿，

肝囊肿多以先天性为主，由小胆管扩张演变而成；肾上腺囊肿

临床少见，其病因可能为肾上腺淋巴管阻塞、肾上腺组织发育

异常或错构、寄生虫感染等，本例为上皮性囊肿。本例肝，肾上

腺囊肿均与发育异常有关，因此其脾脏病变可能与先天性组织

结构发育异常有关。脾脏ＥＨＥ临床及影像不具有特征性，临

床上可以表现为左上腹部包块、发热、上腹不适、腹痛及贫血、

体重下降或消耗性凝血功能障碍等。ＣＴ平扫多表现为稍低密

度结节或肿块，根据病变大小、生长时间、出血与否及细胞分化

程度等不同，可能会出现不同的组织密度、增强方式及强化程

度，目前临床病例较少，影像资料匮乏，尚无法形成统一认

识［１２］。脾脏ＥＨＥ需要与脾脏血管瘤、淋巴瘤、转移瘤及感染

等相鉴别，确诊有赖于病理检查。ＥＨＥ生物学行为具有潜在恶

性倾向，对术后患者应长期随访。
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