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·骨骼肌肉影像学·
四肢原发性血管源性恶性肿瘤的影像学表现

唐浩，胡桂周，邹丹凤，佘凤华，陈卫国

【摘要】　目的：探讨四肢原发性血管源性恶性肿瘤的影像学表现特点，提高其影像诊断水平。方法：回顾性分析１１

例经病理证实的四肢原发性血管源性恶性肿瘤的影像学表现。结果：１１例四肢原发性血管源性恶性肿瘤中８例位于软组

织，３例位于骨骼。位于软组织者的影像表现：Ｘ线平片及ＣＴ上病灶多表现为较大软组织肿块，３例瘤内可见点片状、条

索样钙化影，３例侵犯相邻骨质；Ｔ１ＷＩ图像上肿瘤呈等信号或低信号，Ｔ２ＷＩ呈混杂高信号，增强扫描肿瘤呈明显不均匀

强化。位于骨组织者的影像表现：２例为单发病灶，１例为多中心发病，２例Ｘ线可见地图样溶骨性骨质破坏，１例肿瘤呈

皂泡状膨胀性生长，瘤内可见不规则钙化影；肿瘤呈等Ｔ１、长Ｔ２ 信号影，增强扫描肿瘤呈明显不均匀强化。结论：四肢原

发性血管源性恶性肿瘤相对少见，其瘤内钙化、ＣＴ与 ＭＲＩ增强扫描表现对判定肿瘤起源有一定提示作用，确诊需依靠病

理检查。
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　　恶性血管外皮瘤（ｍａｌｉｇｎａｎｔｈｅｍａｎｇｉｏｐｅｒｉｃｙｔｏ

ｍａ，ＭＨＰ）、上皮样血管内皮瘤（ｅｐｉｔｈｅｌｉｏｉｄｈｅｍａｎ

ｇｉｏｅｎｄｏｔｈｅｌｉｏｍａ，ＥＨＥ）及上皮样血管肉瘤（ｅｐｉｔｈｅｌｉ

ｏｉｄａｎｇｉｏｓａｒｃｏｍａ，ＥＡ）均是起源于血管的恶性肿瘤，

三者恶性程度不一，其生物学行为、治疗及预后差别较

大，但其影像表现缺乏特征性，极易造成误诊。本文回

顾性分析经病理证实的１１例四肢原发性血管源性恶

性肿瘤的临床、病理及影像表现，并结合文献复习，旨

在提高对本病的认识。

材料与方法

搜集本院２００３年１月～２０１２年１２月间经手术

病理证实的四肢原发性血管源性恶性肿瘤患者１５例，

其中１１例发生于软组织，４例发生于骨骼。１５例中男

９例，女６例，年龄１６～８０岁，平均４３．８岁；其中２０

岁以下者２例，２０～４０岁者４例，４０～６０岁者６例，６０

岁以上者３例；１５例中１１例具有完整的影像资料，包

括发病于软组织的１例上皮样血管外皮瘤、４例上皮

样血管内皮瘤、３例上皮样血管肉瘤及发病于下肢骨

的３例上皮样血管肉瘤。

行Ｘ线检查者４例，行ＣＴ和 ＭＲＩ检查者各１

例，行Ｘ线＋ＣＴ检查者１例，行Ｘ线＋ＭＲＩ检查者４

例。Ｘ线检查采用 ＧＥＲｅｖｏｌｕｔｉｏｎＸＲｄＤＲ进行摄

片；ＣＴ扫描采用ＳｉｅｍｅｎｓＳｏｍａｔｏｍＰｌｕｓ４单螺旋ＣＴ

机，层厚３～１０ｍｍ；ＭＲＩ检查采用ＳｉｅｍｅｎｓＭａｇｎｅ

ｔｏｍＶｉｓｉｏｎ１．５Ｔ超导型ＭＲＩ扫描仪，均行ＧｄＤＴＰＡ

增强扫描，扫描参数：Ｔ１ＷＩ，ＴＲ７２０ｍｓ，ＴＥ９．５ｍｓ；

Ｔ２ＷＩ，ＴＲ４０００，ＴＥ８９ｍｓ。层厚８ｍｍ，视野２４ｃｍ×
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图１　恶性血管外皮瘤患者，男，４４岁。ａ）Ｘ线示右侧腓骨中段呈斑片状溶骨性骨质破坏，可见层状骨膜反应（箭），周缘软组

织肿胀；ｂ）ＣＴ示右小腿呈巨大软组织肿块影，瘤内密度不均，可见小片状低密度区及散在小点状、斑片状高密度影；ｃ）ＣＴ示

软组织周缘呈稍高密度的假包膜（箭）；ｄ）镜下示瘤细胞呈短梭形弥漫分布，细胞核呈类圆形，空泡状（×４００，ＨＥ）。

图２　上皮样血管内皮瘤患者，女，１６岁。ａ）Ｘ线示右侧小腿背侧软组织肿块影，其内可见点状、弧形及不规则钙化影（箭）；

ｂ）Ｔ１ＷＩ示肿瘤呈等信号，其内见多发囊状高信号；ｃ）Ｔ２ＷＩ示肿瘤呈混杂高信号影；ｄ）Ｔ１ＷＩ增强扫描示病灶实质呈明显不

均匀强化，囊变区无强化；ｅ）病理图示瘤细胞呈上皮样，核大深染，异型性明显，核分裂象多见，瘤组织内见裂隙状血管，内见

红细胞、炎性细胞浸润及含铁血黄素沉积（×４００，ＨＥ）。

２４ｃｍ，矩阵２５６×２５６。

结　果

１．发生于四肢软组织的血管源性恶性肿瘤影像

表现

恶性血管外皮瘤１例，发生于右侧腓骨，Ｘ线示右

侧腓骨中段呈斑片样、虫蚀状溶骨性骨质破坏，外侧缘

可见层状骨膜反应（图１ａ），相邻软组织肿胀，邻近骨

质破坏区似见斑点状高密度影。ＣＴ示右小腿巨大软

组织肿块影，大小约１６ｃｍ×２４ｃｍ，其内密度不均，可

见小片状低密度区及散在斑片状高密度影（图１ｂ），肿

块周缘可见假包膜形成（图１ｃ），右侧胫腓骨局部骨膜

增厚。病理可见短梭形瘤细胞围绕血管生长，弥漫分

布，细胞核呈类圆形，空泡状，瘤组织 大 片 坏 死

（图１ｄ）。

上皮样血管内皮瘤４例，Ｘ线示肿瘤均呈软组织

肿块影，２例瘤内可见斑片、条索状钙化影，１例侵犯相

邻骨质（图２ａ）。ＭＲＩ示肿瘤 Ｔ１ＷＩ以等信号为主，

Ｔ２ＷＩ呈混杂高信号（图２ｂ、ｃ），其内可见多个不规则

囊状短 Ｔ１、长 Ｔ２ 信号影，并可见斑点状、条索样长

Ｔ１、短Ｔ２ 信号影，ＭＲＩ增强扫描肿瘤实质呈明显不均

匀强化，囊变区无强化（图２ｄ）。病理可见瘤细胞呈上

皮样，核异型性明显，核分裂象多见，瘤组织内可见裂

隙状血管，内见红细胞（图２ｅ）。

上皮样血管肉瘤３例，１例Ｘ线示右足软组织明

显肿胀，其内未见钙化、骨化影，相邻骨质密度减低，未

见明显骨质破坏征象。１例ＣＴ示左小腿上段巨大软

组织肿块影，瘤内可见斑片状低密度区及点状高密度

影，与相邻肌肉界限尚清楚，相邻骨质呈溶骨性骨质破

坏，增强扫描肿瘤呈明显不均匀强化，其内可见粗大血

管影。１例右前臂中段皮下可见一长Ｔ１、长 Ｔ２ 信号

结节影，未突破筋膜侵犯肌肉，周围血管受压移位，增

强扫描病灶明显强化。

２．发生于四肢骨骼的血管源性恶性肿瘤影像表

现

上皮样血管肉瘤３例，Ｘ线示２例呈溶骨性骨质

破坏，部分边界模糊，似见骨皮质突破征象；瘤内未见

钙化、骨化及纤维分隔，未见骨膜反应，１例呈多中心

发病（图３ａ）。ＭＲＩ示肿瘤Ｔ１ＷＩ以等信号为主，夹杂

小片状稍低信号区，Ｔ２ＷＩ以混杂高信号为主（图３ｂ），

瘤内可见小片状长Ｔ１、长Ｔ２ 信号影，ＭＲＩ增强扫描

病灶呈明显不均匀强化（图３ｃ）。另有１例Ｘ线可见

巨大皂泡状骨质破坏（图４ａ），硬化边基本完整，瘤内

可见边界清晰的小斑块样致密影（图４ｂ），未见骨膜反
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图３　上皮样血管肉瘤患者，男，２５岁。ａ）Ｘ线示左胫骨近端及左股骨远端多发低密度骨质破坏区，无硬化边缘，瘤内未见钙

化、骨化及纤维分隔影（箭）；ｂ）Ｔ２ＷＩ示肿瘤呈混杂高信号影（箭）；ｃ）Ｔ１ＷＩ增强扫描示多个病灶呈明显不均匀强化（箭）。　

图４　上皮样血管肉瘤患者，男，７４岁。ａ）Ｘ线示左侧股骨远端一巨大皂泡状骨质破坏区；ｂ）Ｘ线示瘤内边界清晰的小斑块

样致密影（箭），周缘可见几乎完整的硬化边；ｃ）病理图示瘤细胞多呈不规则形或梭形，核大深染，可见病理性核分裂，局部可

见增生小血管（×４００，ＨＥ）；ｄ）免疫组化显示ＣＤ３１（）。

应，软组织肿胀不明显。病理可见瘤细胞多呈不规则

或梭形，核大深染，可见病理性核分裂，局部可见增生

小血管（图４ｃ），免疫组化显示ＣＤ３１（，图４ｄ）。

讨　论

１．临床及病理特点

血管外皮瘤起源于毛细血管的网状纤维膜或小血

管外膜的梭形细胞（Ｚｉｍｍｅｒｍａｎｎ′ｓ细胞），常见于青

壮年患者，好发于全身软组织，组织学表现往往与其生

物学行为不一致，组织学表现为恶性，生物学行为表现

为良性［１］。恶性血管外皮瘤组织学特征：细胞核分裂

象增加，瘤细胞有明显异型性，病灶可见出血坏死，细

胞间质丰富；肿瘤内血管丰富，许多血管分支呈“鹿角”

样。免疫组化：Ｖｉｍｅｎｔｉｎ、ＳＭＡ呈阳性表达，ＣＤ３４、Ｓ

１００、ＣＫ、ＥＭＡ均呈阴性反应
［２］。

上皮样血管内皮瘤生物学行为介于良性与恶性之

间，属低度恶性，以青年男性多见，临床上常表现为受

累部位肿胀和疼痛，少数病例出现消耗性凝血功能障

碍；组织学特征为上皮样瘤组织呈条索状或不规则状，

分布于有黏液样变或玻璃样变的间质中，胞质内空泡

常见，部分空泡内含有单个红细胞，胞核可见轻度异型

性，核分裂不明显，分化良好的血管腔样结构较少

见［３］。免疫组化：ＥＨＥ 对内皮细胞标记物 ＦⅧ、

ＣＤ３４、ＣＤ３１反应呈阳性，而对ＳＭＡ、ＣＫ、Ｓ１００反应

呈阴性［４］。

上皮样血管肉瘤好发于老年男性，原发于软组织

的ＥＡ常见于四肢和腹膜后深部软组织，原发于骨的

ＥＡ少见，发病部位多为下肢骨，约半数病例可呈多中

心发病［５］。病变部位临床表现为非特异性疼痛，也可

同时伴有凝血异常、持续性血肿等其它症状。组织学

特征为肿瘤细胞呈圆形或多边形，为弥漫片状分布的

上皮样细胞，胞核多呈空泡状，核分裂象多见。肿瘤组

织内可见肿瘤血管形成，衬覆的异型内皮细胞呈复层

或乳头状结构向腔内突起，出血和坏死常见［６］。免疫
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组化：ＣＫ、ＣＤ３１、ＣＤ３４呈阳性表达。ＣＤ３４是一种敏

感的内皮标记物，但一些非内皮肿瘤特别是有上皮样

形态的间质肿瘤也可表达ＣＤ３４，如恶性间皮瘤等
［７］；

而ＣＤ３１具有相对较高的特异性和敏感性，各种类型

的血管肉瘤约有９０％呈阳性表达
［８］。

２．影像学表现

对于原发于软组织的四肢原发性血管源性恶性肿

瘤，Ｘ线平片所能提供的信息较少，若有相邻骨质的侵

犯，极易误认为原发病灶位于骨骼，本组１例 ＭＰＨ术

前误诊为骨原发性恶性肿瘤合并巨大软组织肿块形

成。

ＭＳＣＴ扫描、三维重建和增强扫描可清晰显示肿

瘤内部结构、肿瘤边界及与邻近组织的关系，可指导外

科手术计划的制定［９］。软组织恶性肿瘤瘤内常因供血

不足而出现中心坏死，本组２例行 ＣＴ 检查（１例

ＭＰＨ，１例ＥＡ），均表现为密度不均匀，平扫均可见小

片状低密度坏死区，１例 ＭＰＨ 可见斑片状稍高密度

影，考虑为瘤内出血影。增强扫描肿瘤呈环形或分隔

样强化，瘤内可见明显强化的粗大、纡曲不规则走形的

血管影，其强化程度与同层面组织相近，无强化区提示

为缺血液化坏死区域。本组２例行ＣＴ检查，均可见

假包膜形成，肿瘤假包膜形成一般认为由肿瘤生长迅

速、周围组织被挤压呈分层排列所致，并与周围组织反

应性水肿形成更为明显的密度对比，而形成的这种假

包膜可在一定程度上阻止肿瘤侵犯邻近组织。在ＣＴ

图像上，肿瘤边界清楚，似见纤维状包膜，这种ＣＴ 表

现是恶性肿瘤的特征性表现之一［１０］。虽然假包膜对

肿瘤向四周组织的蔓延起到一定的屏障作用，当其未

被肿瘤组织突破时，可对周围骨质形成外部机械压力，

导致骨质吸收、变形；当瘤组织突破假包膜时可直接侵

犯邻近骨质，多造成虫蚀状及溶骨性骨质破坏。本组

１例ＥＨＥ第２～４跖骨明显压迫、吸收、变形，另１例

ＭＰＨ侵犯邻近腓骨，并可见不连续的层状骨膜反应，

此征象可提示肿瘤为恶性。ＣＴ的高密度分辨力可清

晰显示瘤内钙化影，本组２例均可见小片状、短条状钙

化影，其分布无明显规律。

ＭＲＩ在软组织肿瘤诊断中具有一定优势，已成为

评估肌肉骨骼系统肿瘤及瘤样病变的组织学特点、分

期、活检方案和术后复发的有效检查方法。ＭＲＩ具有

很高的软组织分辨力，能较准确地确定肿瘤有无包膜、

对邻近组织结构的侵犯，为临床的有效治疗提供相关

依据［１１］。肿瘤在Ｔ１ＷＩ上呈等或低信号，Ｔ２ＷＩ上多

呈混杂高信号。在行 ＭＲＩ检查的３例位于软组织的

血管源性肿瘤中，１例ＥＨＥ病灶呈不均匀低信号，１

例ＥＨＥ及１例ＥＡ呈均匀等信号，２例ＥＨＥＴ２ＷＩ

呈混杂高信号影，１例ＥＡ呈较均匀的高信号影，可能

与肿瘤体积较小有关。恶性血管源性肿瘤因血供丰

富、瘤内血管结构紊乱，常可见瘤内出血征象，表现为

斑片状、囊状短Ｔ１、长Ｔ２ 信号，本组１例ＥＨＥ瘤内可

见明显的多个不规则囊状短Ｔ１、长Ｔ２ 信号影，并可见

斑点状、条索状长Ｔ１、短Ｔ２ 信号影，考虑为瘤内钙化

灶，ＣＴ显示更为明确。ＭＲＩ增强扫描病灶以明显不

均匀强化为主，并可见盘曲杂乱的条状、线状、环状或

团状的异常血管结构，且随着时间推移，其强化程度及

强化范围均可表现出增加的趋势。

位于骨的ＥＡ在Ｘ线平片中均表现为溶骨性骨

质破坏，低度恶性ＥＡ表现为局限性骨质溶解破坏，边

界较清晰，但无硬化边，瘤内可见粗糙的残存骨小梁结

构；高度恶性ＥＡ呈地图样、大片状溶骨性骨质破坏，

瘤内可见多个细网状囊腔，而残存小梁间隔少见，边界

模糊。肿瘤可有一定的膨胀性，骨皮质略膨胀呈“皂泡

状”通常为中度恶性［１２］。瘤体内一般无钙化。本组１

例肿瘤发生于股骨远端，呈明显“皂泡状”膨胀性生长，

但可见基本完整的硬化边，瘤内可见大量残存骨小梁

及不规则的钙化影，笔者认为此例恶性程度较低，瘤内

钙化是由于肿瘤出血机化进而形成的不规则钙化灶，

因此肿瘤的膨胀性是否与其恶性程度具有相关性需要

更多病例证实。骨膜反应少见或仅见轻微的放射样针

状或层状骨膜反应，且相对多见于长管骨［１３］。

ＭＲＩ的软组织分辨力极佳，可显示骨肿瘤与周围

软组织的关系，对肿瘤的生长范围、生长方式、形态、边

缘以及有无包膜的显示极为敏感［１４］。ＥＡ的 ＭＲＩ表

现与其病理基础密切相关，由于肿瘤细胞排列紧密，间

质成分少，所以Ｔ１ＷＩ上病灶大部分呈等信号或等低

信号，信号较均匀［１５］，本组行 ＭＲＩ检查的４例患者

中，有３例在Ｔ１ＷＩ上以等信号为主，其间可见小片状

稍低信号区；另１例为多中心发病患者，Ｔ１ＷＩ上可见

大量不规则稍高信号影，考虑为瘤内出血所致。Ｔ２ＷＩ

上肿瘤呈混杂高信号，部分病例可见小片状更高信号

区，这种小片状更长Ｔ１、Ｔ２ 区多为瘤内供血不足而出

现的坏死区域，本组１例发生于右侧股骨近端，呈分叶

状生长，瘤内可见多个此种小片状信号改变区。ＭＲＩ

增强扫描可见肿瘤内部存在大量的血管腔与血管窦成

分，肿瘤血供非常丰富，因此其强化速度较快，以明显

不均匀强化为主［１６］。肿瘤血供丰富，在其周缘常见粗

大的纡曲状、点状或条状长Ｔ１、长Ｔ２ 信号影，考虑为

肿瘤血管流空信号，增强扫描肿瘤供血血管明显强化。

综上所述，笔者认为四肢血管源性恶性肿瘤的影

像学表现诊断要点包括：发生于软组织者，软组织肿块

常较大，可累及相邻骨质，Ｘ线平片及ＣＴ可见不规则

钙化影；ＭＲＩ可见假包膜，肿瘤实质以长Ｔ１、长Ｔ２ 信

号为主，瘤内坏死囊变多见，增强扫描肿瘤实质强化明
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显。发生于骨骼者，Ｘ线平片及ＣＴ上肿瘤呈溶骨性、

膨胀性骨质破坏，可为多中心发病，骨膜反应及钙化少

见；肿瘤信号以等Ｔ１、长Ｔ２ 多见，增强扫描肿瘤呈明

显不均匀强化，确诊仍依赖于组织学、网织纤维染色、

免疫组化及电镜观察。

总之，恶性血管外皮瘤、上皮样血管内皮瘤和上皮

样血管肉瘤均为血管来源的恶性肿瘤，其影像表现具

有重叠性，本文样本量较少，其影像表现是否具有特征

性还有待更多病例总结；三者之间的鉴别诊断非常困

难，但其瘤内钙化、ＣＴ与 ＭＲＩ增强扫描表现对判定

肿瘤起源具有一定提示作用，多种影像检查相结合对

与起源于其它组织的肿瘤的鉴别有一定帮助，确诊需

依靠病理免疫检查。
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［１３］　ＨａｒｔＪ，ＭａｎｄａｖｉｌｌｉＳ．Ｅｐｉｔｈｅｌｉｏｉｄａｎｇｉｏｓａｒｃｏｍａ：ａｂｒｉｅｆｄｉａｇｎｏｓｔｉｃ

ｒｅｖｉｅｗａｎｄｄｉｆｆｅｒｅｎｔｉａｌｄｉａｇｎｏｓｉｓ［Ｊ］．ＡｒｃｈＰａｔｈｏｌＬａｂ Ｍｅｄ，

２０１１，１３５（２）：２６８２７２．

［１４］　ＭｕｒｐｈｅｙＭＤ，ＲｈｅｅＪＨ，ＬｅｗｉｓＲＢ，ｅｔａｌ．Ｐｉｇｍｅｎｔｅｄｖｉｌｌｏｎｏｄｕｌａｒ

ｓｙｎｏｖｉｔｉｓ：ｒａｄｉｏｌｏｇｉｃｐａｔｈｏｌｏｇｉｃｃｏｒｒｅｌａｔｉｏｎ［Ｊ］．Ｒａｄｉｏｇｒａｐｈｉｃｓ，

２００８，２８（５）：１４９３１５１８．

［１５］　ＣｏｎｔｒｅｒａｓＪＡ，ＭｕｒｉｅｌＰ，ＣａｎｏＣ．Ｐｒｉｍａｒｙｓｐｉｎａｌｅｐｉｔｈｅｌｉｏｄａｎｇｉｏ

ｓａｒｃｏｍａ［Ｊ］．Ｒｅｖｅｓｐｃｉｒｏｒｔｏｐｔｒａｕｍａｔｏ，２０１０，５４（６）：３８７３９０．

［１６］　ＬｉｕＺＨ，ＬｅｅＳＴ，ＪｕｎｇＳＭ，ｅｔａｌ．Ｐｒｉｍａｒｙｓｐｉｎａｌａｎｇｉｏｓａｒｃｏｍａ

［Ｊ］．ＪＣｌｉｎＮｅｕｒｏｓｃｉ，２０１０，１７（４）：３８７３８９．

（收稿日期：２０１３１２１６　修回日期：２０１４０２１４）

《中国介入影像与治疗学》杂志２０１５年征订启事

　　《中国介入影像与治疗学》杂志创刊于２００４年，是中国科学院主管，中国科学院声学研究所主办的国家级学术期刊，

主编为邹英华教授。杂志为月刊，６４页，大１６开本，彩色铜版纸印刷，单价１６元，全年定价１９２元；刊号ＣＮ１１－５２１３／Ｒ

，ＩＳＳＮ１６７２－８４７５；广告经营许可证：京海工商广字第００７４号。

《中国介入影像与治疗学》报道介入影像、治疗、超声、材料、药物与护理等方面的介入影像与介入治疗的基础和临床

研究以及医、理、工相结合的成果与新进展，是介入影像、介入治疗专业人员学习、交流的平台。杂志曾获＂中国精品科技

期刊＂殊荣，是中国科技论文统计源期刊（中国科技核心期刊）、中国科学引文数据库核心期刊、中国期刊全文数据库全文

收录期刊、荷兰《医学文摘》收录源期刊、俄罗斯《文摘杂志》收录源期刊、波兰《哥白尼索引》收录源期刊。

《中国介入影像与治疗学》以灵活多样的形式与合作者建立友好合作关系，欢迎产品企业刊登广告宣传。读者可向当

地邮局订阅，邮发代号：８０－２２０；亦可通过网站、电话向编辑部订阅，我们将竭尽为您提供优质、便捷、专业的服务，欢迎投

稿、征订、刊登广告。
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