
２００２年 ＷＨＯ骨肿瘤分类中，中间性的血管内皮细胞不再单独

分类，而是归入骨的血管肉瘤中［１］，ＷＨＯ统计占原发性骨肿瘤

的０．２８％，占恶性骨肿瘤的０．５２％。可见于７～７５岁，但以２０

岁以下为多见，在２０～３０岁之间以男性多见。病变可单发或

多发，多发性病变中年龄较单发性者年轻１０岁
［２］。

临床上血管内皮瘤一般引起局部钝痛，并有压痛，有时可

有软组织包块和关节内积血。发生于脊椎者常出现神经根痛。

病程长短不一，可数周至数年。

组织病理学：最常见的组织学特征是肿瘤细胞形成血管腔

样结构，骨血管肉瘤组织学变化多样，从类似于血管瘤的高分

化形态到难以辨认的低分化状态均可见到。目前血管内皮细

胞瘤是指血管肉瘤中分化较好的那一类，这类肿瘤主要是由内

皮细胞的条索、实性巢或带相互交汇而成，有时形成狭窄的管

腔。核可以显示为不同程度的多形性和异型性。免疫表型：内

皮细胞一致性表达 Ｖｉｍｅｎｔｉｎ，许多细胞Ⅷ因子、ＣＤ３１、ＣＤ３４和

ＵｌｅｘＥｕｒｐｐａｅｕｓ反应着色。超微结构：内皮细胞中含有 Ｗｅｉｂｅｌ

Ｐａｌａｄｅ小体，但在分化差的肿瘤中难以发现。

血管内皮细胞瘤的影像学表现：主要检查方式为Ｘ线、ＣＴ

和 ＭＲＩ，表现为不规则的溶骨性膨胀性骨破坏，边界清楚，松质

骨及骨皮质均可累及，可有硬化边。骨破坏区内可见残余骨小

梁，骨膜反应不多见；ＭＲＩ更有利于显示病变的范围，可以显示

比ＣＴ更大范围骨髓受侵的情况。而分化较差的血管肉瘤其骨

破坏为斑片状、泡沫状或大片状，边界不清，骨皮质部分或全部

消失，邻近区有放射状骨针，并有骨膜反应，有时还有软组织包

块。肿瘤内有大量纡曲的不规则瘤血管动静脉瘘。新生紊乱

的血管丛在血管肉瘤更为常见。治疗及预后：其治疗主要是以

手术切除为主，并辅以局部放疗，转移少见，但易复发。组织学

分化程度是决定本病预后最重要因素。目前研究表明多发病

灶者，由于一般细胞分化较好故有较好的预后。

参考文献：

［１］　程红，金木兰．软组织与骨肿瘤病理学和遗传学（２０００世界卫生组

织肿瘤分类及诊断标准系列）［Ｍ］．北京：人民卫生出版社，２００４：

３７８３８０．

［２］　段成祥，王晨光．骨肿瘤影像学（现代临床影像学丛书）［Ｍ］．北京：

科学技术出版社，２００４：３８３３８４．

（收稿日期：２０１５０３０２　修回日期：２０１５０３１６）

作者单位：３６１００３　福建，厦门１７４医院医学影像科
作者简介：颜志平（１９６５－），男，福建厦门人，副主任医师，主要从事

中枢神经系统及胸腹部疾病诊断工作。

·病例报道·

肺上皮样肉瘤一例

颜志平，陈思敏，郭春生

【关键词】　肺肿瘤；体层摄影术，Ｘ线计算机；诊断

【中图分类号】Ｒ８１４．４２；Ｒ７３４．２　【文献标识码】Ｄ　【文章编号】１００００３１３（２０１５）１０１０６２０２

ＤＯＩ：１０．１３６０９／ｊ．ｃｎｋｉ．１００００３１３．２０１５．１０．０２３

　　病例资料　男，５１岁，发现左肺门肿块３个月余。因咳嗽

伴咯血丝痰１个月就诊当地医院。行胸部ＣＴ示左肺门占位伴

阻塞性肺炎，先后两次纤支镜活检均未见肿瘤细胞，为进一步

治疗转诊入院。发病以来患者一般状况尚好，近３个月体重下

降３ｋｇ。化验三大常规、肝肾功能电解质、ＣＥＡ、凝血指标未见

明显异常。体检胸廓对称无畸形，胸骨无压痛，左肺呼吸音减

弱，右肺呼吸音清晰，双肺未闻及明显干湿性罗音及胸膜摩擦

音。胸部ＣＴ检查：左肺门区见较大的软组织肿块，大小约５．３

ｃｍ×９．０ｃｍ×１０ｃｍ，平扫ＣＴ值３５～４９ＨＵ，肿块内缘与纵膈

粘连，界限不清，外缘浅分叶，边界清楚（图１），左肺门结构不

清，纵膈淋巴结肿大，左肺动脉、左主支气管及其分支被包绕管

腔明显变窄，表面不平整（图２），增强扫描轻中度不均匀强化，

ＣＴ值４３～７４ＨＵ，以边缘明显，左肺动脉及其分支明显受压变

窄（图３）。左肺上下叶散在斑片状影及条索影、部分肺不张，以

下叶为主，左侧中量胸腔积液。ＥＣＴ检查示全身骨骼未见明显

恶性肿瘤骨转移。

纤支镜及病理检查结果：左主支气管歪曲变形，其管腔内

及左上下叶支气管开口处见多发新生物隆起，触之易出血，活

检６次并给予局部灌洗。镜下观察：肿瘤由增生的梭形细胞构

成，细胞有异型性，可见核分裂像，并见瘤巨细胞；部分瘤细胞

排列呈腺样结构，免疫组化结果（图４）：阳性：ＣＤ３４、Ｖｉｍｅｎｔｉｎ、

ＥＭＡ、ＣＫ１９、Ｋｉ６７（＋，＞９０％）；阴性：Ｂｃｌ２、ＬＣＡ（灶 ＋）、

ＣＫ５／６、Ｐ６３、ＣＫ（Ｌ）、ＣＤ３１、Ｆ８、ＣＥＡ、ＣＫ７、ＣＫ２０、ＨＭＢ４５、Ｓ

１００、ＭｅｌａｎＡ等，病理诊断为未分化上皮样肉瘤。

讨论　上皮样肉瘤（ｅｐｉｔｈｅｌｉｏｉｄｓａｒｃｏｍａ，ＥＳ）是一种少见

的、组织起源未定的软组织恶性肿瘤，１９７０年由Ｅｎｚｉｎｇｅｒ首次

命名，组织学上一般由上皮成分与肉瘤样梭形细胞和（或）巨细

胞混合组成的多形性癌，常以肉瘤样组织占优势，其既表现出

上皮源性肿瘤的组织学特点，亦可表现出间叶性肿瘤的特

征［１，２］。本病多见于６０岁以上有多年吸烟史的老年人，男性多

于女性，男女之比约２∶１～６∶１。可发生在全身各部分，原发

于肺的ＥＳ非常少见，占肺部恶性肿瘤的０．３％～４．７％，可发生

于任何肺叶或肺段，根据其生长部位可分为中心型和周围型，

以周围型多见。由于肿瘤有假包膜形成，瘤细胞不易脱落，故

痰检阳性率不足５％
［３］。支气管镜检查虽能发现管腔内肿物，

但活检阳性率也很低，因此，对不明原因的新生物阻塞性肺不

张应多次行支气管镜检查，并尽可能将腔内肿物取出，直至病

因明确。

肺ＥＳ常见症状为咳嗽、咳血、发热、胸痛等，临床表现与肺

癌相比无特异性，ＣＴ表现为肺内实性肿块呈分叶状，提示肿块

生长较快，增强边缘呈斑片状、环状强化，肺门淋巴结肿大，这
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图１　ａ）ＣＴ平扫示左肺门区肿块内

缘与 纵 膈 分 界 不 清，外 缘 浅 分 叶

（箭）；ｂ）左主支气管明显变窄，表面

不平整（箭）；ｃ）增强扫描肿块轻中

度不均匀强化，以边缘明显，左肺动

脉及其分支明显受压变窄（箭）；ｄ）

免疫组化示 Ｖｉｍ，ＣＫ，ＥＭＡ，ＣＤ３４

阳性表达（ＩＨＣ，×４００）。

些也和肺癌相似，经验不足时容易误诊，常需做免疫组化等相

关检测才能明确诊断，肿瘤细胞ＥＭＡ、ＫＬ１、ＣＫ１９、ＣＡＭ５．２、

ＶＩＭ常阳性，ＣＤ３４、ＣＫ７等局灶阳性，ＨＭＢ４５和 ＣＤ３１等阴

性。其ＣＴ表现特点：①部位：以周围型多见；②大小：具有较强

的侵袭性，发现时常体积较大多超过５ｃｍ；③密度：肿瘤较小

时，瘤体呈密度均一的肿块；肿瘤越大，瘤内密度越不均匀，可

见大片液化坏死区；④边缘：肿块边界多清楚，边缘光整可呈分

叶状，但少见毛刺征、血管集束征及胸膜凹陷征等其他上皮源

性表现；⑤强化方式：瘤周不规则斑片状或者环形强化，中央区

域强化不明显；⑥周围型者易侵犯邻近胸膜及胸壁
［４，５］。因此，

对于年龄较大且有多年的吸烟史的男性患者，如ＣＴ检查发现

位于肺周围区、胸膜下较大的肿块，边界清楚，无毛刺征、血管

集束征及胸膜凹陷征，增强瘤周呈不均一或环状强化，中央可

见无强化低密度区，应考虑到肺ＥＳ的可能。
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