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　　肺上皮样血管内皮瘤（ｐｕｌｍｏｎａｒｙｅｐｉｔｈｅｌｉｏｉｄ

ｈｅｍａｎｇｉｏｅｎｄｏｔｈｅｌｉｏｍａ，ＰＥＨ）是一种发生于肺部

的罕见血管源性肿瘤。１９７５年，Ｄａｉｌ和Ｌｉｅｂｏｗ首

次报道，１９８２年由Ｗｅｉｓｓ和Ｅｎｚｉｎｇｅｒ首次描述并正

式命名［１－２］。目前，世界报道 ＰＥＨ 病例仅１２０

例［３］。本院１例以“双肺弥漫性粟粒状病变查因”入

院患者，入院后误诊为肺结核，后经病理活检最终确

诊为ＰＥＨ。现就该患者临床资料进行分析，以提高

临床对该疾病的认识。

１　病历资料

１．１　病史　患者，男，４２岁，泥瓦工人。因咳嗽近１

月，发热１０余天，于２０１１年９月９日入院。２０１０

年８月１３日患者无明显诱因出现咳嗽，咳少量白色

泡沫稀痰，无腥臭味，无痰中带血，于当地医院住院

治疗，给予抗感染治疗，症状好转不明显。８月２６

日，无明显诱因出现发热，体温最高达４１℃，伴有寒

战，以午夜及夜间较明显，同时伴有乏力、盗汗。外

院予以抗结核治疗２ｄ后，查肝功能，天门冬氨酸转

氨酶高，达１１８Ｕ／Ｌ。患者发病以来，食欲、睡眠欠

佳，大小便正常，体重下降６ｋｇ。既往体健，否认结

核病史，无肝炎、疫水接触史。家族史无特殊。体格

检查：患者一般状况良好，全身浅表淋巴结不大，皮

下及软组织未触及肿块。全身皮肤未见溃烂、出血

点及淤点淤斑。双肺呼吸音清，未闻及干湿性音，

心率９２次／ｍｉｎ，律齐，无杂音。腹部平软，无压痛

及反跳痛。肝脾肋下未扪及，胆囊区无压痛。

１．２　实验室检查结果　血常规：红细胞（３．６６×

１０１２／Ｌ）、血红蛋白（１０６ｇ／Ｌ）、嗜酸性粒细胞（０．００×

１０９／Ｌ）低；ＰＰＤ皮试（＋＋＋）；Ｃ反应蛋白（ＣＲＰ）

高，为８６．９０ｍｇ／Ｌ；血沉高，为８８ｍｍ／ｈ；肺炎支原

体阳性；支气管镜检查：支气管炎症；血癌胚抗原

（ＣＥＡ）正常，为３．１５ｎｇ／ｍＬ；肝功能：血清丙氨酸

转氨酶升高，达１８５．１０Ｕ／Ｌ；人免疫缺陷病毒

（ＨＩＶ）抗体阴性；血结核抗体阴性；痰液及支气管灌

洗液结核杆菌液基夹层杯法阴性；痰培养：正常咽喉

杂菌；血培养：无菌生长；真菌Ｄ肽聚糖检测，Ｇ试

验：１０５．３５ｐｇ／ｍＬ（０～６０ｐｇ／ｍＬ），ＧＭ 试验：

２５．５６ｎｇ／ｍＬ（０～１２．５０ｎｇ／ｍＬ）；呼吸过敏原检

测：阴性；铜蓝蛋白：９２０ｍｇ／Ｌ（２１０～５３０ｍｇ／Ｌ）；

ＥＮＡ测定及狼疮全套检测：阴性；抗中性粒细胞胞

浆抗体：阴性。

１．３　肺部ＣＴ结果　２０１１年９月６日，肺部ＣＴ显

示：双肺可见弥漫分布斑点、结节状高密度灶，边缘

模糊，部分融合成团，以双上肺及右下叶背段明显；

气管、支气管通畅，所示支气管血管束增多，叶间裂

未见明显移位。双侧肺门及纵隔未见明显肿大淋巴

结，考虑肺结核并支气管播散，见图１。入院后给予

抗结核和抗感染治疗，效果欠佳，患者一直发热，体

温波动于３７．５℃～４０．３℃。９月１９日复查肺部

ＣＴ：双肺弥漫性病变较前明显进展，见图２。
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图１　胸部高分辨ＣＴ（２０１１－０９－０６） 图２　胸部高分辨ＣＴ（２０１１－０９－１９）

１．４　组织活检　２０１１年９月２３日，患者行ＣＴ引

导下经皮肺活检，活检病理结果：右肺穿刺组织见少

量肿瘤组织。光镜下，病变位于血管内，由梭形细胞

组成，细胞核大而深染，病理性核分裂象多见。免疫

组化：ＣＤ３１（＋），ＣＤ３４（＋），ＣＫＬ（－），ＣＫＰａｎ（－），

Ｋｉ６７（＋），Ｐ６３（－），ＴＴＦ１（－），Ｆ８（＋），ＣＤ６８（－）。

结合免疫组织化学诊断考虑为双肺上皮样血管内皮

瘤（交界－低度恶性）。最终诊断：ＰＥＨ。见图３～４。

图３　光镜下ＨＥ染色（×４０） 图４　免疫组织化学染色

２　讨论

上皮样血管内皮瘤（ｅｐｉｔｈｅｌｉｏｉｄｈｅｍａｎｇｉｏｅｎｄｏ

ｔｈｅｌｉｏｍａ，ＥＨＥ）是近年来逐渐被人们认识的一种罕

见的血管源性肿瘤。多发生于深部或浅表软组织，

也可发生于肝、肺、骨、淋巴结、甲状腺、心脏、腹膜、

胃肠道、脑、脾、乳房、睾丸等［１］。１９７５年，由Ｄａｉｌ和

Ｌｉｅｂｏｗ首次报道了１例发生于肺部的ＥＨＥ，认为

该病来源于支气管肺泡癌的变异体，称之为血管内

支气管肺泡肿瘤（ｉｎｔｒａｖａｓｃｕｌａｒｂｒｏｎｃｈｉｏｌｏａｌｖｅｏｌａｒ

ｔｕｍｏｒ，ＩＶＢＡＴ）。目前，全世界已报道的ＰＥＨ病

例仅１２０例
［３］，国内仅检索到极少的病例个案报

道［４－６］。患者的平均年龄为４０．１岁，７３％为女

性［７］，发病无明显诱因。大多数患者无明显症状，有

部分患者出现体重减轻、疲乏无力、呼吸困难、发热、

胸痛、轻度干咳和咯血［８］。大部分病例体格检查无

异常，少数病例出现杵状指和胸腔积液［７，９］。本例

病例为男性患者，发病后有发热、畏寒、盗汗等症状，

血沉明显升高，ＰＰＤ（＋＋＋）似结核表现。

ＰＥＨ影像学有一定特征：６０％的病例表现为两

肺多发或弥漫性小结节灶，以双下肺为甚，结节边界

可清晰，也可模糊不清；大多数结节直径均≤１．０ｃｍ，

也可达２．０ｃｍ。结节多分布在中等大小的血管或

支气管周围。约２０％的病例出现单侧肺部多发性

结节灶。偶可见直径大小≤５．０ｃｍ的孤立性肿块。

有报道［１０］，ＰＥＨ患者同时出现双肺多发结节灶和

直径＞３．０ｃｍ的肿块。应与其他影像学改变为双

肺多发性结节的疾病相鉴别，如原发性肺癌，尤其是

支气管肺泡癌、淋巴瘤和骨髓瘤、白血病浸润、良性

血管瘤（血管瘤和淋巴管瘤）、恶性血管瘤（血管肉瘤

和卡波西肉瘤）、神经内分泌微小瘤、以结节病变为

主的肺间质纤维化、尘肺病和感染（肺结核、曲霉病、

星型奴卡氏菌病、组织胞浆菌病）、结节病、朗格汉斯

细胞组织细胞增生症、血管炎、肺动静脉畸形和结缔

组织病［１１］。本病例影像学以双上肺及右下肺的背

段病变为主，有分布于双肺的弥漫性粟粒样结节，且
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患者具有发热、盗汗、消瘦等临床表现，极易误诊为

肺结核。

ＰＥＨ少见，大多数患者无症状或临床表现无特

异性。虽然该疾病影像学的改变具有一定特征，但

其他肺部疾病也可出现类似的影像学改变，仅凭影

像学结果诊断困难。支气管镜检及支气管肺泡灌洗

液送检难以获得阳性结果［１０］，需依赖病理学和免疫

组织化学法明确诊断。本病例通过ＣＴ引导下肺穿

刺活检，经病理检查确诊。病理诊断标准：上皮样或

组织细胞样的圆形或略呈梭形的嗜酸性内皮细胞形

成短条形、索状和实性巢状结构。肿瘤细胞在细胞

水平有内皮细胞分化的证据，即形成含有红细胞的

细胞质内空泡，且细胞周围有独特的黏液玻璃样间

质。免疫组织化学染色至少对一种内皮细胞标记物

（Ｆ８、ＣＤ３１、ＣＤ３４）呈阳性反应
［１２］。

目前，ＰＥＨ无标准的治疗策略，对于肺内孤立

性病灶或病灶较小病例，可选择手术切除。但目前

报道［１３］，大多数患者以双肺多发性病灶为主，可选

择化学治疗、放射治疗、生物治疗等治疗方法。有学

者建议，对于弥漫性病变的ＰＥＨ患者，若肿瘤细胞

可表达雌激素和孕激素受体，可采取抗雌激素和孕

激素的激素治疗法［１４］。有个案报道，单独使用ＩＦＮ

２α（可能有抗血管生成效应）
［１３］、沙利度胺合并ＩＦＮ

α
［１５］、贝伐单抗、人ＶＥＧＦＡ单克隆抗体

［１６］有一定

疗效。

ＰＥＨ是一种罕见的低度恶性血管源性肿瘤，主

要依靠病理形态学和免疫组织化学染色诊断。早期

无症状或症状轻微，临床上容易误诊。多数患者因

肿瘤侵犯肺泡腔而引起出血、感染，导致肺功能不全

而死亡。目前缺乏有效的治疗手段，化学治疗、放射

治疗及生物学治疗的疗效均不确切。
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ｐｒｉｍａｒｙｐｕｌｍｏｎａｒｙｅｐｉｔｈｅｌｉｏｉｄｈｅｍａｎｇｉｏｅｎｄｏｔｈｅｌｉｏｍａｉｎｂｉｌａｔ

ｅｒａｌｌｕｎｇｓ［Ｊ］．ＧｅｎＴｈｏｒａｃｉｃＣａｒｄｉｏｖａｓｃＳｕｒｇ，２０１０，５８（８）：

４３１－４３３．

［１０］　ＯｕａｄｎｏｕｎｉＹ，ＢｏｕｎｃｈｉｋｈＭ，ＡｃｈｉｒＡ，犲狋犪犾．Ｐｕｌｍｏｎａｒｙｅｐｉ

ｔｈｅｌｉｏｉｄｈｅｍａｎｇｉｏｅｎｄｏｔｈｅｌｉｏｍａ：ａｃａｓｅｒｅｐｏｒｔ［Ｊ］．ＣａｓｅｓＪ，

２００９，２：８２３５．

［１１］ＣａｚｚｕｆｆｉＲ，ＣａｌｉａＮ，ＲａｖｅｎｎａＦ，犲狋犪犾．Ｐｒｉｍａｒｙｐｕｌｍｏｎａｒｙｅｐ

ｉｔｈｅｌｉｏｉｄｈｅｍａｎｇｉｏｅｎｄｏｔｈｅｌｉｏｍａ：ａｒａｒｅｃａｕｓｅｏｆＰＥＴｎｅｇａｔｉｖｅ

ｐｕｌｍｏｎａｒｙｎｏｄｕｌｅｓ［Ｊ］．ＣａｓｅＲｅｐｏｒｔＭｅｄ，２０１１：２６２６７４．

［１２］程虹．软组织与骨肿瘤病理学和遗传学［Ｍ］．北京：人民卫生

出版社，２００６：１９９－２０２．

［１３］ＲａｄｚｉｋｏｗｓｋａＥ，ＳｚｃｚｅｐｕｌｓｋａＷｏｊｃｉｋＥ，ＣｈａｂｏｗｓｋｉＭ，犲狋犪犾．

Ｐｕｌｍｏｎａｒｙｅｐｉｔｈｅｌｉｏｉｄｈａｅｍａｎｇｉｏｅｎｄｏｔｈｅｌｉｏｍａｉｎｔｅｒｆｅｒｏｎ２ａｌ

ｐｈａｔｒｅａｔｍｅｎｔｃａｓｅｒｅｐｏｒｔ［Ｊ］．ＰｎｅｕｍｏｎｏｌＡｌｅｒｇｏｌＰｏｌ，２００８，

７６（４）：２８１－２８５．

［１４］ＯｈｏｒｉＮＰ，ＹｏｕｓｅｍＳＡ，ＳｏｎｍｅｚａｌｐａｎＥ，犲狋犪犾．Ｅｓｔｒｏｇｅｎ

ａｎｄｐｒｏｇｅｓｔｅｒｏｎｅｒｅｃｅｐｔｏｒｓｉｎｌｙｍｐｈａｎｇｉｏｌｅｉｏｍｙｏｍａｔｏｓｉｓ，ｅｐｉ

ｔｈｅｌｉｏｉｄｈｅｍａｎｇｉｏｅｎｄｏｔｈｅｌｉｏｍａ，ａｎｄｓｃｌｅｒｏｓｉｎｇｈｅｍａｎｇｉｏｍａｏｆ

ｔｈｅｌｕｎｇ［Ｊ］．ＡｍＪＣｌｉｎＰａｔｈｏｌ，１９９１，９６（４）：５２９－５３５．

［１５］ＢｅｌｍｏｎｔＬ，ＺｅｍｏｕｒａＬ，ＣｏｕｄｅｒｃＬＪ，犲狋犪犾．Ｐｕｌｍｏｎａｒｙｅｐｉ

ｔｈｅｌｉｏｉｄｈｅｍａｎｇｉｏｅｎｄｏｔｈｅｌｉｏｍａａｎｄｂｅｖａｃｉｚｕｍａｂ［Ｊ］．ＪＴｈｏｒａｃ

Ｏｎｃｏｌ，２００８，３（５）：５５７－５５８．

［１６］ＫｉｍＹＨ，ＭｉｓｈｉｍａＭ，ＡｙａＭＨ，犲狋犪犾．Ｔｒｅａｔｍｅｎｔｏｆｐｕｌｍｏ

ｎａｒｙｅｐｉｔｈｅｌｉｏｉｄｈｅｍａｎｇｉｏｅｎｄｏｔｈｅｌｉｏｍａｗｉｔｈｂｅｖａｃｉｚｕｍａｂ［Ｊ］．

ＪＴｈｏｒａｃＯｎｃｏｌ，２０１０，５（７）：１１０７－１１０８．
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