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大网膜上皮样血管肉瘤的诊断与治疗

肖德贤　严茂林　黄龙
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１　临床资料
　　患者女，６９岁。因反复右季肋区疼痛５ｄ，腹腔置管引流
术后１ｄ于２０１５年１１月１７日由外院转入我院。患者入院
前５ｄ无明显诱因出现右季肋区疼痛，呈持续性隐痛，无放射
性痛，与体位无关，伴腹胀、头晕，无畏冷、寒战、发热，无巩膜

黄染、尿黄，无恶心、呕吐，无腹泻、血便等。入院后第４天行
腹腔动脉造影检查未见活动性出血，于右髂区Ｂ超检查引导
下放置腹腔引流管，引流血性液体１０００ｍＬ后予以关闭。既
往史：患者右侧大隐静脉手术后２０年余，阑尾切除术后３年
余。２个月前患者摔倒后出现脾破裂出血于外院急诊行“剖
腹探查＋脾切除术”，探查见：腹腔内暗红色积血及血凝块量
约２５００ｍＬ，吸尽积血，脾脏上极膈面有一长度约３０ｃｍ裂
口，局部暗红色血凝块覆盖，并可见创口活动性出血。术后

病理学检查符合外伤性脾脏破裂出血。本次入院体格检查：

体温 ３６．８℃，脉搏 １０５次／ｍｉｎ，呼吸 ２５次／ｍｉｎ，血压 ８５／
５２ｍｍＨｇ（１ｍｍＨｇ＝０．１３３ｋＰａ），全身皮肤、巩膜未见黄染，
神志清楚，心肺未见明显异常。腹部膨隆，左季肋区可见一

长约１５ｃｍ的 Ｌ形陈旧手术瘢痕，右髂区可见一腹腔引流
管，引流袋见约５００ｍＬ暗红色血性液体，引流管夹闭状态。
全腹压痛、反跳痛，未触及包块，肠鸣音３次／ｍｉｎ。实验室检
查：ＷＢＣ２０．８×１０９／Ｌ，中性粒细胞占９１８％，Ｈｂ６０ｇ／Ｌ，红
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细胞压积０２３４，ＰＬＴ６８×１０９／Ｌ；血浆纤维蛋白原１２４ｇ／Ｌ，
血浆纤维蛋白降解产物４３４９μｇ／ｍＬ，ＰＴ１５．１ｓ；ＡＦＰ、ＣＥＡ、
ＣＡ１９９、ＣＡ１５３、ＣＡ１２５均为阴性。外院腹部增强 ＣＴ检查：
（１）腹腔积液（图１Ａ）和盆腔积液。（２）肝内多发低密度灶，
性质待定（图１Ａ）。（３）大网膜结节增厚（图１Ｂ）。（４）脾脏
缺如。腹腔动脉造影检查：未见明显活动性出血。心电图、

胸部Ｘ线片检查未见明显异常。术前诊断：（１）腹腔内大出
血。（２）失血性休克。（３）大网膜及肝脏占位性病变。（４）
脾切除术后。（５）腹腔置管引流术后。

２　术前讨论
　　肖德贤住院医师：患者为老年女性，２个月前行脾切除
术，外院腹腔动脉造影检查未见明显出血，影像学检查结果

示腹上区腔内、肝内多发低密度灶。根据患者病史、症状、体

征及相关检查，腹腔内出血诊断明确，但外院腹腔动脉造影

检查未见明显出血，考虑血凝块堵住出血点可能。目前患者

腹腔仍有出血，可考虑再次行腹腔动脉造影检查以明确诊

断。根据造影情况决定是否行手术治疗。

　　黄龙主治医师：目前腹腔内出血诊断明确，其可能的原
因：（１）脾切除术后 ２个月，通常不考虑脾切除术后出血。
（２）本次发病是否与血液系统疾病所致凝血功能障碍继发腹
腔出血尚不明确，可请血液内科医师急会诊后行进一步治

疗。（３）结合该患者肝脏多发低密度灶，也要考虑肿瘤破裂
出血所致，待排除血液系统疾病后考虑行急诊剖腹探查。

　　严茂林副主任医师：该患者腹腔内出血诊断明确，但该
患者有以下特点：（１）２个月前行脾切除术，此次再次出现腹
腔出血，不考虑脾切除术后出血。（２）该患者 ＰＬＴ及血浆纤
维蛋白原均降低，血浆纤维蛋白降解产物增多，符合继发出

血改变。血液系统疾病出血部位常见于皮下、关节及肠腔

等，腹腔内出血罕见。（３）此次起病时间短，出血总量虽然较
多，但生命体征较平稳，腹腔动脉造影检查未见活动性出血，

表现为持续性慢性出血，出血速度并不快，影像学检查结果

示腹腔大网膜增厚、肝内多发低密度灶，首先考虑肿瘤破裂

出血的可能性大。有手术指征，可行剖腹探查，明确出血原

因及病变性质。

３　手术治疗
　　予输血、补液、营养支持等对症支持治疗后，完善术前准
备。患者及家属术前签署手术知情同意书。患者于２０１５年
１１月１８日行剖腹探查。术中见腹腔内不凝暗红色血液约
２０００ｍＬ，未见血凝块。大网膜明显增厚，表面布满直径０１～
０５ｃｍ褐色结节，可见渗血（图２Ａ）；肠系膜、肝脏表面、腹壁、
膈肌及盆底散在黑褐色结节。术中输ＲＢＣ４Ｕ，血浆４００ｍＬ。
手术方式：剖腹探查＋部分大网膜切除术。术后病理学检查
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结果：见大量上皮样肿瘤细胞排列呈乳头状、巢状、片状，构

成大小不等且相互吻合的不规则血管腔隙，内含１个或多个
ＲＢＣ（图２Ｂ）。肿瘤细胞异形性明显，核分裂象易见。免疫
组织化学染色检测：波形蛋白、ＣＤ３１强阳性（图２Ｃ），Ｋｉ６７
４０％阳性（图２Ｄ），Ｐ５３阳性，ＣＫ５／６、ＣＤ３４、ＣＡ１２５阴性。病
理学诊断：大网膜上皮样血管肉瘤（ｅｐｉｔｈｅｌｉｏｉｄａｎｇｉｏｓａｒｃｏｍａ，
ＥＡ）。术后予输血、止血、补充凝血因子、补液、营养支持治
疗等对症处理，术后第８天患者腹腔顽固性出血未得到有效
控制，家属自动要求出院。出院后２ｄ死亡。

４　术后总结
　　ＥＡ是血管肉瘤的一个亚型，好发于中老年男性患者。
多见于皮肤和乳腺，甲状腺、肝胆、小肠、脾、结肠等均可发

生［１－２］。ＥＡ发生在大网膜者极为少见［３］。结合病灶主要位

于大网膜，肝脏结节较小，应考虑为大网膜 ＥＡ肝转移所致。
ＥＡ发生的原因不甚清楚，可能与腹腔放化疗、二氧化钍造影
剂、慢性淋巴水肿、动静脉瘘等相关［３－５］。

　　大网膜ＥＡ的临床表现无特异性，可以表现为腹痛、腹
胀、腹腔内出血、腹部包块、食欲减退及低热等［５］。本例患者

以腹腔内持续性慢性渗血，腹腔内未见明显血凝块为突出表

现，其机制可能与 ＥＡ的组织病理学特点密切相关。典型的
ＥＡ可见两种结构：实性区域和血管生成区域。实性区域主要
由上皮样形态肿瘤细胞组成，血管不明显；血管生成区域由分

化好的血管上皮构成，也可以是单个或多个肿瘤细胞形成血

管空腔，内含１个或多个ＲＢＣ。后者是重要的诊断线索之一。
肿瘤细胞生成的血管与正常的血管不一样，这些肿瘤血管形

状不规则，通过血窦样结构相互沟通，并破坏浸润周围组

织［５］。容易引起弥漫性慢性渗血，腹膜的脱纤维作用导致腹

腔出血无血凝块。但也有ＥＡ腹腔内出血有血凝块，究其原因

为实质性脏器如肝脾ＥＡ破裂出血，启动外源性凝血机制所致。
　　由于大网膜ＥＡ发病率低，无特异性临床表现及影像学
特征，临床医师对其缺乏足够的认识，易导致误诊的发生。

ＥＡ的诊断主要依据病理学检查，免疫组织化学染色检测是
确诊ＥＡ的重要依据。血管内皮细胞的特异性标志抗原如凝
血因子８相关抗原，是最为特异性的血管内皮标志物，但对
血管肉瘤缺乏敏感性。ＣＤ３１、ＣＤ３４、血管内皮细胞生长因子
受体 ３、波形蛋白在大多数 ＥＡ中呈阳性表达［４，６－８］。其中

ＣＤ３１对诊断ＥＡ的灵敏度最强，也具有较好的特异度，各种
类型的血管肉瘤表达阳性率高达９０％［７］。

　　手术切除肿瘤是目前 ＥＡ的主要治疗手段，但 ＥＡ侵袭
性强，绝大多数患者难以获得Ｒ０切除，术后复发率高

［４］。术

后辅以放、化疗等综合治疗，但总体疗效欠佳［６］。本例患者

来院时表现为腹痛、腹胀，入院后主要以持续腹腔出血为突

出表现，患者剖腹探查后腹腔广泛渗血，虽经积极治疗，但终

因持续性慢性出血未得到有效控制导致全身多器官衰竭而

死亡。已有文献证实：ＥＡ过表达血管内皮生长因子和血管
内皮细胞生长因子受体，贝伐珠单克隆抗体联合化疗药物紫

杉醇，或帕唑帕尼、舒尼替尼等靶向药物能延长ＥＡ患者生存
时间，提高其生命质量。随着靶向药物研发进展，靶向药物

在ＥＡ治疗中将发挥越发重要的作用［９］。

　　总之，对于临床上出现腹腔不明原因持续性慢性出血，
影像学检查发现大网膜增厚，排除常见疾病后应考虑大网膜

ＥＡ，应及早手术。
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［４］　ＷｕＪ，ＬｉＸ，ＬｉｕＸ．Ｅｐｉｔｈｅｌｉｏｉｄａｎｇｉｏｓａｒｃｏｍａ：ａｃｌｉｎｉｃｏｐａｔｈｏｌｏｇｉ
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（４）：３９０１３９０９．
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ＣａｓｅＲｅｐＳｕｒｇ，２０１５，２０１５：８４９０５９．ＤＯＩ：１０．１１５５／２０１５／
８４９０５９．

［６］　ＨｕｎｔｉｎｇｔｏｎＪＴ，ＪｏｎｅｓＣ，ＬｉｅｂｎｅｒＤＡ，ｅｔａｌ．Ａｎｇｉｏｓａｒｃｏｍａ：Ａｒａｒｅ

ｍａｌｉｇｎａｎｃｙｗｉｔｈｐｒｏｔｅａｎｃｌｉｎｉｃａｌｐｒｅｓｅｎｔａｔｉｏｎｓ［Ｊ］．ＪＳｕｒｇＯｎｃｏｌ，
２０１５，１１１（８）：９４１９５０．ＤＯＩ：１０．１００２／ｊｓｏ．２３９１８．

［７］　ＲｏｔｅｌｌｉｎｉＭ，ＶｅｚｚｏｓｉＶ，ＢｉａｎｃｈｉＳ．Ｅｐｉｔｈｅｌｉｏｉｄａｎｇｉｏｓａｒｃｏｍａｏｆｔｈｅ
ｔｈｙｒｏｉｄ：ｒｅｐｏｒｔｏｆａｃａｓｅｆｒｏｍａｎｉｔａｌｉａｎｎｏｎａｌｐｉｎｅａｒｅａａｎｄｒｅｖｉｅｗ
ｏｆｔｈｅｌｉｔｅｒａｔｕｒｅ［Ｊ］．ＥｎｄｏｃｒＰａｔｈｏｌ，２０１５，２６（２）：１５２１５６．ＤＯＩ：
１０．１００７／ｓ１２０２２０１５９３７２９．

［８］　ＨａｒｔＪ，ＭａｎｄａｖｉｌｌｉＳ．Ｅｐｉｔｈｅｌｉｏｉｄａｎｇｉｏｓａｒｃｏｍａ：ａｂｒｉｅｆｄｉａｇｎｏｓｔｉｃ
ｒｅｖｉｅｗａｎｄｄｉｆｆｅｒｅｎｔｉａｌｄｉａｇｎｏｓｉｓ［Ｊ］．ＡｒｃｈＰａｔｈｏｌＬａｂＭｅｄ，２０１１，
１３５（２）：２６８２７２．ＤＯＩ：１０．１０４３／１５４３２１６５１３５．２．２６８．

［９］　ＳｔａｃｈｅｒＥ，ＧｒｕｂｅｒＭｓｅｎｂａｃｈｅｒＵ，ＨａｌｂｗｅｄｌＩ，ｅｔａｌ．ＴｈｅＶＥＧＦ
ｓｙｓｔｅｍｉｎｐｒｉｍａｒｙｐｕｌｍｏｎａｒｙａｎｇｉｏｓａｒｃｏｍａｓａｎｄｈａｅｍａｎｇｉｏｅｎｄｏ
ｔｈｅｌｉｏｍａｓ：ｎｅｗｐｏｔｅｎｔｉａｌｔｈｅｒａｐｅｕｔｉｃｔａｒｇｅｔｓ？［Ｊ］．ＬｕｎｇＣａｎｃｅｒ，
２００９，６５（１）：４９５５．ＤＯＩ：１０．１０１６／ｊ．ｌｕｎｇｃａｎ．２００８．１０．０３１．

（收稿日期：２０１６０７１１）
（本文编辑：张玉琳）

·读者·作者·编者·

本刊投稿格式规范

　　根据２０１６年中华医学会杂志社关于编排格式规范的要求，本刊投稿格式修订如下。
　　一、作者署名
　　建议罗列文章所有贡献者。
　　二、基金项目
　　要求以双语著录，中、英文分别置于中、英文摘要关键词下。基金项目左缩两字空小五号黑体，项目内容小五号宋体。
　　示例：（１）基金项目：国家重点基础研究发展计划（９７３计划）（２０１３ＣＢ５３２００２）

Ｆｕｎｄｐｒｏｇｒａｍ：ＮａｔｉｏｎａｌＫｅｙＢａｓｉｃＲｅｓｅａｒｃｈＰｒｏｇｒａｍｏｆＣｈｉｎａ（９７３Ｐｒｏｇｒａｍ）（２０１３ＣＢ５３２００２）
（２）基金项目：国家自然科学基金（３０２７１２６９）
Ｆｕｎｄｐｒｏｇｒａｍ：ＮａｔｉｏｎａｌＮａｔｕｒａｌＳｃｉｅｎｃｅＦｏｕｎｄａｔｉｏｎｏｆＣｈｉｎａ（３０２７１２６９）

　　三、研究设计
　　１．要求在摘要及正文中交代研究设计的名称和主要方法。
　　示例：
　　（１）摘要：
　　方法　采用横断面调查研究／回顾性队列研究／回顾性病例对照研究方法。收集／观察ＸＸ年Ｘ月至ＸＸ年Ｘ月Ｘ单位收
治……的临床资料。

　　（２）正文：
　　１　资料与方法
　　１．１　一般资料
　　采用横断面调查研究／回顾性队列研究／回顾性病例对照研究方法。收集／观察Ｘ例ＸＸＸ疾病患者的资料，其中男Ｘ例，
女Ｘ例……
　　２．遵循医学伦理基本原则
　　当论文的主体是以人为研究对象时，作者应说明其遵循的程序是否符合负责人体试验的委员会（单位性的、地区性的或
国家性的）所制订的伦理学标准。要求提供该委员会的批准文件（批准文号著录于论文中）及受试对象或其亲属的知情同意

书。研究涉及实验动物时，材料与方法中需注明动物许可证号，实验操作是否遵循动物伦理操作规范。以上均需标注伦理学

批准文号。

　　示例：本研究通过医院伦理委员会审批，批号为ＸＸＸＸＸＸ。
　　四、利益冲突和作者贡献声明
　　要求著录于正文末、参考文献前。“利益冲突”“作者贡献声明”不与正文的层次标题连续编码。
　　五、参考文献
　　对有ＤＯＩ编码的文章必须著录ＤＯＩ，列于该条文献末尾。文后参考文献中著录符号应用英文状态下的符号著录。参考文
献数量要求：论著≥２２条，外科天地、影像集锦≥２０条，综述≥２５条。建议引用高影响力期刊文献。
　　示例：
　　［１］　刘欣，申阳，洪葵．心脏性猝死风险的遗传检测管理［Ｊ］．中华心血管病杂志，２０１５，４３（９）：７６０７６４．ＤＯＩ：１０．３７６０／

ｃｍａ．ｊ．ｉｓｓｎ．０２５３３７５８．２０１５．０９．００３．
　　［２］　陈规划，张琪．干细胞在肝移植中的应用现状及展望［Ｊ／ＣＤ］．中华肝脏外科手术学电子杂志，２０１２，１（２）：７０７３．

ＤＯＩ：１０．３８７７／ｃｍａ．ｊ．ｉｓｓｎ．２０９５３２３２．２０１２．０２．００１．

·８２０１· 中华消化外科杂志２０１６年１０月第１５卷第１０期　ＣｈｉｎＪＤｉｇＳｕｒｇ，Ｏｃｔｏｂｅｒ２０１６，Ｖｏｌ．１５，Ｎｏ．１０


