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ABSTRACT
Objective To explore the imaging features and related histopathological features of angiosarcoma in 
order to improve the recognition and diagnosis of angiosarcoma. Methods The clinical and imaging 
findings of 4 cases of primary angiosarcoma confirmed by pathology were analyzed retrospectively and 
the literatures were reviewed and summarized. Results Of the 4 cases of angiosarcoma, 3 cases showed 
mass type, 1 case showed diffuse nodule type, the mass type showed centripetal or centrifugal 
enhancement, diffuse nodule type showed circular enhancement, and 1 case had metastasis at the 
time of discovery. Conclusion The clinical, imaging and pathological manifestations of angiosarcoma had 
certain characteristics, and the diagnosis rate could be improvided in combination with clinical data.
Keywords: Angiosarcoma; Computed Tomography; Magnetic Resonance Imaging

　　原发性血管肉瘤是一种侵袭性恶性肿瘤，非常罕见，其起源于血管或淋巴管内皮细
胞，可以发生在任何年龄，男性比女性更容易受到影响，肿瘤可以发生在身体的任何部
位，但最常发生在皮肤和浅表软组织，确切的病因是未知的，可能的危险因素包括放射
治疗、慢性淋巴水肿、化学物质暴露等。其诊断困难，总体预后较差，本文回顾性分析
我院收治的4例原发性血管肉瘤的影像及组织病理学特点，并结合相关文献分析总结，
以提高本病的诊断率。

1  病例资料
　　病例1，男，37岁，规律透析8年；患者2011年因嘴巴异味、干呕、无食欲在医院
检查时发现血肌酐1700μmol/L，腹透置管术后规律透析两年，2013开始改为血液透析
治疗至今，自诉透析期间和透析间期无特殊不适，无其它病史。入院后常规检查发现左
侧小脑后下方不规则肿块，与颅骨分界不清。
　　病例2，患者男，79岁。因“右足背外侧瘢痕处疼痛不适10余天”入院，一月前因
右足背外侧包块在外院手术切除，10天前无明显诱因出现右足背瘢痕处逐渐出现一包
块,并疼痛不适,下床活动时疼痛加重，彩超示右侧足部皮下低回声区。
　　病例3，患者男，66岁。因“腹胀伴食欲不佳20余天”入院；有高血压多发，前列
腺切除术史，无其它异常。外院行腹部增强CT示“考虑肝脏、脾脏肿瘤性病变，弥漫性
肝CA脾脏转移”。
　　病例4，男51岁，腰痛4月，加重24天，发热1周就诊，常规检查发现肾上腺占位。

2  结　果
2.1 影像表现  病例1：头部增强MRI示左侧小脑后下方一规则形明显不均匀强化肿块
影，大小约49mm×81mm×35mm，与颅骨分界不清，局部左侧小脑受压上移，相邻
左侧小脑半球硬脑膜增厚、强化，见图1。
　　病例2：右足MRI平扫：右足底偏外侧皮肤见大小约12mm×21mm，混杂长T1长
T2信号，见图2。
　　病例3: 肝脏MRI平扫+弥散+灌注检查示肝实质弥漫多发长T1长T2信号，DWI表现为
弥散受限，增强可见环形强化。脾脏信号不均匀，可见多发结节状强化灶。部分胸腰椎
可见结节状强化灶，见图3。
　　病例4：肾上腺MRI检查示右侧肾上腺区可见类圆形混杂信号肿块影，范围约为
68×70mm，内可见散在短T1信号，右肾受压改变，邻近可见结片状软组织号影。右肾
周围筋膜增厚，见图4。
2.2 病理诊断  病例1，(左侧枕部)上皮样血管肉瘤。免疫组化：PCK(+)，CK8/18(+)，
CD31(+)，CD34(+)，FLi1(+)，ERG(+)，CD117(-)，D0G1(+)，TLE1(散+)，desmin(-)，
myoD1(-)，SMA(-)，S0X10(-)，S-100(-)，caldesmon(-)，Ki67(LI约50%)。
　　病例2 病理诊断：(右足背软组织恶性肿瘤)考虑血管源性肿瘤，高分化血管肉瘤不
能排除。
　　病例3 (肝穿刺活检)血管源性恶性肿瘤，考虑为血管肉瘤。
　 　 免 疫 组 化 。 E R G _ + ) ， C D 3 4 _ + ) ， F L I 1 _ + ) ， C D 3 1 _ 弱 + ) ， V I M _ + ) ， I N I 1 -
(+),CD99(+),Hepatocyte_-),Glypican-3__(-),Arginase-1_(-),AFP_-), GS_-), CK19_
(-), EMA(-), CK7__(-), CK20__(-), PCK(-),CK8/18__-),E-cad(-),FVIII_(-),CDI17(c-
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kit9.7)__(-),CD117(阳性对照)_+),DOG1__-)，SMA_(-)，DES_-
)，Caldesmon__-)，S-100(-),SOX10_(-), SDHB(-), desmin(-), 
HMB45_-), Melan-A_(-), CathepsinK(-),CD56(-),Syn(-),CgA(-
),TLEl(-),P53(强弱不等+),CD3(2GV6)-)，CD20(L26)+)，CD20(阳
性对照)(+，HHV8(-)，Ki-67_LI约30%)
　　病例4  (右侧)肾上腺血管肉瘤(中-高级别)伴大片梗死。(肿
瘤大部分区域呈分化尚好的血管肉瘤，局部区域呈上皮样血管肉

瘤，细胞异型较明显)
　　免疫组化：CD31(+)，ERG(+)，WT1(+)，VIM(+)，P16(散在
+)，PCK(弱+),EMA(弱+)，CK8/18(灶+),BAP1(+),CK7(-),TTF-1 
(-), NapsinA (-), Calretinin (-), D2-40 (-), CK5/6 (-),GATA3 (-), 
Mesothelin (-), PAX-8 (-), Melan-A (-), a-inhibin (-),SF1(-)，
CgA(-)，Syn(-)，S-100(-)，SOX10(-)，P53(部分+)，Ki-67(LI约
60%)。

图1 左枕部不均匀强化肿块，可见向心性强化。           图2A-图2C 右足底偏外侧皮肤见大小约12mm×21mm，混杂长T1长T2信号病灶。
图3A-图3F 肝脾不均匀环形及结节样强化，脊柱见强化灶。 图4A-图4B T1WI、T2WI表现为混杂信号，T1可见高信号，提示出血。
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3  讨　论
　　血管肉瘤是一种起源淋巴或血管的具有侵袭性的恶性内皮细
胞肿瘤[1-3]，其复发和转移率高。血管肉瘤预后多较差，占所有软
组织肉瘤的1%[4]，5年生存率为35%[5-6]，中位生存期为7个月[7]。
由于其起源于内皮细胞，血管肉瘤可以影响全身任何部位，任何
年龄，但是，通常多见于老年人，平均发病年龄约73岁[8]。发生
在头部和头皮的病变多见于男性，而女性通常为放射治疗和淋巴
水肿所致[5]。皮肤是最常见的发病部位，约占所有肿瘤的一半，
而头和颈部是最常见的受累区域[4]。具体来说，头皮血管肉瘤约
占所有血管肉瘤病例的50%，但这仍然只占所有头颈部恶性肿瘤
的0.1%。只有约10%的血管肉瘤出现在深层软组织，而其他则出
现在乳腺、骨骼、脾和肝等实质脏器中[9]。血管肉瘤主要为血行
转移，最常扩展至肺部,其他还可扩展至心脏、骨、软组织以及淋
巴结等[2]。在治疗中往往有多个脏器同时受累,且往往难以确定来
源和诊断手段。目前公认的与血管肉瘤的发生相关的主要风险原
因；其中最常见的两种是慢性淋巴水肿和放射治疗[10]。其他因素
包括家族综合征、接触环境化学毒素和异物。
　　血管肉瘤可分为原发性和继发性血管肉瘤，其中继发性血管
肉瘤主要包括淋巴水肿相关血管肉瘤、放射诱导血管肉瘤等[7]。
也可将血管肉瘤分为皮肤软组织血管肉瘤(CAS, 约占全部血管肉
瘤的60%)、淋巴水肿相关血管肉瘤、放射治疗后继发血管肉瘤、

乳腺血管肉瘤原发、内脏血管肉瘤及软组织血管肉瘤[6]。
　　血管肉瘤起源于具有异型性的血管内皮细胞,低级别血管肉
瘤可见不规则血管腔沟通吻合，分化好的区域内皮细胞扁平，核
分裂少见；高级别血管肉瘤，血管腔不明显，内皮细胞排列呈巢
状、乳头状，细胞异型性明显，核大深染，染色质粗，核分裂多
见，肿瘤内常发生出血坏死。上皮样血管肉瘤细胞核呈空泡状，
核仁明显，核分裂象易见，排列成小巢、条索或腺管状[11]。
　　免疫组化检测中，血管肉瘤往往会表达内皮标志物，包括因
子VIII相关抗原、CD31、CD34和VEGF、ERG。其中CD31最为常
见，被认为是早期诊断的金标准，本组病例CD31及ERG均为+。
3.1 临床特征及影像学表现
3.1.1 软组织的血管肉瘤  大约60%的血管肉瘤发生在头颈部，这
是最常见的部位。在头部和颈部最常见的位置是头皮，其次是面
部，然后是颈部，通常伴有多灶性表现。这些肿瘤也被称为威尔
逊-琼斯血管肉瘤、老年性血管肉瘤或恶性血管内皮瘤，主要在
老年人中发现[12]，患者常表现为皮肤损伤，如扩大的瘀伤，变色
结节或持续性溃疡。在早期阶段，这些病变可被误诊为由蜂窝织
炎、感染或皮肤损伤引起的病变。这些软组织病变，即使根治性
手术切除，因组织浸润过深，可以导致切缘阳性或局部复发。本
例1患者37岁，年纪较轻，与文献报道不符，另本例患者并无外
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伤史，主要因为透析常规就诊。病例2为老年患者，多考虑为因
组织浸润导致切缘阳性，与文献报道相符，鉴别诊断包括血管母
细胞瘤、卡波西肉瘤、原发部位不明的转移性癌、鼻窦鳞状细胞
癌和默克尔细胞癌。
　　MRI表现为中等高T1信号，可能是高信号区域提示出血。最
具特征是在软组织肿块中存在迂曲血管影。静脉注射造影剂后表
现为不均匀强化。虽然这些影像学特征相对非特异性，但它们往
往提示恶性肿瘤，应提示活检以进一步鉴定.
3.1.2 肝血管肉瘤  肝脏血管肉瘤(hepatic angiosarcoma，HA)是
一种非常罕见的高侵袭性间叶源性肿瘤，仅占肝脏原发性肿瘤的
2%以下，但 却 是 肝 脏 肉 瘤 中 最 常 见 的 类 型[13]。主要发生
在50-70岁的患者，男性较多见[14]，与其他侵袭性肝肿瘤一样，
最常见的表现是腹痛、虚弱、疲劳和体重减轻，并伴有黄疸、肝
肿大和腹水[15]，本例患者主要因腹胀就诊，无其他不适.这些肿瘤
的预后很差，中位生存期仅为6个月[4]，易发生肝外转移，常见的
转移部位包括肺、脾脏、骨等[16]，本例患者发现时已是晚期有脾
转移及骨转移，与文献报道相符。
　　临床上肝脏血管肉瘤按其生长方式、肿瘤形态分为：巨块
型、弥漫微小结节型、弥漫多结节型和混合型四种类型，其中以
瘤体直径>3cm定义为肿块样病灶，直径≤3cm定义为结节样病
灶[16]。国外以弥漫多结节型及混合型居多，而国内以单发巨块型 
居多，本例为弥漫微结节肿瘤，与文献不符。
　　肝脏血管肉瘤的CT表现与侵袭性血管肿瘤的表现一致。在增
强CT上，大肿块表现为不均匀强化，强化方式同血管瘤，但强化
程度低于血管瘤[4]，可有动静脉短路[17]。小的结节性病变通常表
现为低密度区，并伴有一些环形及不规则强化灶。在MRI上可见
不均匀T2高信号，及T1高信号出血灶。增强可见动脉期病灶边缘
或中心环形或不规则强化，静脉期及延迟期有向心性或离心性渐
进强化[10]。本例为弥漫微小结节型，增强扫描见肝脾不均匀环形
强化，另可见脊椎的结节样强化，提示转移。
3.1.3 肾上腺血管肉瘤  原发性肾上腺血管肉瘤最早是在 1988 年
由Kareti等首次报道是一种极其罕见的恶性肿瘤[18]。文献报道，
从2000年到现在，有关该肿瘤的报道不足20例[19]。原发性肾上腺
血管肉瘤为无功能性肿块，且多见于老年男性[20]。临床表现无特
异性，多数以体检时被发现或以腰痛、酸胀以及厌食、发烧等少
见症状就诊[21]，本例患者以腰痛、发热就诊，与文献报道相符。
　　CT上多为单侧病变，肿瘤多数较大，直径从5~16cm不等，
密度不均，中心可出现大面积出血、钙化少见。增强扫描强化方
式同血管瘤相似，可见周边环形或片絮状强化，另延迟期病灶周
边迂曲血管影更明显[20]。延迟强化被认为与肿块内网状交汇的血
管间隙有关，其内充满血液[22]。磁共振上T1WI及T2WI均呈高低混
杂信号，其中T1WI上高信号、T2WI上低信号为肿块内出血。强化
方式同 CT，肿块边缘出现延迟强化及扩张的血管影。本例肾上腺
血管肉瘤为平扫，无特异性。原发性肾上腺血管肉瘤病理类型中 
88%为上皮样血管肉瘤，其余为非特殊类型[23]。

4  结　论
　　血管肉瘤是一种罕见的、高侵袭性的肿瘤，它的预后相当
差，特别是当患者在最初表现被诊断为转移，在影像上通常表现
为富血供强化，强化方式同血管瘤，但其强化程度较血管瘤低，
可有动静脉短路，其周边可呈环形或片絮状强化，大的肿块表现
为向心性或离心性强化，密度或信号不均，病灶内可有出血，钙
化少见，无特异性，但是如果明确存在慢性淋巴水肿和以前的放
射治疗病史，应该考虑血管肉瘤的可能。
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