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摘  要 
 
一位 59歲女性，以往健康良好，無任何病史，因家族中有人得到肝細胞癌，故
來本院作篩檢。腹部超音波發現右肝有一低回音腫瘤，大約 3公分大小。腹部電
腦斷層顯示右肝有一界限不清、中等顯影的腫瘤。血管攝影顯示右肝有非特異性

的血管影像。實驗室檢查皆正常。經剖腹並實施術中超音波檢查，發現右肝有一

腫瘤合併腫瘤內出血，遂實施肝葉切除，病理報告為一惡性血管性腫瘤，有明顯

的紡綞細胞且血管內襯以非典型內皮細胞，故診斷為血管肉瘤。腫瘤切除後，病

人情況良好，目前於門診定期追蹤，並無復發跡象。 
 
關鍵詞：惡性血管腫瘤 ( Malignant vascular tumor ) 
        紡綞細胞 ( Spindle cells ) 
        內皮細胞 ( Endothelial cells ) 
 
前言 
血管肉瘤雖是肝臟原發性間葉惡性腫瘤中最常見的 1，但臨床上仍是少見，少於
肝臟原發性惡性腫瘤的 1%，且快速致死 2。通常發生於成人，但有時可見於小
孩，男多於女，約 3:11。最早被報導於歐洲葡萄園工人，因噴灑殺蟲劑而暴露於
砷 3-4。二氧化釷 ( thorotrast，thorium dioxide ) 
、砷和氯乙烯是此病常見的危險因子，但仍有超過七成病人的病因未知 1。通常
是多發性的，有時可見單一腫瘤。在此我們報告一例原發性肝臟血管肉瘤，並探

討其臨床表現、診斷、治療與預後。 
病史 
一位 59歲的女性，以往健康良好，沒有抽煙或喝酒的習性，無任何過去病史，
無使用過類固醇，也無接觸過任何工業化學藥品。因家族中有人得到肝細胞癌，

故來本院做篩檢，探究其病史並無體重減輕、食慾減退、倦怠或腹痛的症狀。理

學檢查也正常。 
腹部超音波發現右肝有一大約 3.5公分大小的低回音腫瘤，其有部份高回音環，
合併有肝硬化的現象 ( 圖一 )。腹部電腦斷層顯示右肝有一界限不清、中度顯
影的腫瘤，大約 5公分，疑似局部結節增生或肝癌 ( 圖二 )。血管攝影顯示右
肝有非特異性的血管影像，但無明確的腫瘤影像 (圖三 )，診斷性的 lipiodol注
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射顯示相當明顯的 lipiodol滯留，疑似一非典型的、界限不清的肝癌。 
血液生化檢查結果正常，B型肝炎表面抗原和 C型肝炎抗體呈陰性，
alpha-fetoprotein未升高，胸部X光也正常。Indocyanine green的清除率為22% ( 正
常值為 0~10% )。經剖腹並實施術中超音波檢查，發現右肝有一腫瘤合併有腫瘤
內出血，約 3公分，遂實施肝葉 ( 第 5、第 6節 ) 切除。此腫瘤為灰白色且軟，
有出血與壞死，病理切片報告為一惡性血管性腫瘤，雖然有明顯的紡綞細胞，但

血管內襯以非典型內皮細胞，故診斷為血管肉瘤 ( 圖四 )，此腫瘤以第八因子
相關性抗原的抗體與 vimentin染色皆有反應，但 cytokeratin與 alpha-fetoprotein
則無。 
在腫瘤切除後，病人情況良好，在門診曾給予口服 UFUR ( tegafur 100 mg & uracil 
224 mg ) ，投予劑量為每次 1顆一天兩次，持續治療 5週。每 3至 4個月追蹤
腹部超音波，發現右肝有一高回音病變，本來懷疑是腫瘤復發，但經腹部電腦斷

層與肝穿刺切片檢查後，證實為術後殘留之血塊 ( 圖五 )。開刀至今已兩年，
並無復發跡象。 
討論 
肝臟血管肉瘤相當罕見，其發生率約為千萬分之 0.5至 2.5，好發於五、六十歲
的成人。 
在病因方面有超過七成病人的病因未知，其餘的與下列情形有關：( 1 ) 使用過
thorotrast。( 2 ) 葡萄園的噴灑員持續暴露於殺蟲劑中的砷。( 3 ) 長期亞砒酸鉀
溶液 ( Fowler liguor ) 的治療。( 4 ) 受污染的井水。( 5 ) 以合成的藥物治療，如
類固醇、口服避孕藥、diethylstilbestrol、phenelzine、urethane或 cyclophosphamide。
( 6 ) 長期暴露於氯乙烯 1。( 7 ) 肝硬化 5。本患者除了肝硬化外，並無其他的危
險因子，故其真正的病因仍未知。本病的組織學與臨床症狀不會因病因的不同而

有所差異 6。 
在病理方面，肝臟血管肉瘤起源於肝血竇的內皮細胞，腫瘤細胞外觀上是紡綞型

或不規則型，有延長和濃染的核，可見核仁。腫瘤起初侵犯肝血竇、肝動脈和門

脈，最後會侵犯肝臟實質 1 。腫瘤通常是多發性的，有時可見單一結節，但最
後都會廣泛性侵犯肝臟。腫瘤是灰白色的，若有出血則呈紅紫色 3-4。臨床上可
見三種組織學形態：( 1 ) 血竇型：腫瘤細胞浸潤血竇，導致血竇擴張和肝板萎
縮。( 2 ) 堅硬型：肉瘤細胞大量增生，取代了大範圍的肝臟實質，有時包含纖
維性結節。( 3 ) 海綿狀型：由血管組成，周圍被數層腫瘤細胞圍繞。在非腫瘤
的肝臟組織，可見數種組織形態變化，常被認為是癌前病變，如 Glisson氏被膜
增厚、門脈與門脈周圍纖維化、膠原纖維沉積於 Disse區、血竇內襯細胞增生與
活化和肝細胞肥大且有不正常的核。大部分病人腫瘤組織內有髓質外造血，而在

與 thorotrast相關的血管肉瘤，可見此物質呈棕色顆粒 1。 
在免疫方面，大部分病人以第八因子相關性抗原 ( factor Ⅷ-related antigen ) 的
抗體來染色都呈陽性，表示此腫瘤是從內皮細胞來的 1,7，除此之外，此腫瘤細
胞對 CD31的染色也呈陽性反應，但對 cytokeratin則無 7。另外，此腫瘤對 Ulex 
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Europeus I的反應比第八因子相關性抗原的染色還要敏感 1。本患者的病理切片
有明顯的紡綞細胞，血管內襯以非典型內皮細胞，且以第八因子相關性抗原的抗

體染色有反應，但對 cytokeratin則無反應，故因此診斷為血管肉瘤。 
在基因學方面，暴露於氯乙烯所造成的血管肉瘤，可發現 K-ras-2突變，主要的
變化是 aspartic acid取代 glycine 8。另外，p16基因的去活化 9和 p53的過度表
現 10 ( 突變的 p53蛋白質或抗 p53抗體 ) 也可見於血管肉瘤病人身上，而後者
亦可見於沒有腫瘤的氯乙烯工作者身上 10。 
在症狀方面，三分之二病人的症狀相似於慢性肝病，如倦怠、食慾不振、體重減

輕、右上腹痛和血樣腹水，有時本病的首發症狀是強烈性的腹痛。大約 15%病人
其位於肝臟表面的血管肉瘤會破裂出血，另外有些病人的症狀與肝外轉移有關，

不過在診斷時，肝外轉移是不常見的 1。文獻上有報導因腫瘤太大造成廣泛性的
動靜脈分流和高心輸出率而導致充血性心臟衰竭的案例 11 。理學檢查可發現肝
臟腫大，通常無壓痛。在小孩子，肝臟腫大是最常見的臨床表現，也可以是唯一

的表現 1。肝臟血管肉瘤所產生的併發症中，較常見的有門靜脈栓塞、Budd-Chiari
症候群、動靜脈分流和動脈-門脈分流 12。本患者並無任何症狀，因其腫瘤為單
發性且大小不大，若非因篩檢發現，也不會有如此好的預後。 
在血液生化方面，無專一性的變化，三分之二的病人肝功能不正常，血清鹼性磷

酸脢升高是最常見的生化學改變，中等程度的轉胺脢升高和凝血脢原時間延長也

是常見的。有時可見因血液通過腫瘤區造成血球破壞而導致的微血管病變性溶血

性貧血與血小板減少症 1。血清 alpha-fetoprotein不會升高 1。本患者的血液生化
都是正常的，故在初期若無臨床症狀且無肝功能不正常，是不易診斷出此病的，

幸運的是本患者有做篩檢。 
在診斷方面，藉由影像學 ( 如 X光、超音波 、電腦斷層、磁核共振和血管攝影 ) 
之發現，再取得組織依其病理形態診斷之。但有幾點必須注意：( 1 ) 腫瘤與肝
臟的超音波差異取決於肝臟纖維化的多寡，所以腫瘤可因肝臟纖維化所造成的音

波衰減而被忽略 13。( 2 ) 若腫瘤是廣泛性的，以超音波來鑑別診斷血管肉瘤與
破壞性實質肝病 
( destructive parenchymal liver disease ) 是很困難的 14。( 3 ) 在電腦斷層注射顯影
劑之下，血管肉瘤的周邊明顯的被顯影，此與海綿狀血管瘤很相似 15 ，但利用
肝臟血管瘤在動態的電腦斷層上呈現早期中心顯影 ( early central enhancement ) 
和動脈-門脈分流 ( arterioportal shunt )，可做鑑別診斷 16。( 4 ) 以磁核共振與血
管瘤鑑別診斷之要點是：在 T2 weighted，腫瘤中心呈低訊號 17。( 5 ) 在血管攝
影下，血管肉瘤亦相似於海綿狀血管瘤 17。合併使用血管攝影與雙向螺旋電腦
斷層，可較正確的偵測血管肉瘤和它所產生的併發症 12。由於此種腫瘤是高血
管性的，經皮穿肝切片檢查危險性很高 12，故若病人有職業暴露史，配合影像
學，可避免不必要的切片檢查 18。因肝臟血管肉瘤大多是多發性的，所以應與
轉移性肝腫瘤作鑑別診斷，但若是單一腫瘤，亦應與肝癌或血管瘤作鑑別診斷

19。本患者的腫瘤是單發性且合併肝硬化，術前影像學診斷都懷疑是肝癌，直到



術後的病理切片才得到真正的答案。 
在治療與預後方面，此腫瘤的預後很差，大部分的病人死於六個月之內，最常見

的死因是肝衰竭或腫瘤破裂所造成的低血容積性休克。50%的病人於死前會發生
肝外轉移，肺部是最常轉移的部位。因診斷時腫瘤大多是廣泛性的，故手術切除

對大部分的人來講是不可能的，手術切除的時機是單一腫瘤，就如同本患者一

樣。放射治療與化學治療對此病無效 1。 
最後再度強調，光是藉由影像學診斷，肝臟血管肉瘤；不論是單發性或多發性；

易誤判為肝臟其他腫瘤，而做了不恰當的處置，故對於肝臟腫瘤的病人，應仔細

詢問病史與職業暴露史，必要時施以肝臟切片檢查，才能做出最好的處置。  
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A fifty-nine years old female was healthy before and had no any past history. She 
came to our hospital for tumor screening because her family had hepatocellular 
carcinoma. Abdominal ultrasound showed a hypoechoic tumor about 3 cm in size 
located at right lobe of liver. Abdominal CT revealed an ill-defined, irregular and 
moderately enhanced tumor at right liver. Angiography revealed nonspecific vascular 
stain at right liver. Laboratory data was within normal limit. Laparotomy with 
intraoperative ultrasound found a tumor with intratumorous hemorrhage at right liver 
and segmental hepatectomy was performed. Pathologic finding was one malignant 



vascular tumor with predominent spindle cells and vascular spaces lined by atypical 
endothelial cells. Angiosarcoma was diagnosed. After excision of tumor, the patient 
was well. She was followed up regularly at our OPD and had no evidence of 
recurrence. (J Intern Med Taiwan 2003; 14: 290- 294 ) 
 
圖一：腹部超音波發現右肝有一大約 3.5公分大小的低回音腫瘤，其有部份高回
音環，合併有肝硬化的現象。 
 
圖二：腹部電腦斷層顯示右肝有一界限不清、中度顯影的腫瘤，大約 5公分，疑
似局部結節增生或肝癌。 
 
圖三：血管攝影顯示右肝有非特異性的血管影像，但無明確的腫瘤影像。 
 
圖四：高倍視野下可見血管內襯以非典型內皮細胞 (左箭頭)，另可見有膽小管
的構造(右箭頭)。 
 
圖五：腹部電腦斷層診斷為術後殘留之血塊。 
 
 
 


