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小儿肝脏血管瘤的诊疗进展

曲志博１　综述　刘连新２　审校

　　肝脏血管瘤（ｈｅｍａｎｇｉｏｍａｏｆｔｈｅｌｉｖｅｒ）是婴幼儿
时期最常见的肝脏良性实体肿瘤，多发于女孩。其

虽属良性病变，大多生长缓慢，但仍有潜在的危险

性。进展迅速者可出现顽固性心力衰竭、消耗性凝

血功能障碍、肝脏破裂等而致死［１－２］。随着医学的

进步，其治疗思维及治疗手段已呈多元化发展，本文

就小儿肝脏血管瘤的治疗进展作一综述。

一、病因与病理

小儿肝脏血管瘤发病机制尚未明确，有研究表

明，血管瘤早期可能起源于血管瘤内皮细胞的体壁

调控传导途径上的某个环节变异，进一步引起变异

内皮细胞的单克隆系过度繁殖扩增，在多种肿瘤生

长促进因子的作用下导致血管瘤形成［３］。另有文

献报道肝脏血管瘤的发生可能与雌激素有关，病因

可能与母亲口服避孕药物相关［４］。

小儿肝脏血管瘤主要分为２种类型，即婴儿型
血管内皮瘤（ｉｎｆａｎｔｉｌｅｈｅｍａｎｇｉｏｅｎｄｏｔｈｅｌｉｏｍａ）和海绵
状血管瘤（ｃａｖｅｎｎｕｓｈｅｍａｎｇｉｏｍａ），前者较后者多
见［５］。婴儿型血管内皮瘤常见于新生儿期和 ６个
月以内婴儿，生后数月增大。部分患儿于生后１年
有自然消退的可能［６］。组织学上是以血管内皮增

生、肿瘤样增殖为基本病变的良性肿瘤；其可单发或

多发，单发病变一般为１～２ｃｍ的红灰色病变；多发
性基本遍布于肝内，无包膜，由多层内皮细胞构成，

且存在一定的恶变倾向。病理分为两种组织亚型：

Ⅰ型最常见，肿瘤组织由大小不等的血管构成，管腔
内壁可见肿胀增生的血管内皮细胞，有黏液基质和

小胆管成分，核分裂相少见；Ⅱ型少见，主要表现为
血管内皮细胞明显增生，不形成管腔或管腔结构不

清楚，部分可形成乳头样结构，无散在小胆管成分。

Ⅱ型具有潜在恶性。有些病例介于Ⅰ型和Ⅱ型之
间，混杂存在。

海绵状血管瘤常发生于婴幼儿，常为单发性，两

叶均可发生，肉眼呈紫红色，质软，表面有大血管散

布，剖面可见由多数索条状或筛网状腔隙构成，间以

纤维组织充塞，血窦内有大量血液，时有血栓形成。

二、临床表现与诊断

患儿临床表现缺乏特异性表现［７］。多数为无

症状的上腹部包块，也有因心力衰竭、血小板减少或

因贫血而就诊，半数以上病例同时有皮肤表面血管

瘤存在；亦有因超声检查而偶然发现；由于血管瘤的

普遍特性，可出现血小板减少，出现皮肤瘀点或瘀

斑；偶尔因肿瘤破裂而导致急腹症及腹膜炎；有的病

例在出现休克后方查明病因为肝脏血管瘤破裂所

致。小儿肝脏血管瘤实为良性病变，大多数发展缓

慢，但仍存在潜在危险性及致命性，归归纳如下：①
Ｋ—Ｍ综合征（ｋａｓａｂａｃｈｍｅｒｒｉｔｔｓｙｎｄｒｏｍｅ）：即血小板
减少综合征，是由于血小板在瘤体内消耗或积蓄，而

致血小板减少，导致出血倾向，少数病例可发生致命

的弥散性血管内凝血（ＤＩＣ）；②由于瘤体内动脉与
静脉之间存在分流，常导致高排出量的充血性心力

衰竭；③由于肝脏血管瘤自发破裂出血，导致腹腔
内出血，出现急腹症及腹膜炎，重者导致出血性休

克、死亡；④肝脏广泛性血管瘤极度增大，从而导致
呼吸衰竭。

诊断主要依靠影像学检查，其可确定肿瘤的位

置与范围。超声是首选和最常见的影像诊断，超声

显示肝内均质、强回声病变，边界大多清楚，或病变

区内强回声伴不规则低回声，病变内显示扩张的血

窦。ＣＴ特征是平扫时为低密度影像，边界较清，增
强时周边为浓染的高密度区，中央部位为低密度

区［８］。ＭＲＩ检查颇具有特异性，在 Ｔ１加权图像上
多呈均匀的低信号或等信号强度，Ｔ２加权图像上呈
均匀的高信号，弛豫时间延长，并随回波时间延长信

号强度增强，边界清楚。肝脏血管造影最有价值，具

有特征性，营养血管的肝动脉扩张，肿瘤内分布的动

脉呈弧状，末梢枝的造影剂渗入，动脉相早期可见树

枝状的静脉样形态的异常血管出现，并较早期消失，

毛细管相可见内部不均一，地图状的造影剂滞留像，

并长期停滞，但本法临床应用常需全身麻醉，且为有

创检查，实际应用受到很大限制。核素血池扫描病
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变部位显示充盈缺损，边缘清晰光整，有明显的放射

性浓聚区。值得注意的是婴儿肝脏血管内皮瘤ＡＦＰ
会有增高，这可能与ＡＦＰ在婴儿至６岁期间良性肿
瘤、肝损伤或肝再生相关［１］。

三、治疗

由于小儿肝脏血血管瘤具有自行消退的特点，

其治疗方法的选择一直颇具争论，主要为以下几种

观点。

（一）期待、观察疗法

对于无任何临床症状，肿瘤较小的患儿可以采

用观察、定期复查的方法，期待血管瘤自行消退。

ｖｏｎＳｃｈｗｅｉｎｉｔｚ等［９］报告７例年龄３个月以下患儿，
肝脏Ⅰ型血管内皮细胞瘤在生后６个月至３年自动
消退，临床表现为肝体积缩小，体征逐渐消失和肿瘤

进行性钙化。

（二）外科干预治疗

外科干预方法主要有血管瘤切除术、肝叶切除、

肝动脉结扎术、肝动脉栓塞术等。对于弥漫性肝血

管瘤或者无法切除的巨大血管瘤，如肝功能失代偿，

或合并严重并发症，如Ｋａｓａｂａｃｈ？Ｍｅｒｒｉｔｔ综合征，也
可行肝移植治疗。

１．血管瘤切除或肝叶切除术：对于单发病变，
肿瘤位于容易切除的部位，且心力衰竭和血小板减

少综合征能适度控制者，在患儿全身情况允许下考

虑手术切除肝脏血管瘤［１０］。主要有血管瘤剥离和

肝切除两种术式［１１－１２］。由于肝血管瘤膨胀生长，对

正常肝组织和胆管、血管推挤压迫后形成一疏松间

隙，通过这一疏松间隙进行剥离，可以将血管瘤完整

切除。此方法为国内外许多学者所推崇。其优点在

于剥离术可以最大限度保留正常肝组织，减少出血

量，并且不需要进行肝静脉控制［１２］。但有的病例术

中确认血管瘤与肝实质之间的间隙比较困难，剥除

可能会出血较多，特别是靠近肝静脉主干、肝后下腔

静脉等重要结构的血管瘤，钝性剥离易撕裂大血管

或损伤瘤体，导致难以控制的大出血。因此，肝脏血

管瘤的手术方式应根据血管瘤的位置、大小不同而

定。瘤体位于肝脏周边、远离肝内大血管者，可选择

血管瘤剥离法；若肿瘤为多发或位于肝实质中间，尤

其是位于第二、三肝门区，有撕裂下腔静脉和肝静

脉危险者，选择规则性肝叶切除更为安全、可靠。巨

大或超大型肝脏血管瘤患儿常伴有较为显著的临床

症状，其手术切除较为复杂，手术并发症发生率较

高。且巨大的肝脏血管瘤通常与肝脏内、外重要的

血管间有复杂的关系，如将下腔静脉包绕、压迫，包

围第二肝门和主要肝静脉、下腔静脉移位、膈肌或腹

膜粘连等，术前应详细了解，权衡手术利弊［１１］。

２．肝动脉栓塞术（ＴＡＥ）：ＴＡＥ治疗肝血管瘤
是基于肝血管瘤主要由肝动脉供血，栓塞动脉后瘤

体内可形成血栓，血栓机化、纤维化使瘤体形成纤维

瘤样结构而达到缩小、硬化血管瘤的目的。目前常

用的栓塞剂为碘化油，血管硬化剂为平阳霉素。但

对ＴＡＥ治疗肝血管瘤仍有争议，其原因是大血管瘤
的长期效果差，难以使瘤体缩小机化。有文献报道

其可造成一些严重的并发症，常见的有肝细胞坏死、

肝脓肿、胆道缺血性狭窄及胆管动脉瘘等［１３］。因

此，选择肝动脉栓塞治疗肝血管瘤时，应权衡必要性

和可能发生的严重并发症［１４］。

３．肝脏动脉结扎术：肝动脉结扎术主要用于
无法切除的巨大血管瘤。其主要机制为肝血管瘤主

要由肝动脉供血，结扎肝动脉后可暂时使瘤体缩小

变软。对改善症状、控制肿瘤生长有一定作用。但

其失败率较高，主要原因是术后血管的再通和侧支

循环的建立，疗效多难以维持，长期效果有限。故单

纯肝动脉结扎术治疗肝血管瘤已很少采用。

（三）药物治疗

１．普萘洛尔（ｐｒｏｐｒａｎｏｌｏｌ）：普萘洛尔是非选择
性肾上腺β受体阻滞药，能竞争性拮抗神经递质和
儿茶酚胺对β—受体的激动作用。临床上通常用于

治疗高血压、室上性心动过速、缺血性心脏病、心律

失常等。自２００８年法国 Ｌｅａｕｔｅ’ＬａｂｒèｚｅＣ等［１５］意

外发现普萘洛尔可用于治疗婴幼儿血管瘤后，即受

到医学界的广泛关注，并被积极探索应用。文献报

道普萘洛尔不仅对皮肤血管瘤有效，还对肝脏血管

瘤有效［１６］。国内孙磊［１７］等 １４报道口服普萘洛尔
治疗婴幼儿肝脏血管瘤安全有效。大量临床实践证

实普萘洛尔治疗血管瘤起效快，疗效确切，个体差异

小，不良反应少。其治疗机制不十分明确，推测可

能为多因素作用的结果，对血管瘤早期、中期和长期

的作用可能有 ３个不同机制：在应用早期，通过降
低ＮＯ释放，使血管收缩；中期疗效机制可能与阻断
血管形成的相关信号通路有关；长期疗效机制是通

过诱导血管内皮细胞凋亡，促进肿瘤消［１８－２０］。口

服普萘洛尔治疗增生期血管瘤安全有效，不良作用

远低于激素，有望成为治疗重症血管瘤的一线药物。

２．激素：自１９６７年Ｚａｒｅｍ等［２１］首次报道应用

皮质激素治疗血管瘤以来，口服激素治疗一直是治

疗重症血管瘤的一线药物。尤其伴发充血性心力衰

竭、消耗性凝血障碍、血小板减少症、影响视力或呼

·４９３·
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吸等重要功能以及病变位于易产生畸形的解剖部位

等的血管瘤，包括肝脏血管瘤在内的都是口服激素

治疗的适应证［２１－２２］。关于口服泼尼松剂量，国内常

用方案为口服泼尼松３～５ｍｇ／ｋｇ，隔日早晨１次顿
服，共服８周；第９周减量１／２；第１０周，每次服药
１０ｍｇ；第１１周，每次服药５ｍｇ；第１２周停服，完成
１个疗程。如需继续，可间隔 ４～６周重复同样疗
程。郑家伟等［２３］通过临床研究发现，采用此方法服

药更符合激素的分泌代谢规律，并使不良反应减轻，

疗效稳定。

（四）放射治疗

有文献报道，放射性治疗可用于严重危及生命

或功能的重症血管瘤患儿，如血管瘤伴充血性心

衰、呼吸困难以及Ｋ—Ｍ综合征导致的血小板减少症
等［１８］。放射剂量每次２Ｇｙ，总量不超过１０Ｇｙ。其
治疗原理是利用放射性核素所产生的 γ射线对病
损区组织细胞核进行轰击，使其中的 ＤＮＡ链、ＲＮＡ
链断裂，终止核蛋白的合成造成细胞死亡和解体，再

通过组织修复过程达到治疗目的［２４］。由于放射治

疗可能导致对患儿的潜在危害，且与远期肿瘤发生

的相关性还不明确，因此，放射治疗及放射性核素治

疗已逐渐被其他治疗方法替代。

四、总结

小儿肝脏血管瘤与其他血管瘤一样，存在自然

消退的可能性，因此在确定治疗原则时需特别慎重。

是采取期待、观察的方法？还是积极地进行外科干

预？不同学者之间存在较大争议，肝血管瘤切除手

术在缺乏必要的设备和技术条件下，有一定危险性

和并发症，因而必须根据每个患儿的具体情况、肿瘤

的大小和位置、有无明显临床症状等，做出手术或非

手术治疗的决策。对于无任何临床症状者，多数学

者的观点仍是观察随访。对于需要治疗的肝血管

瘤，应综合多种因素考虑，以患儿获益、安全、有效

为原则，依据医生的技术水平和经验，多种因素间权

衡，选择处理方法［２５］。

普萘洛尔的发现及应用可视为血管瘤治疗的革

命性变化。普萘洛尔治疗婴幼儿血管瘤疗效迅速、

确切、安全，有可能成为治疗小儿肝脏血管瘤的一线

药物［２６］。但其具体作用机制研究等均需要进一步

探索与研究［２７］。随着分子生物学的发展及对血管

瘤发病认识的加深，普萘洛尔治疗机制必将进一步

阐明，可为以普萘洛尔为代表的β—阻滞药在血管瘤
治疗中的推广应用提供理论依据。

总之，小儿肝脏血管瘤的治疗方法甚多，且涉及

多方面因素，在选择治疗方法时，应根据患儿具体情

况采取个体化治疗。
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