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先天性眶内恶性血管外皮细胞瘤一例 

鲁小中 肖利华 魏红 

患儿 女 1 1个月 主因左眼睑突发红肿伴眼球突出 

12天，于 2006年7月 20日收入我科。查体：左眼视力：有 

追物反应，眼睑红肿，眼球突出6mm，眼位偏下固定，各方 

向运动不能，结膜水肿充血，角膜透明，后节未见异常，眶 

压 Tn+2。CT示：左眶上部肿物影，内密度均匀，边界清， 

眼球向下移位。MRI示肿物 TI中信号，T2高信号；B超示 

肿瘤内低回声，有少量分布不均匀的点状回声。彩色B超示 

肿瘤内有粗大的血管供应，呈动脉频谱。人院后 4天给予行 

全麻下眶内肿瘤切除术，术中见肿瘤有不完整的包膜，色淡 

白，质嫩，果冻状，钳夹易碎。病理诊断：恶性血管外皮细 

胞瘤。术后病人伤口愈合佳，眼球运动恢复，眼突2mm。因 

家属不同意进一步治疗，出院观察。 

讨论 此患儿的临床症状为恶性肿瘤的典型表现，根据 

此年龄段，最常见的是儿童的胚胎型横纹肌肉瘤，粒细胞肉 

瘤，转移性神经母细胞瘤，恶性血管内皮细胞瘤等，极少见 

到如此小的年龄发生原发眼眶的血管外皮细胞瘤，检索国内 

文献，未见有相同报道。血管外皮细胞瘤 (HP)是来源于 

毛细血管外皮的一种肿瘤，国内倪氏[1】报道1422例眶内肿瘤， 

22例为HP，约占1．5％，血管肿瘤的3．3％一7．0％，多发年 

龄在31～50岁之间，发生于婴儿或儿童甚为少见，文献报 

道多发于下肢、腹膜后、头颈部、骨盆等处[21。其实任何部 

位可都能发生，有文献报道可发生于肺、脑膜、脑、子宫、 

肠系膜、胸膜、食管、乳腺、头颈部、眼眶、鼻腔等，1942 

年由Stout和Murray首先提出认为其有先天性和后天性两 

种。先天性以良性多见，但可复发和转移；后天性(成年人) 

以恶性多见【 。临床症状与影像学表现与一般的恶性肿瘤的 

表现相似，常需术后病理才能确诊。血管外皮细胞瘤良性者 

有完整或不完整的包膜，常呈分叶状，大小不等，质地软、 

韧甚至硬。颜色由灰白、淡红至褐色不等。恶性血管外皮细 

胞瘤呈浸润性生长，与周围组织边界不清。本例术中见肿瘤 
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有不完整的包膜，色淡白，质嫩，果冻状，钳夹易碎，后部 

与周围组织边界不清，符合恶性血管外皮细胞瘤的特征。 

1982年，Croxatto和Fo 4】复习30例眶内HP，根据组 

织学上几条标准，将其分成三类 良性、交界性和恶性 HP。 

但也有人认为虽可从病理上能分为良性、边缘性、恶性，但 

其临床行为恶性，易复发和转移。 

眶内HP的症状和体征与病变的性质和位置有关，位于 

前部的肿瘤多发生于眶上部，表现为无痛性突眼，眼周皮 

肤、球结膜红肿。病程长短不一。因肿瘤供血丰富，血管之 

间常有吻合，滋养动脉和导出静脉粗大，因而可见肿瘤表面 

血管纡曲扩张，有些肿瘤内动脉性血管极其丰富，易误诊为 

动静脉畸形。许培源等认为通过术前栓塞治疗，可有效的减 

少术中出血。少数病例有外伤史，外伤或其它刺激可能为本 

病的诱发因素[5】。Kaufman和 Stout报告 31例 HP，其中6 

例首发症状为眼眶外伤性瘀血和水肿。 

血管外皮细胞瘤首选疗法为完整切除肿瘤。其预后差， 

复发率为17～80％，即使认为做了治愈性手术，随访局部复 

发率在22～50％[71。1O％一15％发生转移死亡，复发多发生在 

术后 1—2年，但也有术后33年复发者，对此肿瘤术后至少 

观察10年，才考虑治愈。对于复发肿瘤可考虑再次切除，对 

于多次复发或恶性血管外皮细胞瘤需眶内容摘除，而后放射 

治疗。若术后放疗结合化疗也许会更好[5】。 
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