
论著·临床研究  doi:10.3969/j.issn.1671-8348.2022.05.013
网络首发 https://kns.cnki.net/kcms/detail/50.1097.R.20211118.1336.004.html(2021-11-19)

5例新生儿婴儿型肝血管内皮瘤报道*
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  [摘要] 目的 探讨新生儿婴儿型肝血管内皮瘤(IHH)的临床特征及治疗方法。
 

方法 回顾性整理2017
年10月至2020年7月该院收治的5例IHH新生儿的临床资料,总结其临床特征、检查资料及治疗和转归情

况。结果 5例IHH患儿中男3例,女2例,发病时间为出生前至出生后22
 

d。腹部增强CT或B超显示3例

为单发病灶(1例卡梅现象),2例为多发病灶。1例行介入治疗,4例行激素和对症支持治疗后,2例瘤体缩小,2
例放弃治疗后死亡,1例未随诊。结论 新生儿IHH预后较差,早期多学科联合诊治是关键。
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  [Abstract] Objective To

 

explore
 

the
 

clinical
 

features
 

and
 

treatment
 

of
 

neonatal
 

infantile
 

hepatic
 

he-
mangioendothelioma

 

(IHH).Methods The
 

clinical
 

data
 

of
 

five
 

neonates
 

with
 

IHH
 

from
 

October
 

2017
 

to
 

July
 

2020
 

in
 

a
 

hospital
 

were
 

retrospectively
 

analyzed.Results Among
 

the
 

five
 

cases
 

with
 

IHH,3
 

were
 

males
 

and
 

2
 

were
 

females.The
 

onset
 

time
 

was
 

from
 

before
 

brith
 

to
 

22
 

days
 

after
 

birth.Contrast-enhanced
 

CT
 

or
 

B-ultra-
sound

 

of
 

the
 

abdomen
 

showed
 

three
 

cases
 

of
 

single
 

lesions
 

(1
 

case
 

of
 

Kasabach-Merritt
 

phenomenon)
 

and
 

two
 

cases
 

of
 

multiple
 

lesions.There
 

was
 

one
 

case
 

of
 

interventional
 

treatment
 

and
 

four
 

cases
 

of
 

hormonal
 

and
 

symp-
tomatic

 

supportive
 

treatment.After
 

treatment,two
 

cases
 

of
 

multiple
 

lesions
 

died
 

after
 

giving
 

up
 

treatment,
two

 

cases
 

had
 

tumor
 

shrinkage
 

after
 

discharge,and
 

one
 

case
 

was
 

not
 

followed
 

up.Conclusion The
 

prognosis
 

of
 

neonatal
 

IHH
 

is
 

poor.Early-stage
 

multidisciplinary
 

joint
 

diagnosis
 

and
 

treatment
 

is
 

the
 

key.
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  婴儿型肝血管内皮瘤(infantile
 

hepatic
 

haeman-
gioendothelioma,IHH)是新生儿最常见的良性间充

质肝肿瘤,占所有儿科肝肿瘤的40%。IHH 通常发

生于出生后2年内,大多在6个月之内被诊断[1]。有

症状的IHH通常表现为腹部肿块、肝肿大,由肿瘤分

流引起充血性心力衰竭,或出现诸如卡梅现象等凝血

功能障碍及其他伴随疾病[2-3]。目前,IHH 的主要诊

断工具是超声检查、CT、磁共振成像和穿刺活检[4],
但首选超声检查[5]。一旦确诊,需要采取适当的干预

措施,无症状的IHH一般通过定期随访监测,对于有

症状者在治疗上仍有争议,包括药物和手术的选

择[6]。目前关于新生儿IHH 的病例报道较少,不同

临床特征的IHH预后如何仍需要进一步探讨。本研

究回顾性分析5例IHH 患儿的临床特征、治疗及转

归,总结IHH的诊疗经验,现报道如下。
1 资料与方法

1.1 一般资料

选取2017年10月至2020年7月本院新生儿重

症监护病房(neonatal
 

intensive
 

care
 

unit,NICU)收治

的5例IHH新生儿为研究对象。
1.2 方法

收集患儿以下信息:(1)一般情况,包括性别、胎
龄、出生体重、发病年龄等。(2)临床资料,包括临床

症状、并发症、血管瘤部位与大小、病变范围等。(3)
实验室检查,包括血常规、生化、甲胎蛋白(α-fetopro-
tein,AFP)及凝血功能等。(4)影像学检查,包括超

声、增强CT。(5)治疗与转归,包括激素、介入、对症

处理及转归。(6)随访,包括对出院后患儿进行电话
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随访或门诊随访,了解患儿预后情况。
2 结  果

2.1 一般情况与临床表现

5例IHH患儿临床表现为呼吸急促2例,呼吸困

难1例,黄疸2例,贫血5例,重症肺炎1例,一般资料

见表1。
2.2 影像学资料及治疗、转归

4例增强CT均证实为IHH,1例因住院期间呼

吸机支持治疗,患儿家长放弃未行增强CT检查,见图

1。治疗及转归见表1。

  A:病例1
 

CT提示肝左叶巨大不均匀软组织占位;B:病例2肝脏超声提示肝内多发低回声结节;C:病例3增强CT提示肝脏多发大小不等内

圆形低密度占位;D:病例4增强CT提示肝右叶团块状混杂密度占位。

图1  影像学检查
 

表1  患儿临床特点、治疗和转归

序号 性别
胎龄

(周)
出生体重

(g)
发病

年龄(d)
临床症状 并发症 血管瘤部位及大小

1 男 38+2 2
 

900 22 间断咳嗽、不规则发热、腹稍

膨隆

支气管肺炎,中度贫血 肝左叶,4.3
 

cm×3.7
 

cm×4.5
 

cm

2 女 39+1 2
 

900 19 呼吸困难伴反应差、三凹征、腹部

膨隆

新生儿重症肺炎、心力衰竭、房间隔

缺损、肺动脉高压、贫血

多发,最大1.4
 

cm×0.8
 

cm

3 女 39+1 3
 

300 21 黄疸、呼吸急促、腹部膨隆、肝脏

体积增大

中度贫血 多发,最大3.2
 

cm×2.7
 

cm

4 男 40 3
 

040 5 黄疸、全身散在淤青、右肩关节

明显肿胀、腹部膨胀、肝脏增大

卡梅现象 肝右叶,7.0
 

cm×4.9
 

cm×7.9
 

cm

5 男 38+5 3
 

350 出生前 外院产检提示胎儿肝脏占位 中度贫血 肝右叶,8.8
 

cm×7.1
 

cm×6.5
 

cm

序号
病变

范围
超声检查 增强CT

AFP
(ng/mL)

治疗 转归

1 单发 边界清,形态尚规整 是 >1
 

000 甲泼尼龙 2年后随访肝血管内皮瘤体缩小

2 多发 边界清 未检查 未检查 对症支持 放弃治疗后死亡

3 多发 边界不清 是 1
 

000 泼尼松 放弃治疗,出院后10
 

d死亡

4 单发 边界尚清,形态尚规整 是 40
 

495 介入 出院后3个月复查肝血管内皮瘤缩小5.5
  

cm×4.1
 

cm×5.3
 

cm

5 单发 边界尚清,欠规整 是 17
 

534 甲泼尼龙 家长要求提前出院,2周随访血管瘤大小8.4
 

cm×7.5
 

cm×6.8
 

cm

3 讨  论

  肝肿瘤在儿童中比较罕见,占所有儿童实体瘤的

5%~6%。IHH是儿童最常见的肝脏血管肿瘤,是6
个月以下的婴儿最常见的肝脏良性肿瘤[7],其可单发

也可呈弥漫性多发,亦可合并皮肤、消化道、其他器官

血管瘤[4],以及出生后充血性心力衰竭[8]。IHH合并

严重并发症者,如心力衰竭者病死率极高[9]。王朋朋

等[10]报道1例多发IHH且合并心力衰竭、呼吸衰竭

者病情进展迅速致死。本研究中2例死亡病例均为

多发弥漫性IHH,其中1例合并心力衰竭患儿因放弃

后死亡,与上述报道较一致。

IHH的临床表现广泛,从未经治疗的自发消退到

大容量动静脉分流、继发性甲状腺功能减退、出血、腹
腔间隔综合征和危及生命的高输出量充血性心力衰

竭伴呼吸困难。IHH也与卡梅现象相关,表现为溶血

性贫血、血小板减少、凝血酶原时间延长和低纤维蛋

白原血症[6]。本组病例中1例合并肺动脉高压、心力

衰竭,1例合并卡梅现象。IHH与皮肤血管瘤有着相
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同的发生、发展过程,但大多数临床表现不明显、未被

察觉。主要原因有大小、位置或血流动力学的影响,
但在大多数情况下偶然发生[11]。研究表明,约47%
的患儿以腹胀为最常见的症状[12]。此外,如果缺乏腹

部疾病的症状,患儿可能无法得到诊断[13]。而本组病

例中1例为产检发现,其余均出现腹部膨隆、肝脏肿

大等症状。

AFP常被用作恶性肿瘤的诊断标志物,但在良性

疾病中其水平可能会升高,因此,在IHH诊断中可能

具有误导性[14]。新生儿AFP经常升高,因此,不能经

常用于区分恶性肿瘤和IHH[15]。此外,有研究显示

AFP的增加与治疗结果没有直接关系[16]。本研究中

5例患儿AFP均升高,故AFP在IHH中仅仅作为参

考指标。

IHH主要通过影像学诊断,超声是首选检查,一
般以低回声多见[8],多为单发、边界清楚形态规整的

实体肿块[7]。本研究5例超声图像均提示低回声,大
多边界清楚。有研究统计,IHH 病变侵犯肝右叶较

多,多发病变直径范围较单发的病变直径小,死亡病

例中主要为多发病灶[17]。本组病例分析中,3例单发

病例中有2例发生在肝右叶,2例死亡病例均为多发

病灶,与文献报道基本一致[5]。

IHH的治疗方案很多,但目前还没有标准的治疗

方法。无症状的病灶可在1年内自行消退,而有症状

的病变则需要药物、介入和(或)外科治疗方式。药物

治疗的选择包括类固醇和干扰素,以及普萘洛尔;介
入或手术方式包括肝动脉结扎或栓塞、肝切除术和原

位肝移植[16]。然而,由于这种疾病的罕见性,只报道

了少数的IHH 患儿的临床特征、治疗和结果。有研

究认为,由于IHH通常是良性的,无需手术干预亦可

诊断和治疗[12]。尽管IHH与其他恶性疾病的鉴别不

太容易,且不清楚是否应该执行侵入性的诊疗,但仍

需要避免对IHH患儿进行不必要的侵入性手术。在

动静脉分流的罕见病例中建议栓塞,而在多灶性弥漫

性IHH的病例中药物干预或治疗是有用的。本研究

中3例给予激素治疗,2例在随访过程中瘤体均有不

同程度缩小。而对于肝脏肿瘤巨大,手术风险大者,
介入血管栓塞可能是较为理想的治疗方式。蒋芳芳

等[18]报道1例34周早产儿肝脏巨大内皮瘤经介入治

疗后随访,瘤体明显缩小。本研究中1例巨大肝血管

内皮瘤患儿经多科(介入科、血液科及儿外科)会诊实

施介入治疗,3个月随访瘤体明显缩小,效果良好。对

于有症状者建议外科切除,若经过治疗后仍然出现进

展,肝脏移植则为最后的选择[19]。
综上所述,选择适当的影像学策略和产前诊断对

IHH的诊断至关重要,无论药物治疗或介入治疗,早
期明确诊断、足够的治疗时间是治愈疾病的必要条

件。如果以上治疗无效,手术将是唯一的选择。当然

还需要更多的临床随机对照研究,因为缺少足够的研

究数据可能会导致IHH的治疗不充分或治疗失败。
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