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1  病例资料
　　男，32岁。一周前因爬山不慎摔倒，怀疑骨折入院检查。外
院CT、MRI检查示全身多发骨质破坏，提示骨转移瘤，为明确原
发病灶行PET-CT检查。影像学表现：全身PET-CT显示全身多发
骨质破坏(颅骨、多发椎体、双侧肱骨、双侧锁骨、双肩胛骨、
胸骨、多发肋骨、骨盆骨、双股骨)，放射性摄取明显增高；肝
尾状叶囊实性占位伴肝门、腹膜后多发淋巴结肿大，放射性摄取
增高。补充全腹部CT动态增强扫描示：肝尾状叶囊实性占位可
见不均匀性延迟强化，肝内另可见多发结节，可见环状强化。影
像学诊断：肝尾状叶囊性灶占位性病变，放射性摄取明显增高，
结合CT动态增强特征，考虑肝脏囊腺癌，伴肝脏多发转移，肝
门、腹膜后多发淋巴结转移，多发骨转移。髂骨穿刺活检及免疫
组化：转移性腺癌，胆道系统来源。IHC：癌细胞CK20-，CK7少
许+，Villin+，GATA3-，PSA-，P504s-/+，TTF-1-，NapsinA-，
CK19+，CA199个别+，CEA可疑+，GPC3-，Ki-67阳性率约
40%。影像学表现结合病理诊断：肝脏原发囊腺癌伴肝脏多发转
移、多发淋巴结转移、多发骨转移。

2  讨   论
　　肝脏黏液性囊性肿瘤(mucinous cystic neo-plasms,MCN)是
一种囊性上皮性肿瘤，原名肝胆管囊腺瘤(良性)和胆管囊腺癌(恶
性，侵袭性)[1]，2010年WHO将胆管囊腺瘤和囊腺癌更名为肝黏
液性囊性肿瘤，其分类包括MCN伴低中度上皮内瘤变、MCN伴高
度上皮内瘤变和MCN伴相关性浸润性癌 [2]。MCN伴相关性浸润性
癌较罕见，其中位于肝内者仅占肝脏恶性肿瘤的0.41%[3-4]。其病
因、病理机制及组织来源不明，相关文献有以下表述：发生于肝
内胆管的原发性恶性肿瘤；肝囊腺瘤癌变；先天性肝内胆管畸形
癌变[5-6]。
　　MCN起病缓慢，病史较长，表现为上腹部不适及体重下降，
临床症状不典型，诊断困难，多数经术后病理检查确诊，手术切
除效果良好，如能完整切除有望获得长期生存[5]；影像学检查是
重要的诊断方法。王占江等[7] 总结本病有以下影像学特点：单发
肿块较大，多发肿块多较小；囊壁不规则，囊壁及壁结节强化。
有学者认为其实性成分强化持续存在是其明显特征之一[8] 。

图1 全身多发放射性浓聚灶，提示恶性肿瘤伴全身多发转移。图2 肝尾状叶局限性放射性浓聚，提示恶性肿瘤。图3 肝门淋巴结放
射性浓聚，提示淋巴结转移。图4 肝脏CT动态增强动脉期肝尾状叶囊实性占位，不均匀性强化；肝内另可见结节，环状强化。图5 
肝脏CT动态增强门脉期肝尾状叶囊实性占位，不均匀性持续强化。图6 肝脏CT动态增强延迟期肝尾状叶囊实性占位，不均匀性延迟
强化，提示肝脏囊腺癌；肝右叶小结节，延迟强化，提示肝内转移。
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　　MCN临床症状不明显，术前诊断较难，肿瘤标志物多无特异
性。丛振杰等[9]依据其来源及病理特征，以及延迟强化表现，对
该病诊断有一定价值 [10]。18F-FDG PET/CT显像后利用同机CT进
行肝脏增强扫描对于鉴别诊断是十分必要的，必要时可通过双时
间点成像，延迟PET/CT成像，有助于对本病的诊断及鉴别诊断，
两者结合，提高病灶的检出率。
　　发生于肝内胆管的原发性MCN，男性常见，预后较差；发生
于肝内胆管囊腺瘤的MCN，中老年女性常见[11]，病程进展较慢
[12]。本例患者为年轻男性，病情重，发展迅速，符合直接起源肝
内胆管的原发囊腺癌特点。在全身淋巴结转移及其他远处转移的
显示及诊断方面，PET-CT有明显优势，对病变的诊断、分期以
及后期疗效评价、预后等优于CT、MRI。在肝脏病变的定性诊断
上，肝脏CT动态增强是不可少的一项检查。针对本例患者，全身
PET-CT显像与肝脏CT动态增强两者结合，相互补充，提供更多
诊断信息。因此，笔者认为对于腹部脏器在PET-CT上出现放射性
浓聚时，CT动态增强应作为一项不可缺少的补充检查，增强对疾
病定性诊断的信心。
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2  讨   论
　　软组织血管纤维瘤为新近报道的一种具有独特临床病理和遗
传学特征的良性纤维血管肿瘤[1]，目前我国报道得相对少见[2-4]。
病变以女性多发，男女之比为2:3，发病年龄为6-86岁，表现为
四肢深部或皮下软组织缓慢生长的、边界清晰、无痛性肿块，位
于下肢邻关节处占多数，本例病例位于肩胛骨处皮下软组织处。
病理学上，肿瘤由纤维母细胞样短梭形肿瘤细胞，弥漫分布的薄
壁分支状小血管以及比例不等的黏液水肿或胶原性基质构成。大
多数肿瘤界限清楚，大部分有完整包膜[1]。本例病灶边界基本清
楚，似见包膜结构存在。
　　影像学表现：X线表现的信息有限，仅隐约可见软组织肿
块，对于肿块内的细节结构显示不够。本例病例首先看到的是骨
质破坏，其次在骨质破坏区周围隐约看到了软组织肿块.CT表现
为软组织内低密度肿块，密度不均，边缘清晰。本例病例位于冈
下肌、小圆肌中，可观察到团状的低密度影，边界相对清楚，伴
点状小钙化影，在骨窗图像上见到肩胛骨骨质呈膨胀性破坏，局
部骨质连续性中断。既往的文献中未提及肿瘤会引起骨质破坏 [5-

6]，多数认为其与骨质无明确关系。MRI表现为T2WI病灶呈不均质
高信号，T1WI病灶表现为与骨骼肌相似的稍低信号或等信号，本
例病例在T2WI图像上还可见其内不均匀低信号的分隔结构。遗憾
之处是本例病例在CT及MRI均未进行增强扫描，未能观察到其强
化表现，既往文献中均表示其因存在丰富的小血管组织而明显强
化。本例病例因存在骨质破坏，故在全身骨显像图像上表现为右
侧肩关节(肩胛骨为主)不均匀团片状放射性增高与稀疏并存。

　　软组织血管纤维瘤相对少见，其影像学表现有待进一步的分
析总结，本例病例较之先前的病例，又发现了伴随的膨胀性的骨
质破坏，这为其影像学诊断又增添了一点诊断依据。
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