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图5 介入造影：白箭头示主动脉根部见右冠窦向下突出，并见部分造影剂喷入右心房。图6 术后造影提示降主动脉缩窄处覆膜支架植入良好，管腔通畅无内漏。
图7 术后彩超提示绿箭头处主动脉窦瘤封堵良好，白箭头处卵圆孔未闭封堵良好，均未见残余分流。
图8 术后复查CTA提示降主动脉缩窄支架植入良好，管腔通畅无内漏。
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讨论：主动脉缩窄(coarctation of the aorta，CoA)发病率
为0.3%~0.4%，占所有先天性心脏病的5%~8%，单纯缩窄出生
后可无症状，随着年龄增长可出现血压升高、胸痛、头痛、左室
负荷增大导致心衰等症状。未经治疗的CoA预后差，平均生存年
龄35岁，主动脉瘤破裂、心肌梗死、心内膜炎等并发症是主要死
亡原因[1]。治疗方式主要包括：(1)外科治疗，适用于婴幼儿及儿
童；(2)经皮介入治疗，包括球囊扩张术及支架植入术[1-4]。

主动脉窦瘤(sinus of valsalva aneurysm,SVA)是一种少见的
先天性畸形，占先天性心脏病的1.2%~1.6%[5]。其形成的主要原
因是主动脉窦壁先天发育缺陷，最常见于右冠状窦，无冠状窦次
之，左冠状窦少见，多破入右心房。窦瘤未破裂时通常无明显症
状，一旦破裂，可迅速发生胸痛、心悸、呼吸困难甚至死亡。现
主要治疗方式为介入封堵，其安全且有效[5-8]。

卵圆孔是房间隔中部的裂隙，胎儿期为了维持全身的血液
循环，卵圆孔持续开放，出生后卵圆孔多数人可自然关闭，3岁
以上卵圆孔仍未关闭者称卵圆孔未闭(patent foramen ovale，
PFO)[9]。PFO是成年人中最为常见的先天性心脏病之一，通常认
为 PFO 不会干扰到心脏的血流动力学，但近年来许多研究表明，
PFO 与不明原因卒中、偏头痛之间存在着密切联系[10-11]。主要治
疗方式为介入封堵[11]。

综上所述，该例主动脉缩窄并主动脉窦瘤破裂、卵圆孔未闭
极其罕见，术前应用多种检查手段准确诊断及定位、制定及实施
个性化介入手术是治疗的关键。
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病例资料：患者女，44岁，因不规则阴道出血和腹痛1月
余 入 院 。 患 者 半 年 前 无 明 显 诱 因 发 现 血 清 A F P 水 平 升 高 ， 约
1967.000ng/mL，于我院门诊行上腹部MRI和PET/CT检查均未
见异常，门诊随访半年后复查血清AFP水平明显升高至20164ng/
mL。患者既往慢性乙型肝炎30余年，规律服用抗病毒药物。专科
查体：外阴发育正常，阴道畅，内见中等量乳白色分泌物，无异
味，宫颈光滑，无触血，子宫前位，正常大小，右侧附件区肥厚，
可触及一直径约7cm的肿物，活动度一般，左侧附件区未及明显异
常。实验室检查：乙肝表面抗原阳性，CA-125：54.8(U/mL)。

超声造影所见：肝脏内未见确切占位性病变，于患者右侧附
件区见一囊实性混合回声肿块，大小约7.2cm×6.0cm，边界尚
清，形态不规则，内部回声不均匀呈蜂窝状改变，可见稍丰富的血
流信号；增强早期呈不均匀高增强，增强晚期为低增强，内囊性区
始终未见增强(见图1-2)。超声造影提示：右侧卵巢混合回声肿块
考虑为肿瘤性病变，卵黄囊瘤可能，建议结合其他影像学检查。

增强CT检查：盆腔靠右侧于子宫前方不规则肿块影，与右侧
附件结构分界不清，内见大小不等囊性分隔呈蜂窝状改变，增强
扫描见分隔强化及结节状实性强化，可见卵巢动脉供血，左侧附
件区可见环状强化(见图3-4)。增强CT提示：子宫右前方病变考
虑恶性肿瘤可能，结合AFP明显升高，右侧卵巢卵黄囊瘤可能性
大；左侧附件区生理性囊肿可能。

术后病理检查：右侧卵巢肿物一个，体积9cm×6.5cm×4.5cm，
可见包膜，切面呈囊实性，可见数个小囊腔，内含清亮液体，灰黄，
质软。显微镜下可见肿瘤排列成实性片状、团巢状、条索状或小梁
状，部分实性区域可见放射状血窦，似见肝细胞癌样排列方式，肿瘤
细胞胞质丰富嗜酸，呈多边形，胞界不清，胞核呈圆形或卵圆形，
核大，可见核仁，部分呈泡状核，核分裂易见(见图5)；免疫组化：
Glypican-3和CK呈阳性，AFP呈部分阳性，SALL4、PLAP、OCT3/4、
D2-40、CD30、CD117和HbsAg呈阴性，Ki67热点区域约30%。结合细
胞学表现及免疫组化结果病理诊断为卵巢肝样腺癌。

图1 超声造影显示病灶增强早期不均匀强化；图2 超声造影显示病灶增强晚期呈低增强。
图3 CT平扫显示子宫右前方不规则肿块影；图4 增强CT显示肿块内分隔强化及结节状实性强化。
图5 病理图示胞核呈圆形或卵圆形，核大，可见核仁，核分裂易见(HE×200)。
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讨论：肝样腺癌是发生于肝外脏器具有肝样分化特性的腺癌，
最常发生于胃，也可发生于肺、肾、膀胱等；而来源于卵巢的肝
样腺癌(Hepatoid carcinoma of the ovary，HCO)非常罕见，早期
可仅表现为血清AFP水平升高，多为单侧卵巢发病，好发于绝经期
或围绝经期妇女[1]，该病恶性程度高，发展迅速，易发生腹腔内播
散，预后差[2]。

由于卵巢肝样腺癌较罕见，影像学诊断困难，容易误诊。综
合文献学习，HCO的影像学表现仍然具有一定的特征和诊断价
值。在CT检查中，HCO多表现为单侧实性或囊实性卵巢肿块(双
侧少见)，可有多个出血灶和坏死灶[3]，增强扫描呈不均匀的分
隔及结节状强化。MRI多表现为巨大囊实性肿块，信号不均匀，
T1WI呈等低信号，T2WI呈高及略高混杂信号，增强扫描实性成
分呈明显不均匀强化[4]。目前尚未有文献报道HCO的超声造影表
现，本病例增加了超声造影的影像学特征，主要表现为增强早期
病灶明显的不均匀高增强，增强晚期强化明显减退呈低增强，动
态扫查肿块内多发囊性区始终未见增强。 HCO的最终诊断仍然依
赖病理学和免疫组化：表现病理学上细胞呈片状、巢状或小梁状
结构排列，并伴有数量不等的血窦，与肝细胞癌相似，缺乏细胞
均质性和腺体结构，伴有巨大的异形细胞[5]。免疫组化通常具有
广谱CK阳性特征，AFP是最常用的HCO标志物，约90%的HCO患
者AFP呈阳性，与本病例相符[1]。

鉴别诊断上，HCO须与其他卵巢恶性肿瘤如卵黄囊瘤、肝

细胞癌卵巢转移鉴别。其中卵黄囊瘤是另一种具有肝样分化的卵
巢肿瘤，好发于年轻女性或儿童，与生殖细胞或性腺发育不全相
关，AFP也可升高[6]，张云飞[7]等人的研究表明卵黄囊瘤的CT表现
具有囊实性肿块，增强扫描肿块内见强化血管影、不均匀强化的
特点；但两者的影像学表现具有相似性，与HCO的鉴别主要依赖
病理学表现，病理上肿瘤细胞形态多样，最常见的为微囊型/网状
结构，免疫组化多表现为SALL4的弥漫阳性[8]。另外，对于合并
慢性肝炎的患者，需考虑肝细胞癌卵巢转移的可能，但是该病例
经多种影像学检查排除肝脏原发性病变。目前HCO无标准治疗方
案，既往研究多采用肿瘤细胞减灭术及紫杉醇联合卡铂化疗方案
辅助治疗，但疗效欠佳[9]。近年来，也有研究在化疗失败的情况
下将索拉非尼作为二线治疗方案，但以疾病进展告终[10]。

总之，HCO是一种罕见的卵巢恶性肿瘤，常伴有AFP升高，
影像学表现有一定的特征性，而超声造影简便快捷、实时动态，
可以为HCO的诊断提供一种辅助检查方法。对于AFP升高原因不
明的慢性肝炎患者，不仅要关注肝脏病变也要注意肝外具有肝样
特征的恶性肿瘤的可能性，以减少漏诊、误诊。

参考文献
[1]Acosta A M,Pins M R.Hepatoid carcinoma of the ovary:clinical,histop

athologic,and immunophenotypic features[J].Archives of Pathology & 

Laboratory Medicine,2019,143(7):883-889.

[2]Tong L,Pan H,He J,et al.Hepatoid adenocarcinoma arising from heterotopic 


