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1  病例资料　　
　　患者，女，77岁，查体查出肝占位，来我院咨询。2年前，
出现阵发性钝痛，程度轻，无放射痛及周期性节律性疼痛，无
恶心、呕吐等症状，无明显诱因下腹痛，伴右上腹疼痛。入院
后实验室检查：甲胎蛋白AFP、CA-125及CA-199正常，S/L谷
草、谷丙轻度增高(2.2，正常值为0.5~2.0)。CT平扫+加强型扫描
显示：在延迟期(如图1~4)门脉期进一步加强和减少，肝左侧内
叶见2.3cm×1.3cm稍低密度结节灶，边界尚清，动脉期明显加

强。MRI扫描仪+强化扫描仪，T1WI为较低信号，T2WI为稍高信
号，DWI为较高信号，ADC为较低信号，提示扩散受限，MR动
脉期明显增强不均，可见包膜样增强(如图5-6)。患者做了穿刺
活检，病理检查提示恶性肿瘤。免疫组化结果，Heppar-1(-)，
Glypican3(-)，IMP3(-),S-100P(-)，CKpan(+)，AFP(-)、CEA(-
)，GS(-)，CK19(+)，CK18(+)，CK7(-)，TTF-1(-)，NapsinA(-)，
Syn(少+)，CD56(弥漫性强+)，Ki 67(+,5%)。结合免疫组化及临
床相关检查，最终确诊为神经内分泌原发肿瘤。

图1 CT平扫肝左内叶段见稍低密度结节。图2 CT增强扫描动脉早期病灶明显强化。图3 CT增强扫描晚期病灶进一步强化。图4 CT增强扫描门脉期病灶
强化减退。图5 T2WI病灶呈略高信号。图6 MR增强门脉期可见强化减退，并见“假包膜”样强化。
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2  讨　论
　　神经内分泌肿瘤起源于神经内分泌细胞，是一类起自神经
内分泌系统的肿物,绝大多数发生在胃肠道系统和肺，在消化
道中,小肠、阑尾和胰腺较多见[1]。这些细胞能够产生功能性肽
类激素，约6.8%可出现类癌综合征，大多数患者没有神经内
分泌症状，可能与细胞分泌激素含量较少、不足以激活靶器官
发挥作用有关[2]。其中胃肠胰神经内分泌肿瘤最常见，约占所
有神经内分泌肿瘤的55%~70%[3]。在原发性肝内分泌瘤患者
中，仅占1%~5%的患者。
　　肝脏原发性神经内分泌肿瘤(PHNET)十分罕见，PHNET
的发病机制仍不明确[4]，可由肝内胆管上皮神经内分泌组织引
起胆道系统慢性炎症，或由肝内异位胰脏细胞引起的肠上皮化
生引起[5]。与其他组织来源的神经内分泌肿瘤不同，原发于肝脏
者多不产生生物活性胺或多肽激素，因而临床症状多不典型[6]。
年龄和性别特征不明显。
　　病灶内核分裂象增多，核异型性明显，并伴有出血、坏死
等，是典型的病理特征。在病灶内有神经内分泌性颗粒，瘤
体小梁状或带状组织，可见呈血管样排列的瘤细胞，或排列成
片、索、簇样或菊花团样；分化差的癌细胞较小[7]，实性巢状
组织，腺泡状组织，管状组织，瘤体小梁状或带状组织，瘤体
小梁状组织。手术切除大体病理可见病灶中央坏死和出血[8]。
免疫组化是诊断 PHNET 最准确的方法，Syn、CgA 和 CD56
染色均表现出高度特异性及敏感性，其中CgA特异性最高[4]。
本例Syn为轻度阳性。
　　PHNET为肝动脉供血，单发实性肿物，其内伴不同程度低密
度区域，实性部分明显强化[9]，一般在动脉期就会明显增强。本
例中病灶动脉期明显较均匀强化，类似血池样、分割样强化[10]，
在门脉期强化程度减退，于MR上可见假包膜样强化[11]，为肿瘤
对周围正常肝组织挤压引起对比剂滞留，无明显特异性。该影像
学表现与肝细胞肝癌表现类似，但肝细胞肝癌常常在动脉晚期出
现高强化，且强化多不均匀。而此例病例在动脉早期明显强化，
动脉晚期进一步均匀高强化。这种表现与胰脏神经内分泌瘤类
似。同时，肝细胞肝癌往往有肝炎病史，表现为AFP增高等，而
PHNET则无此表现。此病例还应与肝腺瘤鉴别，前者多见于年轻
女性，有口服避孕药史，动脉期加强明显均匀，相对程度降低的
门脉期和延迟期加强。MRI呈长T1长T2信号，出血呈短T1短T2信
号，强化形式与CT相同[12]。
　　病例追踪：患者当时年龄较大，考虑较多，经营养支持治
疗后，于2023年5月25日在我院行腹腔动脉造影+导管肝动脉
栓塞术，术后恢复较好，2023年6月2日出院。随访至今(2023
年12月5日)该患者状态尚好，并继续随访复查。

　　综上所述，PHNET作为一种肝脏少见的肿瘤[13]，术前误
诊率较高，尤其是单发结节型更为罕见。当患者出现肝内孤立
性结节，无肝病史，AFP不增高时，影像学表现动脉早期即出
现高强化，晚期动脉进一步加强，门脉及延迟期加强减退，可
出现假包膜，应将本病考虑在内。
　　免疫组化是诊断 PHNET 最准确的方法。肿瘤个数、大小和
发生部位存在差异。肝脏肿瘤类型，病理分级，有无淋巴结转
移，肿瘤生长方式和治疗方式是影响患者预后的独立因素[14]，
手术治疗仍是首选治疗方法[15]，尤其适用于无远处及淋巴结转
移的患者，但结合病人具体情况，积极治疗预后总体良好，需
长期随访观察是否有肿瘤缩小或复发。也可行介入治疗，术后
仍需配合化疗，可提高术后生存率。
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