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讨论：含脂肝细胞癌(Fat-containing, HCC)是原发性HCC中罕
见的特殊亚型，约占肝细胞癌的0~2％[1]，由于癌细胞脂肪代谢紊
乱所致，发生常伴肝硬化背景及AFP明显增高，且多在直径<2cm
的小肝癌中出现，进展期肝细胞癌脂肪变性非常少见，与普通
HCC 最大的区别在于其内含有脂质成分[2]，早期HCC脂肪变性程度
较轻或范围较小，此时仅病理能检出脂肪成分，而CT和MRI检测
不到，晚期HCC可在局部形成脂质沉积，在MRI上表现为T1WI、
T2WI稍高信号、反相位低信号的典型表现。除此之外，含脂HCC
具有普通HCC的典型影像表现，如增强动脉期病变非边缘快速强
化，门脉及延迟期造影剂廓清的“快进快出”征象，病灶弥散受
限明显，肝胆期低信号及延迟强化的“假包膜”征等[3]。

血管平滑肌脂肪瘤(hepatic angiomyolipoma, HAML)，是
一种少见的良性错构瘤性的肝脏肿瘤，发生常不伴肝硬化背景，
AML发生于肾时常含有大量脂肪成分，而发生于肝脏时，近50%
的病灶缺乏脂肪成分；影像表现为边界清晰的富血供病灶，常
无包膜[4]，增强表现多样[5]，可表现为“快进快出”(肿瘤周围
有丰富的血管网，造影剂流速较快所致)，也可表现为“快进慢
出”(病灶含有扩张、迂曲的厚壁血管，造影剂扩散至血管外间隙
较慢所致)，影像诊断 HAML应以增强后病灶周边粗大扩张的引流
静脉、中心畸形血管强化为特征，而非病灶含有脂肪成分。

本例误诊原因归纳为：(1)进展期HCC含脂罕见，临床及影像
医生对其认识不足，且本例含脂HCC增强呈“快进慢出”，特异
期病灶部分高摄取，动脉期即可见包膜环状强化，影像表现不典
型，极易误诊；(2)HAML是肝脏罕见的间叶源性肿瘤，其影像表
现多样化，对其的临床及影像认识缺乏，本例将HAML的诊断重

点放在其含脂肪成分，而忽略了没有迂曲扩张的引流静脉这一特
征性表现；(3)脂肪变性常在直径<2cm的小肝癌中出现且常无临
床症状，而本例病灶>5cm且有右上腹胀痛表现。术后再次回顾
本病例，发现该患者有30余年乙肝病史，MRI检查中病灶包膜环
状强化，且静脉期未见明显的引流静脉扩张，这些都对影像医生
的正确诊断有所提示。因此，对于有肝炎病史的患者，发现病变
内含脂时应高度警惕，必要时可穿刺活检以明确诊断。
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图5 超声提示肝大并肝左叶稍强回声团，其内可见多发低回声光团，考虑肝脓肿，门脉栓子形成。
图6 标本HE染色，光镜倍数(从左向右：27.5X，45.2X)。镜下可见大量的黏液性疏松间充质、梭形、卵圆形或星状未分化间叶细胞，少量的PAS小体，肿瘤细胞分
布密集，核大深染。
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1  临床资料
患者，男性，49岁，起病急，半个月前无明显诱因出现反

复的午后发热，峰值41℃，伴有咳嗽、咳白痰，头晕，乏力。1
周前患者前往当地医院就诊，CT提示肝左叶脓肿，给予对症处
理后症状未见明显缓解，遂至我院进一步治疗。急诊科以“肝脓
肿”收入院。起病以来，患者精神、饮食、睡眠不佳，大小便
无明显改变，体重无下降或上升，既往史无特殊。入院查体：
T:40.3℃，P:94次/分，R:20次/分，BP:126/82mmHg。实验室
检查：超敏C反应蛋白(CRP)142.7mg/L，神经元特异性烯醇化
酶(NSE)20.92ng/ml。上腹部CT增强提示：肝左叶见一分叶状
低密度影，大小约66mm×72mm，边界清晰，病灶内可见液
化坏死，呈蜂房样分隔，增强扫描各期病灶周边呈环形强化，
肝门结构清晰，胆道系统无扩张；胆囊、脾脏、胰腺、未见明
确异常。所见腹膜后淋巴结无肿大。考虑肝左叶脓肿(图1)。抗
感染38天后复查上腹部CT增强提示：肝左叶不规则稍低密度

影，密度欠均匀，边界欠清，范围较前扩大，增强边缘可见强
化，呈多房样改变，其内见斑片状无强化低密度区明显，肝左
叶胆管扩张，门脉左支内见低密度充盈缺损。肝门结构清晰；
胆囊、脾脏、胰腺、双肾未见明显异常。考虑肝脓肿，门脉左
支栓塞可能(图2、图3、图4)，腹腔及腹膜后稍大淋巴结。超声
检查提示:肝大并肝左叶稍强回声团，考虑肝脓肿，门脉左支内
充满中等回声，考虑门脉栓子形成(图5)。遂行左半肝不规则切
除术，术中探查见：左半肝脏组织质地硬，膈面及脏面可见多
发结节样改变，膈面最大约14cm×10cm，与膈肌粘连紧密；
脏面最大约10cm×8cm，与部分胃底、胃体致密粘连，疑似肝
恶性肿瘤表现；切除组织送病检。术后病理免疫组化回报：-5：
Hepatocyte(+),CD34(+),CK19(+),Ki-67(40%),CD31(++),CKPAN(+)
P53(80%),VIM(+++)。-3：SMA(-),CKL(+),CD10(+++),CD31(++)，
符合未分化肉瘤(图6)。

图1 CT示肝左叶见一分叶状低密度影，增强呈环形强化，可见分隔及假包膜。
图2 增强后动脉期病灶明显不均匀强化，供血血管强化明显。
图3 抗炎治疗38天后CT增强提示，病灶范围较前明显增大，门脉左支内充盈缺损较前范围扩大，病灶中央和周围可见多发无强化液化坏死区。
图4 增强门脉期冠状位重建：门脉左支内见低密度充盈缺损。
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2  讨　论
2.1 通过遗传学与组织学探讨肝脏未分化胚胎性肉瘤的形
成机制  肝脏未分化胚胎性肉瘤(undifferentiated embryonal 
sarcoma of the liver, UESL)是一种起源于肝脏间叶组织的恶性
肿瘤且预后较差，有关学者进行遗传学方面分析，发现19号染
色体的变异与UESL存在相关性[1]。以往研究证实UESL可能来自
肝脏原始多功能干细胞，通过对少量样本的UESL和肝横纹肌肉
瘤的术后免疫组化分析，证实两者在免疫组化的指标具有一定相
似性[2]。Salfati等人将UESL的瘤组织进行全外显子测序(WES)发

现存在TREH、CPB2、WDR25、EXOC、3L4、TDRD9、AQR、
CMTM1、EIF4A1此9个突变位点，其中有3个突变(EXOC3L4 
TDRD9 DNAH17)为重要致病突变点，EXOC3L4和TDRD9 为等位
基因纯合子突变。通过分析相关等位基因，提示上述相关基因与
肝脏恶性肿瘤的致病过程相关，如UESL[3]。在氨基酸残基的多重
序列比对中，提示TDRD9和DNAH17基因与UESL的存在相关，
Kim等认为DNAH17等的体细胞突变是该肿瘤恶变的推定驱动因
素[4]。通过电镜下观察，发现支持UESL来源于间叶细胞[5]的重要
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证据：镜下肿瘤细胞具有未分化细胞、平滑肌细胞、纤维母细胞
和横纹肌细胞等不同类型细胞排列分布，并且存在大量的疏松黏
液样基质，以梭形或卵圆形的未分化间叶细胞为主，可见瘤巨细
胞和核深染的异型细胞，核分裂象多见，细胞质内外可见过碘酸
希夫染色(periodic acid-schiff staining, PAS)阳性的嗜酸性小体。
肿瘤细胞致密区可见恶性纤维组织细胞样、纤维肉瘤样、血管内
皮瘤样或横纹肌肉瘤样的细胞排列，疏松区的细胞则以膨胀性生
长为主，在肿瘤与邻近肝实质的交界处可形成纤维性假包膜[6-7]。
朱珍[5]等人提出UESL可分为6种组织学类型，Ⅰ型：梭形细胞型。
Ⅱ型：小细胞型。Ⅲ型：疏松水肿型。Ⅳ型：上皮样细胞型。VⅤ
型：间变细胞型。Ⅵ型：混合细胞型，通常由1种或2种以上瘤细
胞混合构成。Habibzadeh等人的研究结果表明，UESL患者免疫
组化多以波形蛋白(vimentin)、desmin、CD68、CD56和CD10
阳性表达，而HepPar1、AFP、SMA、S-100、间变性淋巴瘤激酶
(anaplasticlymphomakinase, ALK)、Myogenin、Syn、CD117、
CD34、CAM5.2在UESL中可能呈局灶性或点状表达[2]。因为该病
复杂的遗传及组织学特点，导致影像学表现和临床症状多样，且
UESL缺乏特征性的肿瘤标志物，因此，临床医师对该病的术前诊
断存在一定困难。
2.2 肝脏未分化胚胎性肉瘤临床、影像诊断分析  UESL的高发病
人群为5~10岁的儿童，发病率居儿童恶性肿瘤的第3位，仅次于肝
母细胞瘤和肝细胞癌，成人发病率极低[8]。UESL的主要临床表现为
右上腹不适、疼痛及腹部包块，常伴发热，一般无黄疽，血清甲胎
蛋白(AFP)正常[9]。影像学表现和肿瘤标志物无特异性，需结合病理
学检查才能确诊。UESL的瘤组织主要由无明确分化方向的原始的
胚胎性间叶细胞组成，细胞形态多样。UESL瘤体内富含亲水的酸
性黏多糖基质影响周围水分的含量，因而在影像上多以囊性成分为
主[6]。其表现为：(1)边界清楚的肝脏囊实性肿块，单发为主；(2)病
灶呈类圆形或椭圆形，多位于右叶，由于增强扫描的动脉期强化效
果，肿块内的供血血管强化表现较明显，病灶内可见分隔以及出血
灶，病灶边缘可见假包膜，钙化出现概率较小[10]。其中假包膜的形
成可能是由于宿主组织对肿瘤的反应，肿瘤侵袭周围正常组织时，
宿主组织会产生反应性增生，形成纤维组织以包裹肿瘤，限制其扩
散；UESL的膨胀性生长特性使得肿瘤细胞向外推挤周围的正常肝
组织，导致正常组织被压迫并形成一种反应性的纤维性假包膜[6]。
在肿瘤内部，肿瘤细胞和基质中的纤维母细胞和胶原蛋白增生可以
形成分隔，这些分隔可以是肿瘤细胞分泌的细胞外基质和纤维组织
的结果，也可能是由于肿瘤细胞的异质性，不同区域的肿瘤细胞增
殖速率和生长模式不同，可能导致组织密度的差异，从而形成不同
密度的分隔区。UESL的组织学特性决定了其高度侵袭性，使肿瘤
细胞能够穿透和侵入门静脉系统，形成瘤栓。另外，UESL的瘤体
组成包括多种细胞类型的混合排列和丰富的基质成分，且具有高度
代谢和分泌活性，这些特性使其具有局部扩散和腹腔内种植转移的
能力，有助于UESL的肿瘤细胞在不同部位的播散和种植，从而在
肝脏表面和膈面形成多个结节[11]。关于UESL肿瘤内出血的原因，
存在以下可能因素：①瘤体内不成熟的新生血管易破裂导致出血；
②由于肿瘤快速生长，可能会出现供血不足或肿瘤细胞代谢需求超
出供血能力的情况，导致肿瘤内部区域缺血坏死，继而发生出血；
③肿瘤细胞侵袭血管壁，导致血管破裂和出血，特别是在高分裂象
和细胞异型明显的区域，更易发生此类现象[6-7]。(3)实性部分一般
位于病灶边缘，多呈结节状、乳头状，增强后呈延迟强化，囊性部
分无强化[12]，可合并有腹膜后及肝门区淋巴结转移及下腔静脉或
门静脉癌栓，与本病例相符。少部分患者可出现肝外转移，常见的
转移部位包括肺、膈肌、心脏和腹膜，且成人患者更易发生远处转
移，对UESL肿瘤病灶实行手术切除是目前认为治疗的首选方法[6]。
2.3 肝脏未分化胚胎性肉瘤的诊疗体会  此例患者CT检查误诊为
肝脓肿，误诊原因总结如下，此例患者成年男性，起病急、病程
短，以反复发热伴咳嗽、咳痰半月就诊，超敏C反应蛋白明显增
高，增强CT表现与肝脓肿相似。典型肝脓肿影像的临床表现一般

以发热及肝区疼痛多见，影像表现可出现圆形或类圆形的低密度
灶，增强时病灶内间隔及细小脓肿壁均可有强化脓肿壁外围可有
片状弱强化区[13]。本病例诊疗过程中，临床医师根据患者年龄、
病程及临床、影像表现误诊为肝脓肿，归结原因，临床对该病缺
乏充分认知造成了此次检查的误诊。UESL虽然是常见于儿童肝脏
恶性肿瘤，且无典型性临床特征表现，但是对于肝炎、肝硬化指
标阴性、AFP肿瘤标志物正常且无相关病史的成年人患者，在免
疫标志物为阳性的情况下，影像检查发现肝内巨大囊实性肿块，
肿块内存在多发分隔，伴或不伴出血灶，动态增强囊壁、分隔及
实性部分呈渐进性延迟强化时，在考虑常规肝脏恶性肿瘤的基础
上，不应该排除罕见的成人UESL可能性[10]。

虽然UESL的诊断困难且生存率低、生存期短，但随着近年
来影像技术的迅速发展、青中年医师的诊断水平提升，UESL的检
出率得到一定提高。通过引入现代化的多模式治疗，部分USEL患
者的5年总生存率高于70%，甚至有些患者可以治愈[14]。在肿瘤
完全切除的基础上进行综合治疗是长期生存的关键，因此准确区
分UESL与其他肝脏恶性肿瘤对临床决策及患者的生存预后具有重
要意义。
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