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原发性肝脏平滑肌肉瘤在临床上极其罕见，其实验室检查和
影像学表现缺乏特异性，初诊时容易发生误诊。本例原发性肝脏
平滑肌肉瘤影像检查较为齐全，涵盖CT平扫及增强、MR平扫和
PET-CT，故将本病例报告如下，旨在提高对本病的认识。

病例资料：患者女，56岁，检查发现肝占位性病变20天。患
者20天前检查发现肝占位性病变，自诉有轻微腹胀、腹痛，伴胸
闷、心悸；皮肤巩膜无黄染，无恶心、呕吐，无寒战、发热等不
适；近期体重减轻2kg。患者既往乳腺癌切除史，术后恢复可。实
验室检查：糖链抗原15-3(CA15-3)：25.04(参考范围: ＜25U/mL)，
神经元特异性烯醇化酶(NSE)：30.8(参考范围: ＜16.30ng/mL)。

腹部CT平扫+增强示：尾状叶-右上腹腔团片状稍低密度影，
边界欠清，大小约45mm×38mm×47mm，增强呈不均匀环形
延迟强化，其内可见多发斑片状无强化区，病灶周围见无强化液
体密度；主病灶右旁中腹腔另见类圆形低密度影，边界清，大小
约44mm×42mm，其内密度见分层，增强延迟期可见囊壁轻度
强化；尾状叶-右上腹腔病灶，考虑尾状叶转移瘤可能；主病灶右
旁中腹腔病灶，考虑包裹性积液。

腹部MR平扫示：尾状叶-右上腹腔团片状混杂信号，边界欠
清，其可见斑片状稍短T1、稍长T2信号，DWI扩散受限，大小约
56mm×67mm×67mm；病灶周围见斑片状短T1、长T2信号
影伴其内结节状稍长T1、稍短T2信号，边缘呈环形短T1、长T2
信号，大小约24mm×30mm，DWI稍扩散受限，与病灶分界不
清；主病灶右旁中腹腔见类圆形稍长T1、不均匀长T2信号，边界
清，大小约44mm×42mm，其内可见液液平面；尾状叶-右上腹
腔占位，腹腔粘液性肿瘤伴破裂出血？主病灶右旁中腹腔病灶，
考虑陈旧性出血包裹。

PET-CT示：肝门区团块状混杂密度占位，边缘可见弧形钙
化影，大小约47mm×60mm×56mm，伴FDG摄取不均匀性增
高，常规显像最大SUV为7.7，延迟显像最大SUV为11.0，肝尾状
叶可见类似密度灶与之分界不清；病灶左旁上腹腔及右中腹腔分
别见一囊性密度减低影，其内密度不均，可见分层，大小分别约
58mm×38mm、39mm×46mm，边界清，FDG分布缺损；肝

门区占位，考虑肿瘤性病变，倾向原发，考虑肝尾状叶来源；左
上腹腔及右中腹腔囊性病灶，包裹性积液？

手术及病理：术中可见：右中腹囊性肿瘤为系膜包裹性积
液，完整切除后打开囊肿见暗红色血性液体；显露尾状叶可见一
囊性肿瘤并凸向腹腔生长，探查左上腹腔及胰体尾部未见占位迹
象，考虑肿瘤破裂包裹可能，完整切除肿瘤。术中冰冻结果示：
梭形细胞恶性肿瘤伴出血坏死。常规病理及免疫组化结果示：
Vim(+)，SAM(弥漫+)，Desmin(+)，Caldesmon(+)，INI-1(+)，
CD34(部分+)，PR(约20%弱+)，Ki-67(约60%+)，TLE1(部分+)，
CD99(部分+)，BCL-2(部分弱+)，MyoD1(局灶+/-)，CK(局灶弱
+)；整合诊断为：平滑肌肉瘤伴广泛出血坏死。

讨论：原发性肝脏平滑肌肉瘤(primary hepatic leiomyosarc-
omas, PHLMS)是极其罕见的肝脏原发性恶性肿瘤，有文献报道[1-2]

其可能起源于胚胎结缔组织发育异常的肝血管、胆管平滑肌或肝
圆韧带，占肝脏原发性恶性肿瘤1%~2%以下，占肝脏原发性肉瘤
的8%~10%[3]。PHLMS常好发于中老年人，男性多于女性。一般
无任何临床症状，肿瘤体积较大时可表现为上腹部不适、腹胀、
消瘦等消化道症状。一般无肝炎、肝硬化背景。

PHLMS实验室检查和影像表现缺乏特异性，诊断主要依靠病
理检查；肿瘤细胞呈梭形，呈束状、编织状排列，细胞异形型明
显，有文献报道[4]将Desmin、SMA、Vimentin三者共同作为诊
断平滑肌肉瘤的特异性标记。本病例病理结果与文献报道相符。
PHLMS影像表现为肝实质内体积较大肿块，多为单发，囊变、
坏死常见，散在分布并可占据肿瘤大部分，甚至可达肿瘤边缘，
实性部分扩散受限，增强呈持续性不规则明显强化[3-5]。需要与以
下肿瘤鉴别：①肝细胞肝癌：患者多有肝炎、肝硬化背景，可有
上腹部隐痛、黄疸等临床症状，伴甲胎蛋白升高；影像表现为边
界清楚肿块，病灶中心有出血和坏死，增强呈典型“快进快出”
表现。②原发性肝血管肉瘤是极为罕见起源于肝脏间叶组织的恶
性肿瘤[6]，好发于老年男性，可能与长期接触氯乙烯、砷、二氧
化钍等有关，出血常见，富血供、向心性不均匀强化、“快进慢
出”表现[7]。③原发性肝脏神经内分泌肿瘤：多为单发、体积较
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图1～2 腹部CT平扫及增强：尾状叶-右上腹腔团片肿块，边界不清，增强呈不均匀环形强化，病灶周围见无强化影。
图3～4 腹部MR平扫：尾状叶-右上腹腔团片状混杂信号，边缘见斑片状更长T2信号影，DWI呈不均匀高信号。
图5 腹部MR平扫：病灶周围见斑片状短T1信号影伴其内结节状稍长T1信号，边缘呈环形短T1信号。
图6 腹部MR平扫：主病灶右旁中腹腔见类圆形不均匀长T2信号，其内可见液液平面。
图7～8 PET-CT：肝门区团块状占位(绿色箭头)FDG摄取不均匀性增高，病灶周围斑片状稍低密度(红色箭头)及主病灶右旁中腹腔类圆
       形病灶(绿色箭头)FDG分布缺如。
图9 免疫组化：SMA弥漫阳性。
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大肿块，出血、坏死、囊变常见，囊变可表现为偏心性大囊伴壁
结节、多发小囊及大囊周围多发小囊，实性部分DWI显著扩散受
限，增强呈明显不均匀强化[8]，有研究报道[9]MAVS可能是神经内
分泌肿瘤的特异性生物标志。④转移瘤：有明确原发肿瘤病史，
多发或单发肿块，增强成环形强化，可见“牛眼征”。

综上所述，虽然PHLMS在临床极其罕见，对本病认识不足则
易误诊，但其占据肿瘤大部分的囊变及实性部分延迟持续性强化
具有一定特征，初诊时要考虑到PHLMS的可能性。


