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　　1  病例资料

　　患者，女，38岁。体检超声发现肝左叶占位一周,查体未见明显异

常。既往无肝炎、肝硬化病史。实验室检查肝功能正常，AFP正常。

上腹部CT增强扫描：肝左外叶浅分叶状肿块，边界清晰，大小约为

7.4cmX6cm，动脉期(图1)病灶明显不均匀强化，门脉期(图2)强化程

度略减低，延迟期(图3)病灶密度略低于同层面正常肝脏密度，三期CT

值分别约：116HU、107HU、73HU；三期病灶中央及外周见瘢痕样无强

化低密度区。诊断：肝左外叶异常强化肿块，考虑1)局灶性结节增生

(FNH)；2)肝腺瘤。

　　手术所见：肝左外叶7.8cmx6.5cm浅分叶状肿块，凸出肝脏表面，

局部呈灰白色，触之较硬，表面光滑。病理结果：瘤细胞呈多角形，梭

形，胞浆透亮或嗜酸，呈片状或呈巢状排列，间质内富于血管(图6)；

免疫组化：Vimtin(+)，HMB45(+)，MOC31(+)，CD31(+)，CD34(+)，KI-

67(10%)，SMA(+)，S-100(-)，考虑：良性肝脏血管周上皮样细胞肿瘤

(PEComa)。

　　2  讨   论

　　PEComa是罕见的间叶组织来源的肿瘤，WHO将其定义为在组织学和

免疫组织化学上具有血管周上皮样细胞特征的间叶肿瘤。肿瘤由畸形血

管、分化不同阶段平滑肌细胞及脂肪组织按不同比例组成，目前学者
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图1-3 CT增强动脉期、门脉期、延迟期 肝左外叶浅分叶状肿块，边界清，动脉期及门脉期不同
程度强化且动脉期较门脉期显著，病灶周边及中央瘢痕样无强化区。图4 瘤细胞呈多角形，梭
形，胞浆透亮或嗜酸，呈片状或呈巢状排列，间质内富含血管（HEx200）。
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对其命名仍存在争议
[1]
。PEComa

好发于青年女性，病因不明，

最常发生在子宫、肾脏等，肝脏

罕见。肝脏PEComa患者临床多无

明显症状，少数可因病灶较大出

现一些压迫症状，如腹胀、腹痛

等。本病与乙肝及肝硬化无明显

相关性，大部分为良性肿瘤，恶

性极少，且良恶性没有明确标

准，有学者认为肿瘤大于8cm，周

围浸润，坏死，有丝分裂活跃，

核分裂多形性可判断为恶性
[2]
。

由于组成成分比例不同，影像学

表现除含脂肪成分具有特征外，

表现多样，根据文献报道
[3,4]

，大

部分肿瘤单发，形态规则，边界

清晰，CT平扫呈低密度，MRI平扫

长T1长T2信号，增强动脉期及门

脉期不同程度强化且动脉期较门

脉期显著；本例影像特征与文献

报道基本符合，但病灶中央及周

围有瘢痕样无强化区，需与FNH、

腺瘤等鉴别。FNH特点是中央常有

星状瘢痕，但瘢痕常延迟强化；

肝腺瘤多见于年轻女性，临床常

有口服避孕药史，肿块较大时易

出血，增强扫描明显强化并呈持

续性
[5]
。确诊依赖于病理及免疫

组化：肿瘤细胞形态多样，瘤细

胞胞质透明或嗜酸性颗粒状；同

时表达黑色素标记物HMB45与平滑

肌肌动蛋白(SMA)是此类肿瘤瘤

细胞的特点，有的脂肪细胞免疫

学表达S-100
[6]
。其中HMB45阳性

对诊断意义最大。本病例免疫组

化示肿瘤细胞HMB45和SMA均为阳

性。

　　总之，肝脏PEComa罕见，术

前诊断困难，影像学表现有一定

特征，确诊主要依靠病理学检

查，需要不断认识和探索提高诊

断率。
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  　　在国家卫生部、科技部相关主管部门的指导下，依托互联网技术平台，整合罕见病研究

和医学影像领域的全国优秀专家资源，并逐步扩展到其他领域，为中国乃至全世界的罕见

病、疑难病患者提供专业的，优质的，可信任的远程网络会诊咨询服务，为医生学者提供权

威的学术交流平台，为社会作出应有的贡献。


