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!个案与短篇!

肝脏单形性血管平滑肌脂肪瘤
%

例
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文献标识码"

Q

文章编号"
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!!

血管平滑肌脂肪瘤$

!W-

&是一种较少见的疾病#多见于

肾脏#经典型的
!W-

由厚壁血管(平滑肌(脂肪
)

种成分组

成'而发生于肝脏#由其中一种成分为主构成的单形性血管平

滑肌脂肪瘤$

W!

&罕见报道'因认识不足加之其临床表现的

不典型#临床(影像学均容易误诊'现将本院收治的
%

例

$

W!

&进行回顾性分析并复习文献#以提高认识'

@

!

临床资料

例
$

#女#

+/

岁#因.反复右上腹隐痛
*

年#再发并加重
'

天/入院'余无特殊'实验室检查!血常规(肝功能(肾功能正

常%乙型肝炎两对半阴性%肿瘤标志物!甲胎蛋白$

!c#

&(癌胚

抗原 $

QY!

&(糖 类 抗 原
$%+

$

Q!$%+

&(糖 类 抗 原
$+%)

$

Q!$+%)

&(糖类抗原
$1%1

$

Q!$1%1

&均为阴性'肝脏彩超见右

肝前叶大小约
$2S%1;;

的稍强回声团#界清规则'提示右

肝实性占位#血管瘤可能%上腹部
Q"

平扫#见肝右后叶
'&$D;

S%&'D;

大小混杂密度影#边界清楚#提示右肝占位#血管平

滑肌脂肪瘤可能性大'行右肝后叶包块切除术#术中见右肝后

叶包块#约
2D;S+D;

#质中#与右侧膈肌轻度粘连#左肝无明

显异常'术后临床诊断!右肝脏后叶血管瘤'

例
%

#女#

'%

岁#因.左上腹持续疼痛伴四肢乏力
'

日/入

院'无恶心呕吐#无皮肤巩膜发黄#无发热消瘦'入院查体!左

上腹可扪及包块#大小约
2D;S+D;

#质硬#肝浊音界正常'

实验室检查!血常规(肝功能(肾功能正常%乙型肝炎两对半阴

性%肿瘤标志物!

!c#

(

QY!

(

Q!$%+

(

Q!$+%)

(

Q!$1%1

均为阴

性'腹部彩超!左肝内探及大小
*&%D;S2&/D;

不均质稍强

回声团#边界不清#形态欠规则%彩色多普勒血流显像$

Q_cU

&!

团块内部及周边见较丰富血流信号#肝内胆管不扩张#门静脉

内径
$&$D;

'提示左肝实质占位#肝癌可能性较大'上腹部

Q"

平扫示左肝巨大肿块#考虑肝脏巨块型肝癌可能'行左肝

外叶切除#术中所见!左肝外叶可见大小约
$(D;S1D;

肿块#

表面光滑#与周围组织界限清晰#无粘连#余肝组织(胆囊(胃及

十二指肠未见异常'术后临床诊断!肝脏血管瘤'

A

!

病理学资料

A&@

!

方法
!

切除肝脏标本经
$(3

中性甲醛液固定#常规脱

水#石蜡包埋#切片厚
'

%

;

#苏木精
8

伊红$

PY

&染色#光镜观

察'采用
Y7H56597

法进行免疫组织化学标记#操作按说明书

执行'所有抗体抗黑色素瘤特异性单抗$

PWN'+

&(
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(平 滑 肌 肌 动 蛋 白 $
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(结 蛋 白

$

I?6;57

&(

P?

B

<

(磷脂酰肌醇蛋白聚糖
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(细胞角蛋白$
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<7

&(

Q]*

(

Q]$*

(

Q]$1

(肌内膜抗体

$

Y;!
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FDC8%

(

Q_+2

(嗜铭蛋白
!

$

Q

K

!

&(神经性烯醇化酶

$

RZY

&(突触核蛋白$
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7
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(雌激素受体$
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#均购自福州迈新生物有限公司'

A&A

!

大体检查
!

例
$

#肝叶组织一块#

/D;S+D;S)D;

#切

面灰黄色#其中见一黄色实性区#大小
'D;S)D;

#边界清楚#

质软'例
%

#肝叶组织一块#大小
$'D;S1&+D;S2D;

#表面

光滑#一侧见一灰褐色囊性包块#大小
1D;S*D;S2D;

#内

为暗褐色液体#囊壁厚
%&$D;

#囊壁上附有暗褐色淤泥状物#

其余切面未见明显结节'

A&B

!

光镜检查
!

例
$

#肿瘤组织与邻近正常肝组织分界清楚#

无包膜%瘤细胞主要由形态单一的成熟脂肪细胞构成#少数壁

偏厚的血管#其周围及脂肪间隙见单个核稍增大的细胞#呈卵

圆形或不规则形'经多取材切片观察#可见灶性上皮样细胞#

胞浆丰富#嗜伊红颗粒状#周围残留肝组织无明显异常'例
%

#

肿瘤组织与邻近正常肝组织大部分界清楚#小部分边缘不齐#

呈舌状与肝组织交错#无包膜%瘤细胞主要由多边形或蜘蛛网

样上皮样细胞构成#排列呈片状及不规则梁索状%可见薄壁(大

小不一的窦隙状血管网%瘤细胞胞浆丰富(透明#或呈嗜伊红颗

粒状%可见胞质空泡状及向中央浓集现象#细胞核圆形或卵圆

形#染色质细腻#无明显异型性#核仁可见#核分裂相罕见%可见

多核巨细胞及含铁血黄素沉积'间质可见含铁血黄素沉积#散

在淋巴细胞(浆细胞浸润'广泛取材#瘤组织中未见脂肪细胞(

梭形平滑肌样细胞#偶见厚壁血管'肿瘤中央液化坏死及出

血#周围残留肝组织无明显异常'
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免疫组化
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例
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阳性率小于
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阳性率约
%3

'病理诊

断!例
$

#$右肝后叶&

;!

$脂肪瘤样型&%例
%

#$左肝脏&

;!

$上

皮样型&'

A&I

!

随访
!

%

例均通过电话随访患者'例
$

#术后未做特殊治

疗#随访
%/

个月#健康'例
%

#术后未做化疗等特殊治疗#随访

$+

个月#无任何异常'

B

!

讨
!!

论

B&@

!

概述
!

W!

是
!W-

的罕见亚型'免疫组化和分子生物

学研究表明
!W-

是一种真性肿瘤#表达
D8b5@

基因产物

Q_$$/

#故
!W-

属于
#YQ9;<6

家族)

$

*

'常见于肾脏#肾外可

见于肝脏(后腹膜(淋巴结(胰腺(脾脏等)

%8'

*

'经典型的
!W-

由扭曲厚壁血管(平滑肌细胞(成熟脂肪三种成分组成'

"6:5

等)

+

*总结
)(

例#将
!W-

病理分型为!$

$

&经典型%$

%

&肌瘤样

型$脂肪成分
%

$(3

&#包括上皮样型(梭形细胞型(中间细胞

型(嗜酸细胞型(多形细胞型%$

)

&脂肪瘤样型$脂肪成分
'

/(3

&%$

'

&血管瘤样型'以其中一种成分为主#则称之为
W!

'

肝脏原发的
W!

甚是罕见'因此#不仅临床容易误诊#病理也

易误诊)

2

*

'本组
%

例临床均误诊为血管瘤'例
$

病理初诊为

+

/%$%

+

国际检验医学杂志
%($+

年
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月第
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卷第
$'

期
!
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脂肪瘤#例
%

病理初诊为肝细胞肝癌'

B&A

!

临床影像表现
!

肝脏
W!

非常少见#男女均可发生#平

均年龄$

'%&(0/&+

&岁#以女性为主#男女比约
$d+

)

/

*

'病变

较小时多无症状和体征#体检或偶然发现#实验室检查均阴性'

部分患者出现上腹隐痛或胀痛#可能与肿瘤压迫周围肝组织有

关'左右肝叶均可发病#以右叶多见'肿瘤常为单发#直径多

在
'

!

$/D;

#边界清楚'肿瘤大者可出现出血(坏死及囊性变'

主要表现为!$

$

&肿瘤一般小于
$(D;

#平扫呈低密度#边缘较

光整#与正常肝脏组织分界清楚'$

%

&动脉期呈明显不均匀强

化#典型的中央可见迂曲强化的血管影#病理切片上可发现厚

壁的畸形血管'$

)

&静脉期肿瘤强化特征有两种#一种快速消

退#但仍然可以看见中央迂曲血管影%另一种是持续强化#此型

病理切片上可以看见丰富的窦隙状薄壁分隔的微血管网'$

'

&

延迟期强化程度均有所消退)

*

*

'但无特异度性#尤其是缺乏脂

肪组织时#易误诊为癌或肉瘤'如例
%

影像就误诊为肝癌'

B&B

!

病理表现
!

肿瘤大体上边界清楚#无包膜#边缘与正常肝

组织呈推挤状或假纤维性包膜'肿瘤体积大者#可继发出血(

坏死(囊性变#切面可呈黄色(灰白(或暗褐色#质地软或中等'

脂肪瘤样型
W!

#切面黄色#质软#需仔细观察颜色偏白的区域

并多取材#可能是细胞较丰富的地方#能看见血管的区域#也应

多取材观察#血管周围可见单个卵圆形细胞#往往有提示诊断

的价值'上皮细胞样型
W!

#瘤细胞呈多边形或蜘蛛网样#排

列呈片状及不规则梁索状%可见薄壁(大小不一的窦隙状血管

网%胞质丰富(透明#或呈嗜伊红颗粒状%细胞核圆形或卵圆形#

染色质细腻#无明显异型性#核仁可见#核分裂相罕见%可见多

核巨细胞'还有的病变累及淋巴结#表现为淋巴结肿大'侵及

血管和淋巴结易被误认为是转移的证据)

1

*

'周围肝组织常无

异常发现'肿瘤细胞免疫组化染色特点#黑色素细胞标记

PWN'+

)

$(

*

(

W?C<78!

胞质弥漫阳性#平滑肌细胞标记
ZW!

(

WZ!

阳性#而上皮性标记如
Q]

(

YW!

等阴性'上皮样肿瘤细

胞还可以表达
H5;?7@57

(

Z8$((

(

RZY

(

Q_2*

(

Q_$$/

(

Q_$(

(

Y,

(

#,

(

FDC8%

(

#-!#

等'

NDC8%

和
Y,

(

#,

在上皮样型
YW

中的表达

率明显高于经典
!W-

'
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高表达是恶性
W!

的特征)

$$

*

B&C

!

诊断与鉴别诊断
!

W!

诊断要点是#中年女性#肝脏占位

性病变#无症状或阳性体征#偶然发现#无肝炎(肝硬化病史#

!c#

等肿瘤标志物阴性#影像学见到典型的中央迂曲强化的

血管影#肿瘤细胞形态单一#无明显异型性#想到
W!

#再结合

免疫组化即可确诊'但由于
W!

罕见#病理初诊医师易于误

诊'故应与以下肝脏疾病鉴别!$

$

&脂肪瘤#无厚壁扭曲血管成

分#借助免疫组化
Z8$((

$

k

&#

PWN'+

$

L

&(

W?C<78!

$

L

&#可与

脂肪瘤样型
W!

鉴别'尤其肝穿刺活检时#勿将二者误诊'

$

%

&脂肪肉瘤#由于肿瘤绝大部分是脂肪成分#将脂肪间隙单个

卵圆形核细胞认为脂肪母细胞而误诊为脂肪肉瘤'此时应多

取材#并仔细寻找平滑肌和厚壁血管成分#免疫组化标记

PWN'+

(

+

8ZW!

有帮助'$

)

&肝透明细胞癌#主要与上皮样型

W!

鉴别)

$(

*

#前者胞质透明或嗜酸性#核异性明显#核分裂多

见#可见胆栓#排列成腺样#梁索状#周边肝组织可能有肝炎(肝

硬化改变#免疫组化标记
P?

B

<

$

k

&(

C̀

GB

5D<78)

$

k

&(

Q]

B

<7

$

k

&#

PWN'+

$

L

&(

W?C<78!

$

L

&#可确诊'$

'

&恶性黑色素瘤#

上皮样细胞#核多形性改变#.肾形/(.八字核/#核仁明显#核分

裂多见'侵袭性生长#常为转移灶#有原发病史'而上皮样型

W!

虽然细胞体积大#胞质丰富#但细胞异型性不明显#核分裂

罕见#可见胞质空泡状及向中央浓集等改变'$

+

&副节瘤#瘤细

胞上皮样#神经节样细胞#血供丰富#器官样排列#免疫组化

Q

K

!

$

k

&(

RZY

$

k

&(

6

G

7

$

k

&(

Q_+2

$

k

&#而
PWN'+

$

L

&(

W?8

C<78!

$

L

&#可与上皮样型
W!

鉴别'此外
W!

还要与肝原发

的平滑肌肉瘤(血管肉瘤(未分化肉瘤及转移性肾透明细胞癌

鉴别'借助病史(

PY

形态(免疫组化(电镜及分子检测等手段

可明确诊断'

B&I

!

治疗与预后
!

由于术前尚未明确诊断#常是手术切除治

疗'从研究报道病例及本组
%

例随访可知#肝脏
W!

大多数

生物行为良好#预后佳#偶有恶性病例)

'

#

2

*

#预后不佳'参照

c9C

B

?

等)
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