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原发性肝脏恶性纤维组织细胞瘤的ＣＴ表现
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【摘要】　目的：分析探讨肝脏恶性纤维组织细胞瘤（ＭＦＨ）的ＣＴ表现，提高对该病的认识。方法：回顾性分析３例经

手术病理证实的肝脏 ＭＦＨ的ＣＴ及临床资料。３例患者均行上腹部ＣＴ平扫、三期动态增强扫描。结果：３例肝脏 ＭＦＨ

体积均较大，２例表现为边界尚清晰的单发肿块，１例为边界不清的弥漫性多发瘤灶；瘤内均有不同程度的囊变坏死，无钙

化；增强扫描可表现为延迟强化（２例）或快进慢出（１例）；１例伴胆管扩张及胆管癌栓。３例均无门静脉癌栓、淋巴结及远

处转移。结论：肝脏 ＭＦＨ的ＣＴ表现形式多样，临床最终诊断依赖病理，特别需与原发性肝细胞癌或胆管细胞癌鉴别。
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　　恶性纤维组织细胞瘤是一种成人常见的软组织肉

瘤之一，较常发生于四肢、腹膜后间隙或腹腔等部

位［１］，发生在肝脏的恶性纤维组织细胞瘤（ｍａｌｉｇｎａｎｔ

ｆｉｂｒｏｕｓｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｍａ，ＭＦＨ）罕见
［２，３］。国外文献有关

该病的报道大多为病例报道，且有关肝脏 ＭＦＨ 的影

像学表现甚少。本文回顾性分析本院经手术病理证实

的３例肝脏 ＭＦＨ 的ＣＴ表现并复习相关文献，旨在

提高对该病ＣＴ表现的认识。

材料与方法

搜集南方医院２００５年１月～２０１０年１２月经病

理证实的肝脏 ＭＦＨ病例资料３例，病例１，男，５４岁，

反复上腹部隐痛３月余，皮肤、巩膜黄染１月余，曾在

当地医院诊断为肝内外胆管结石，经抗生素治疗效果

不佳。实验室检查：ＷＢＣ１０．７Ｇ／ｌ；ＴＢＩＬ５８．３μｍｏｌ／ｌ，

ＤＢＩＬ３８．８μｍｏｌ／ｌ；甲 胎 蛋 白 （ＡＦＰ）、癌 胚 抗 原

（ＣＥＡ）、糖类抗原（ＣＡ１９９）均为阴性。病例２，男，４６

岁，１周前无明显诱因出现右上腹持续性隐痛，伴有体

重减轻，实验室检查：乙肝表面抗原（ＨｂｓＡｇ）、乙肝表

面抗体（ＨＢｅＡｂ）、核心抗体（ＨｂｃＡｂ）阳性；ＡＦＰ阴

性、ＣＥＡ、ＣＡ１９９未检查。病例３，女，３１岁，右上腹

隐痛伴发热２周，ＡＦＰ、ＣＥＡ、ＣＡ１９９均为阴性。

使用ＧＥＬｉｇｈｔＳｐｅｅｄ１６层螺旋ＣＴ机扫描。扫

描参数：探测器采用１６×１．２５ｍｍ模式，螺距１．３７５，

层厚及间距为７．５ｍｍ，１２０ｋＶ，２８０ｍＡ。所有患者平

扫后，均经肘前静脉以３．０ｍｌ／ｓ流率注射对比剂碘海

醇（３００ｍｇＩ／ｍｌ）７５～１００ｍｌ行三期（动脉期、门脉期

及延迟期）增强扫描，扫描时间分别为注射对比剂后

２５～３０ｓ、５５～６０ｓ，１２０～１５０ｓ。

结　果

１．ＣＴ表现

病例１：肝外左叶萎缩，见大小约６．１ｃｍ×８．３ｃｍ

大片不规则蜂房状低密度区，呈浸润性生长，边界不清

（图１ａ），实性分隔ＣＴ值约４３ＨＵ；肝内胆管及胆总

管广泛扩张并见多发铸型结石。增强扫描病灶实性分

隔不均匀延迟强化（图１ｂ），动脉期、门脉期及延迟期

ＣＴ值各约为５６、７４和８９ＨＵ，中心坏死低密度区无

明显强化。术前诊断：肝左外叶胆管细胞癌。
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ｂ）门脉期示肿块边界尚清晰，实性成分进一步强化（箭）；ｃ）延迟期示强化程度与门脉期相当，其内不规则形的低密度区未见

强化（箭）。　图３　肝左外叶 ＭＦＨ。ａ）动脉期示肿块呈明显不均匀片状或条状强化（箭）；ｂ）门脉期示部分区域强化程度明

显下降（黑箭），部分区域强化程度高于动脉期（白箭）；ｃ）镜下病理示瘤细胞多形性明显，胞浆丰富红染，可见较多的巨核、多

核瘤细胞，有病理性核分裂象，杂以较多的淋巴细胞、浆细胞浸润及纤维性细胞和组织细胞样细胞。

图１　肝左外叶 ＭＦＨ。ａ）ＣＴ平扫示肝

左外叶萎缩，内见弥漫不规则低密度占

位病变（箭），边界不清，肝内胆管见多发

铸型结石；ｂ）门脉期示病灶实性部分延

迟强化（箭），不规则蜂房状坏死区未见

强化，肝内胆管显著扩张。　图２　肝右

后叶 ＭＦＨ。ａ）动脉期示肿块轻度不均

匀强化，周边见肝动脉分支部分包绕（箭）；

　　病例２：肝右后叶下段见一大小约８．１ｃｍ×

８．２ｃｍ的类圆形肿块，平扫密度不均，边界尚清晰，ＣＴ

值约４０ＨＵ。增强扫描动脉期肿块轻度不均匀强化，

其内可见裂隙状或不规则低密度区，肿块周边见肝动

脉分支部分包绕（图２ａ），门脉期及延迟期肿块进一步

强化（图２ｂ、ｃ），部分低密度区呈延迟强化，三期ＣＴ值

各约５０、５９和５８ＨＵ。术前诊断：肝右后叶原发性肝

细胞癌。

病例３：肝左外叶见一大小约５．７ｃｍ×９．８ｃｍ椭

圆形肿块，密度尚均匀，与肝左外叶边界欠清晰，ＣＴ

值约４０ＨＵ。增强扫描动脉期肿块呈明显不均匀片

状或条状强化（图３ａ）；门脉期部分区域强化程度明显

下降，部分区域强化程度高于动脉期，内见斑片状低密

度囊变坏死区（图３ｂ）；三期 ＣＴ 值各为１２５、９５和

７７ＨＵ。术前诊断：肝左外叶外生性原发性肝细胞癌。

２．术中所见及病理

病例１，术中肝左叶可触及多个质硬肿物，表面灰

白色，肝右叶边缘可扪及条索样排列结石，胆总管切开

后取出大量铸型结石及癌栓，病理诊断：肝脏恶性纤维

组织细胞瘤（席纹状多形性型）。病例２，术中肿瘤位

于肝右后叶并突出于表面，质地硬，表面呈灰褐色，病

理诊断：肝脏恶性纤维组织细胞瘤（席纹状多形性型）。

病例３，术中肝左外叶肿块表面血管丰富，呈红色，质

地中等，包膜完整，与周围脏器无明显粘连，病理诊断：

（炎症型）肝脏恶性纤维组织细胞瘤（图３ｃ）。

讨　论

肝脏ＭＦＨ由ＡｌｂｅｒｔｉＦｌｏｒ等
［４］于１９８５年首次报

道，是一种罕见的恶性肿瘤，目前为止，国外英文文献

仅报道不足４０例
［３，５，６］。文献报道肝脏 ＭＦＨ 好发于

成年人，发病年龄为２７～８７岁，平均年龄为５８岁左

右，男女发病率无明显差异［３，５，７］。临床表现通常无特

异性，一般为上腹部不适及疼痛，伴有体重下降，部分

患者可有厌食、发热及黄疸等表现。实验室检查肿瘤

标记物ＡＦＰ、ＣＥＡ、ＣＡ１９９通常为阴性，部分患者白

细胞计数升高。有学者认为发热及白细胞计数升高通
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常时由于肝组织坏死及毒素产生所继发的感染所

致［３］。本组１例表现为发热及白细胞计数升高，可能

是由于同时合并有肝内外胆管结石继发感染所致。

由于 ＭＦＨ并非真正起源于组织细胞，目前将其

归入为未分化多形性肉瘤［６］。组织学上可分为５型：

席纹状多形性型、黏液型、巨细胞型、炎症型及血管瘤

型。发生于肝脏的 ＭＦＨ约９０％为席纹状多形性型，

黏液型约占１０％，其他类型文献鲜有报道
［２，３］。肝脏

ＭＦＨ的病理诊断主要依靠免疫组织化学检查，大部

分肿瘤表达波形蛋白（Ｖｉｍ）、巨噬细胞（ＣＤ６８）、抗胰

蛋白酶（α１ＡＴ）、抗胰糜蛋白酶（α１ＡＣＴ）
［３］。镜下

通常表现为肿瘤细胞多形性明显，胞浆丰富红染，可见

巨核、多核瘤细胞，病理性核分裂像多见；肿瘤间质主

要为富血管的胶原纤维，部分可见黏液变性及坏死区，

可伴炎症细胞浸润［３］。

肝脏 ＭＦＨ的ＣＴ表现差异较大，且无显著特征

性表现。①部位、数目及大小：肝脏 ＭＦＨ无明显好发

的肝叶，左右叶均可发生，约９１％为单发
［３］，少数为多

发，本组仅例１为弥漫型多发，肿瘤体积通常较大，发

现时最大径一般均≥５ｃｍ（平均值约１２ｃｍ）
［２，３］，本组

３例最大径均＞８ｃｍ。②边界、形态及密度：边界一般

欠清晰或尚可分辨，呈浸润及膨胀性生长，周围无明显

包膜，形态可表现为类圆形或不规则状；多数病灶内可

见囊变、坏死或出血，坏死明显时甚至可表现单发或多

发巨大囊腔［６］，本组３例均有不同程度的囊变坏死；瘤

内发生钙化尚未有报道。③增强扫描：由于组织病理

上肿瘤内所含纤维及血管成分不一，强化程度差异较

大，含纤维成分较多时表现为延迟强化，但亦可为类似

原发性肝癌“快进快出”表现［８］，黏液变及囊变坏死区

不强化，本组中２例表现为延迟强化，病理表现为肿瘤

间质内富含较多纤维成分；另１例炎症型肝脏 ＭＦＨ

则表现为动脉期明显强化，与病理上富有增殖的血管

及炎性细胞浸润有密切关系。④侵犯及转移：周围侵

犯膈肌较常见，亦可累及邻近肾上腺，少数可发生肺部

远处转移，局部淋巴结转移极少见［２，３］，本组１例表现

为胆管内的广泛癌栓，余２例未见有转移征象。

由于肝脏 ＭＦＨ的影像表现形式多样，临床上容

易误诊，需与以下疾病鉴别。①原发性肝细胞癌：临床

上一般有乙肝病史及ＡＦＰ显著升高，单发的原发性肝

细胞癌多数可有假包膜，肿瘤较大时易发生肝内子灶、

门静脉癌栓、淋巴结及远处脏器转移，此外，肝脏

ＭＦＨ门脉期较动脉期强化程度下降的幅度不及原发

性肝癌。②胆管细胞癌：本组中例１表现酷似胆管细

胞癌，以往文献亦有类似报道［９，１０］，两者鉴别较困难，

有学者认为肝内胆管扩张是由于肿瘤的弥漫性浸润产

生的癌栓或肿瘤压迫胆管造成，胆管细胞癌较容易合

并有肝门部淋巴结转移。③其他肉瘤：肝脏血管肉瘤

为富血供肿瘤，增强后动脉期常呈明显不均匀强化，强

化的区域大多数分布于病灶中心，强化程度明显高于

肝实质，且随着时间推移可有充填［１１］，与其他少见肉

瘤如肝脏平滑肌肉瘤等鉴别较困难。

与其他部位的 ＭＦＨ 治疗手段类似，肝脏 ＭＦＨ

治疗首选手术切除［６］。病理组织学类型、肿瘤大小及

手术切缘是否阳性对肝脏 ＭＦＨ预后有重要意义
［６，９］。

Ｌｉ等
［３］认为黏液型肝脏 ＭＦＨ 预后较其他类型好，肿

瘤直径大于１０ｃｍ以上转移率明显增高，但因病例数

较少，尚有待于进一步证实。总体来说，患者预后较

差，１年及２年存活率分别约为６７％和３３％
［３］。

总之，肝脏 ＭＦＨ是一种少见、恶性程度较高的肿

瘤，ＣＴ上通常表现为肝内较大的肿块，多有囊变、坏

死或出血，无钙化；增强扫描可表现为延迟强化，亦可

相对于肝癌为“快进慢出”表现；淋巴结转移少见，可发

生周围侵犯及远处转移。出现以上征象且临床上

ＡＦＰ检查为阴性时应将肝脏 ＭＦＨ纳入鉴别诊断。
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