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小儿肝间叶性错构瘤的ＣＴ诊断与鉴别诊断
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【摘要】　目的：探讨小儿肝间叶性错构瘤的ＣＴ表现，提高对该病的诊断水平。方法：回顾性分析１２例经手术病理证

实的肝间叶性错构瘤患儿的ＣＴ资料，１２例均行ＣＴ平扫及增强扫描。结果：１２例中病灶位于肝右叶４例，位于肝左叶２

例，同时累及肝左、右叶６例。瘤体直径７～１７ｃｍ，平均１２．５ｃｍ。ＣＴ表现取决于肿瘤囊实性成分比例和分布，表现为囊

性型（２例）、囊实混合型（９例）和实性型（１例），增强后肿瘤实性部分及分隔强化，囊性部分无强化，１例病灶内见点状钙

化。结论：肝间叶性错构瘤的ＣＴ表现有一定特征性，结合临床特征并注意与肝脏其他囊实性肿瘤鉴别，术前大多能做出

正确诊断。
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　　肝间叶性错构瘤（ｍｅｓｅｎｃｈｙｍａｌｈａｍａｒｔｏｍａｏｆ

ｌｉｖｅｒ，ＭＨＬ）是一种少见的良性间叶性肿瘤，临床症状

不典型，其ＣＴ表现具有相对特征性，文献多为个案报

道。本文回顾性分析经手术病理证实的１２例 ＭＨＬ

病例的ＣＴ资料，旨在提高对本病的认识。

材料与方法

１．一般资料

搜集２００８年６月～２０１０年１２月经手术病理证

实的１２例 ＭＨＬ病例，其中女７例，男５例，年龄５

天～４岁，平均１８．８个月。１０例在体检时发现，２例

表现为腹胀，其中１例伴间断发热。实验室检查：ＡＦＰ

增高５例，其中１例＞１０００ｎｇ／ｍｌ，其他４例分别为

８５９．７４ ｎｇ／ｍｌ、３９０．１５ ｎｇ／ｍｌ、２７．７ ｎｇ／ｍｌ 和

２３．５４ｎｇ／ｍｌ，肝、肾功能检查均正常。

２．扫描方法

ＣＴ扫描采用ＰｈｉｌｉｐｓＡｕｒｏ型单螺旋扫描机，扫描

参数：电压１２０ｋＶ，电流８０～１００ｍＡ，层厚层距５ｍｍ，

螺距１．５，范围从膈肌至盆腔，所有病例均作增强扫

描，经手／足背静脉或头皮静脉团注非离子对比剂优维

显，剂量１．５～２．０ｍｌ／ｋｇ，注射完毕后立即扫描。３例

增强后３０ｍｉｎ行延时扫描。利用重建软件行矢、冠状

面图像重建。

结　果

１．病变部位、大小及形态

肿瘤均为单发，病灶位于肝右叶和左肝内叶５例，

位于肝左叶和右肝前叶１例，位于肝右叶４例，位于肝

左叶２例，瘤体最大直径７～１７ｃｍ，平均约１２．５ｃｍ，

病灶形态呈类圆形。肿块呈囊性２例；囊实性９例，其

中以囊性为主６例，囊实性成分比例相仿３例；实性１

例。无包膜９例，有部分包膜１例，完整包膜２例。

２．ＣＴ表现

囊性型（２例）：表现为肝内单个巨大囊性低密度

影，边界清楚，囊壁较厚、均匀，邻近肝脏受压，增强后

囊壁强化，其强化程度低于正常肝脏，囊内未见强化

（图１）。囊实混合型（９例）：表现为肝内巨大囊实性肿
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图１　单囊型。腹胀１年余，发现腹部肿块３天，ＡＦＰ（－）。ａ）肝右叶和左肝内叶内见一约９．８ｃｍ×１３．４ｃｍ×１５．２ｃｍ巨大

类圆形囊性肿块，边界清楚，其内密度均匀，ＣＴ值１９ＨＵ，未见分隔和钙化，壁较厚、均匀，密度稍低于肝脏；ｂ）增强后肿块无

强化，壁明显强化，但强化程度低于肝脏。　图２　囊实混合型。体检发现肝内占位性病变１年，ＡＦＰ（－）。ＣＴ增强示肝右叶

内见大小约４．９ｃｍ×６．９ｃｍ×７．６ｃｍ类圆形低密度肿块，边界较清楚，内见多个大小不一囊腔和明显强化厚薄不一软组织密

度分隔，其中间大囊套小囊（箭）。囊内无强化。　图３　囊实混合型。发现腹部包块３月，ＡＦＰ８５９．７４ｎｇ／ｍｌ。ａ）ＣＴ平扫示

左肝内叶和肝右前叶内一约８．９ｃｍ×１４．１ｃｍ×１６．０ｃｍ低密度肿块，边界较清楚，中央见一不规则大囊腔，内见囊中囊（箭），

周围软组织密度影内见无数小的囊腔；ｂ）增强后囊腔周围软组织密度影中度强化，囊腔无强化。　图４　囊实混合型。发现

右腹部肿块半年，ＡＦＰ（－）。ＣＴ增强示肝右叶和左肝内叶一约１０．０ｃｍ×１１．８ｃｍ×１４．１ｃｍ类圆形囊性肿块，边界清楚，其内

密度均匀，外后方为明显强化的软组织密度影，内见多个小囊腔（箭）。囊内无强化。　图５　实性型。发现右上腹肿块４天，

ＡＦＰ＞１０００ｎｇ／ｍｌ。ａ）ＣＴ平扫示右肝后叶一约８．６ｃｍ×１１．４ｃｍ×１２．３ｃｍ类圆形软组织块影，向下内外生性生长，跨过中线

达盆腔，边缘较清楚，内密度不均匀，内见条片状略低密度影，ＣＴ值３４～５２ＨＵ；ｂ）增强后肿块不均匀强化，ＣＴ值５１～

９５ＨＵ；ｃ）延时３０ｍｉｎ后扫描对比剂均匀充填呈等密度，ＣＴ值约５８ＨＵ。

块，其内有多个大小不等类圆形或不规则低密度囊腔，

囊壁光整，实性部分和间隔呈等密度或稍低密度，间隔

厚薄不均，２例表现为大囊套小囊，１例表现为一个大

囊旁伴有多个小囊，１例病灶内见多个点状钙化；增强

后实性部分和间隔强化，囊内容物无强化（图２～４）。

实性型（１例）：表现为肝右叶巨大类圆形软组织块影，

向下内外生性生长，跨过中线达盆腔，边缘较清楚，内

密度不均，见多个条片状略低密度影；增强后明显不均

匀强化，延时３０ｍｉｎ后扫描对比剂均匀充填呈等密度

（图５）。全部病例均未见肝内外胆管和胆囊扩张，腹

腔内和腹膜后未见肿大淋巴结。

讨　论

ＭＨＬ是一种肝脏良性肿瘤，１９０３年由 Ｍａｒｅｓｃｈ

首先报道，１９５６年由Ｅｄｍｏｎｄｓｏｎ首先描述其病理特

点并命名。ＭＨＬ 占小儿肝脏良性肿瘤的１８％～
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２９％，约占原发性肝肿瘤的５％～８％
［１］。其发病机制

尚不完全清楚，多数学者认为胆管畸形引起小胆管囊

样扩张，加之血管内膜纤维化引起血液循环的障碍，使

肿瘤内液体潴留所致［２］。Ｒａｋｈｅｊａ等
［３］发现 ＭＨＬ存

在染色体１９ｑ１３．４位点的异位，流式细胞术测定ＤＮＡ

出现非整倍性等特点［４］，证实 ＭＨＬ为真性肿瘤。Ｒａ

ｊａｒａｍ等
［５］指出 ＭＨＬ存在发展成未分化型肝胚胎性

肉瘤的可能，来源于 ＭＨＬ的未分化型胚胎性肉瘤经

常存在 １９ｑ１３．４ 位点重排，包括ｔ（１１；１９）（ｑ１３；

ｑ１３．４）间的易位。肿瘤单发，巨大，可发生于肝脏各

叶，多位于肝右叶，可跨叶生长，表现为囊性、囊实性和

实性肿块，以囊实性多见，多无包膜，钙化少见。本组

１２例全部为单发巨大肿块，位于肝右叶或同时累及肝

右叶者１０例，跨叶生长累及双叶６例，无包膜９例，表

现为囊实性混合者９例，囊性者２例，实性者１例。仅

１例病灶内见斑点状钙化。

临床上 ＭＨＬ多无症状，发病年龄跨度大，可从胎

儿至成年人［６，７］，但多见于婴幼儿，本组仅２例表现为

腹胀，余均为体检时经超声检查发现。本组年龄５

天～４岁，平均１８．８个月，女性略多于男性，男女之比

为７∶５，与ＡｙａｄｉＫａｄｄｏｕｒ等
［１］报告男比女略高有差

别。实验室检查多无异常情况，肝功能无异常，ＡＦＰ

少数可出现阳性。Ｃｈａｎｇ等
［８］发现血清 ＡＦＰ升高多

出现在实性为主的 ＭＨＬ患者中，认为与 ＭＨＬ肿瘤

本身性质相关。本组病例肝功能全部正常，５例显示

ＡＦＰ增高，１例 ＡＦＰ＞１０００ｎｇ／ｍｌ者出现在实性型

中，其他４例均发生在囊实性型中，且实性成分比例相

对较多，支持Ｃｈａｎｇ等的观点。

影像学检查能发现胎儿或出生后患儿 ＭＨＬ，ＣＴ

表现与其病理密切相关，取决于肿瘤囊实性成分比例

和分布。经手术病理证实实性部分主要是含有丰富血

管的成熟结缔组织混以拉长的分支状胆管，镜下由胆

管、肝细胞，脉管组织、黏液样基质和纤维结缔组织按

不同比例构成，囊腔内充满水样或凝胶样物质。囊实

混合型ＣＴ平扫瘤体呈多房囊性低密度影，边界清晰，

其中有厚薄不均的间隔或不规则软组织密度影。也可

表现为大囊套小囊或一个大囊加多个囊泡，钙化少见，

呈斑点状。增强扫描实性成分及间隔强化，但囊内容

物不强化。囊肿型ＣＴ表现为巨大单囊性肿块，边界

清楚，囊壁厚薄均匀，增强后囊壁强化而囊内容物无强

化。实性型则表现为软组织密度肿块，密度不均匀，内

见多发条片状低密度影，增强后呈不均匀明显强化，延

时扫描对比剂可均匀充填呈等密度。

ＭＨＬ的ＣＴ表现大多具有一定特征性，影像学检

查能做出诊断，部分需依赖于病理检查，不典型者常需

与以下病变相鉴别。囊实混合型需与肝未分化胚胎型

肉瘤、囊性肝母细胞瘤和肝脓肿鉴别：肝未分化胚胎型

肉瘤发病年龄多大于 ＭＨＬ，常有厚薄不均的间隔及

内壁软组织结节，壁结节强化明显，而 ＭＨＬ无壁结

节；囊性肝母细胞瘤囊变坏死区广泛，内壁不规整，无

囊中囊或大囊加多个囊泡特征，钙化和出血多见，９０％

病例ＡＦＰ升高；肝脓肿一般伴有明显发热、病灶边界

模糊，增强扫描呈环形强化，而中心低密度区不强化，

可出现“晕征”。单囊型需与囊性畸胎瘤、肝囊肿鉴别：

囊性畸胎瘤罕见，低密度肿块中常有钙化和脂肪密度

影；小儿肝囊肿罕见，起源于肝内未退化胆管，单发或

多发，呈水样密度，边界清楚，无囊壁。实性型需与肝

血管内皮细胞瘤、肝母细胞瘤鉴别：巨大肝血管内皮细

胞瘤增强后延时扫描也可表现为对比剂均匀充填，但

增强早期往往呈向心性强化；肝母细胞瘤钙化、出血和

坏死多见，常有假包膜，部分鉴别困难者需依赖病理检

查。
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