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图１　间叶性错构瘤。ＣＴ增强扫描示肝

左外叶囊性为主的病灶，实性部分稍强化

（箭）。　图２　ＡＭＬ。ａ）Ｔ１ＷＩ示病灶内

有脂肪信号（箭）；ｂ）Ｔ１ＷＩ抑脂序列示脂

肪信号明显减低（箭）；ｃ）增强扫描示病灶

实质部分强化（箭）。　图３　上皮样型

ＡＭＬ，ＣＴ增强扫描动脉期示瘤内粗大血

管影（箭），未见脂肪成分。

　　肝脏间叶性肿瘤是一类由血管、纤维、脂肪和其它间叶细

胞分化而来的良性和恶性肿瘤［１］。除血管瘤外，其它类型的肿

瘤临床上少见，且共影像学表现各异，有些类型的有相似的影

像学表现，鉴别诊断相当困难，但部分肿瘤仍具有特征性的影

像学表现，可反映其病理特点。本文中笔者分析了几种成人少

见的肝脏间叶性肿瘤的影像学表现，旨在提高对肝脏病变的影

像诊断水平。

间叶性错构瘤

肝脏间叶性错构瘤（ｍｅｓｅｎｃｈｙｍａｌｈａｍａｒｔｏｍａ，ＭＨ）是肝脏

罕见的间叶性肿瘤，通常发生在４个月～２岁的婴儿，成人很少

发病。一般认为它是一种良性肿瘤，但也有研究指出其有发展

成未分化型胚胎性肉瘤的可能性［２］。

肿瘤多表现为多房囊性肿块，切面上表现为水肿基质上的

多个大小不等的囊肿，呈弥漫性分布或可融合。镜下示病灶由

肝细胞和间质组织混杂构成，病灶与正常肝组织之间边缘清

楚，但一般无包膜。

影像学表现：肿瘤可表现为有实质成分或分隔的囊性或多

房囊性肿块（图１），也可表现为含多个小囊肿的实质性肿块。

动态增强扫描示肿瘤实质部分可出现不同程度的强化［３］。胆

管囊腺癌和肝癌囊变也可表现为密度或信号混杂的囊实性肿

块，需要与之鉴别。

血管平滑肌脂肪瘤

血管平滑肌脂肪瘤（ａｎｇｉｏｍｙｏｌｉｐｏｍａ，ＡＭＬ）是一种良性间

叶性肿瘤，肝脏是除肾脏外最好发的部位。患者年龄多为３０～

７２岁（平均５０岁），无明显性别差异。一部分ＡＭＬ可与结节性

硬化伴发。１９９２年Ｂｏｎｅｔｔｉ等提出了血管周上皮样细胞的概

念，其后的一系列研究进一步明确 ＡＭＬ起源于血管周上皮样

细胞，并将其归入血管周上皮样细胞肿瘤（ｎｅｏｐｌａｓｍｓｏｆｔｈｅ

ｐｅｒｉｖａｓｃｕｌａｒｅｐｉｔｈｅｌｉｏｉｄｃｅｌｌ，ＰＥＣ）。

肝ＡＭＬ通常表现为一个单发边界清晰但无包膜的肿块，

组织学上，肿瘤主要由脂肪组织、平滑肌样细胞（又分为上皮

样、中间型及梭形）和畸形血管组成。当这３种成分比例大致

相同时称经典型，最为多见；当上皮样平滑肌样细胞占多数时，

称为上皮样型。经典型 ＡＭＬ具有良性的组织学表现，而上皮

样型ＡＭＬ可能会具有浸润和转移的恶性行为
［４］。

发现脂肪组织是诊断经典型 ＡＭＬ的的关键。ＡＭＬ的脂

肪成分可占１０％～９０％，这导致了肿瘤的不同影像学表现。超

声、ＣＴ和 ＭＲＩ上肝ＡＭＬ的典型表现是均质软组织肿瘤内含

有脂肪成分［５］。ＣＴ和 ＭＲＩ容易显示瘤内脂肪（图２）。当ＣＴ

值小于－２０ＨＵ时ＣＴ可确认存在脂肪；而 ＭＲＩ的脂肪抑制序

列或化学位移成像则有助于识别少量脂肪成分的存在［６］。与

肾ＡＭＬ比，５０％的肝 ＡＭＬ 缺乏明显的脂肪成分
［４］，此时

ＡＭＬ会表现为混杂密度或信号。鉴别诊断应包括含脂肪呈混

杂密度的肝脏病变如肝腺瘤、肝细胞癌及转移性肝癌等［７］。上

皮样型ＡＭＬ的影像学表现文献报道较少，一般没有脂肪成分

显示，肿瘤血供丰富，ＣＴ和 ＭＲＩ有时可显示持续强化的瘤内

血管（图３）。
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夹杂少许高信号（箭）；ｂ）Ｔ１ＷＩ示病灶呈等信号，周围似有包膜（箭）；ｃ）增强扫描动脉期，示病灶呈边缘强化为主（箭）；ｄ）门

脉期示病灶进一步强化（箭）。

图４　上皮样血管内皮瘤。ａ）Ｔ１ＷＩ示肝

脏多发低信号灶（箭）；ｂ）Ｔ２ＷＩ示病灶呈

中等信号～高信号，右后叶病灶邻近肝包

膜处可见包膜回缩征（箭）；ｃ）增强扫描示

病灶呈典型的晕征（箭）；ｄ）ＣＴ增强扫描

亦显示晕征（箭），但没有 ＭＲＩ上表现典

型。　图５　炎性肌纤维母细胞瘤。ａ）

Ｔ２ＷＩ示肝右后叶占位，以等信号为主并

上皮样血管内皮瘤

肝上皮样血管内皮瘤（ｅｐｉｔｈｅｌｉｏｉｄｈａｅｍａｎｇｉｏｅｎｄｏｔｈｅｌｉｏｍａ，

ＥＨＥ）是一种罕见的低度恶性血管源性肿瘤，恶性程度介于血

管瘤和血管肉瘤之间，其病因不明，多见于中年女性。多数患

者并无症状，为偶然发现。

组织学上ＥＨＥ由上皮样细胞和树突状细胞组成，有特征

性的是胞质内血管腔形成；肿瘤含有黏液透明样纤维性间质；

肿瘤内皮细胞增殖可以侵犯和闭塞肝窦和门脉以及肝静脉分

支，造成自身缺血变性和坏死［８］。巨检表现为单发结节型和弥

漫结节型。结节多位于肝周边区域内，可相互融合，出现多发

性结节或融合提示病程处于晚期。

笔者曾搜集并分析了９例肝ＥＨＥ
［９］患者的影像学资料并

综合了以往的文献，发现其影像表现与病理学上巨检分型相

符。其病灶多位于肝包膜下并可相互融合，常可见到晕征及包

膜回缩征，ＭＲＩ对晕征的显示较ＣＴ好（图４）。

在影像学上呈晕征表现的结节，中央的低密度（或信号）区

提示缺血后的凝固性坏死、钙化和散在小出血灶；病灶边缘的

高密度或信号区代表了肿瘤活跃生长部位以及疏松结缔组织

中的水肿带［８］。有时，在此高密度区外尚可见更低信号或密度

区，组织学上显示此区域为病灶与正常肝组织间的无血供

带［１０］。病灶内发生纤维增生反应时，牵拉使邻近的肝包膜出现

凹陷性改变，出现影像学上的包膜回缩征［１０］。肝脏ＥＨＥ常误

诊为肝转移性肿瘤、胆管细胞癌、不典型血管瘤和肝细胞癌等，

需仔细鉴别。

炎性肌纤维母细胞瘤

炎性 肌 纤 维 母 细 胞 瘤 （ｉｎｆｌａｍｍａｔｏｒｙ ｍｙｏｆｉｂｒｏｂｌａｓｔｉｃ

ｔｕｍｏｒｓ，ＩＭＴ）曾以炎性假瘤、浆细胞肉芽肿和黄瘤性炎性假瘤

等命名，近年来多认为ＩＭＴ是一种真性肿瘤，而不是单纯炎症

病变。ＩＭＴ最常发生在肺部，很少发生在肝脏，ＩＭＴ多发生于

儿童及年轻人，男性多见。本病发病原因尚不清楚，感染和胆

道梗阻是可能的诱因。

ＩＭＴ是由分化较好的肌纤维母细胞性梭形细胞组成，常伴

有大量浆细胞和／或淋巴细胞，目前倾向于认为其为交界性或

低度恶性。约８０％为孤立性实质病灶，位于肝右叶较多。肝脏

ＩＭＴ往往会伴有全身症状，如发热、上腹疼痛等。

在ＣＴ检查中，ＩＭＴ平扫相对于肌肉呈低密度，可见钙化，

边界往往不清楚，增强后动脉期示ＩＭＴ轻度强化，门静脉期可

见不同程度强化（以周边环状强化最为常见），延迟期一部分病

灶可出现更明显的强化，这可能与病变组织中丰富的纤维成分

有关［１１，１２］。ＭＲＩ对本病的诊断可能有较大价值，Ｔ１ＷＩ上病灶

多为略低信号或等信号，Ｔ２ＷＩ上多为等信号或低信号且混杂

有少许高信号，其 ＭＲＩ增强扫描表现与ＣＴ较一致（图５）。影

像学上本病应与肝脓肿、肝脏转移性肿瘤、周围性胆管细胞癌

和肝细胞癌等鉴别。
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图６　血管肉瘤。ａ）Ｔ１ＷＩ示肝脏巨大混杂信号灶（箭），其内有出血灶；ｂ）Ｔ２ＷＩ示病灶呈混杂高信号（箭）；ｃ）增强扫描示病

灶边缘明显不均匀强化（箭）。　图７　未分化胚胎性肉瘤。ａ）ＣＴ平扫示肝右叶巨大囊性病变（箭）；ｂ）ＣＴ增强扫描示囊内

间隔和周边结节样强化（箭）。　图８　恶性纤维组织细胞瘤。ＣＴ增强扫描示肝右叶囊性病灶（箭），其内有不规则分隔样条纹

状和斑片样强化。

血管肉瘤

肝血管肉瘤（ａｎｇｉｏｓａｒｃｏｍａ）是一种少见的恶性间叶性肿

瘤。本病好发于５０岁左右的男性，无明显性别差异。以往报

道的肝血管肉瘤常因接触环境致癌物而发生，常见的环境致癌

物有二氧化钍、氯乙烯和砷；然而，现在临床上发现的血管肉瘤

患者常缺乏这些已知的危险因素［１３］。

肝血管肉瘤起源于血窦内皮细胞，镜下示肿瘤组织呈由瘤

细胞衬覆的海绵状血管腔样，瘤细胞沿血窦、终末肝静脉和门

静脉分支扩散，边界不清，可累及整个肝脏。其组织病理学特

点是存在显著的坏死和出血，肿瘤内可见纤维化和含铁血黄素

沉积。血管肉瘤按其生长方式可分为四种类型：多发结节型、

单发肿块型、巨块结节混合型以及很少见的弥漫浸润型。

肝血管肉瘤的影像学表现为单发或多发肿块。ＣＴ平扫示

肿瘤与周围肝实质相比呈低密度，但其内可有高密度（新鲜出

血）或更低密度影（囊变坏死）［１４］。动脉期病灶边缘或中央明显

强化，形态不规则，随时间延长有充填趋势，但充填速度较

慢［１３］。ＭＲＩ上肝血管肉瘤的信号强度及特征可与血管瘤相

似，可见出血和类似肝细胞癌的混杂信号［１３，１４］（图６）。主要鉴

别诊断包括肝转移半岛性肿瘤、血管瘤和肝细胞癌等。

未分化胚胎性肉瘤

未分化胚胎性肉瘤（ｕｎｄｉｆｆｅｒｅｎｔｉａｔｅｄｅｍｂｒｙｏｎａｌｓａｒｃｏｍａ，

ＵＥＳ）是一罕见的肝恶性间叶性肿瘤，主要发生在年龄较大的

儿童和青少年（平均年龄为１２岁），很少见于成人。表现为一

个生长迅速的肿块，直径常大于１０ｃｍ，多数为囊实性，切面可

显示不同大小的囊性区，囊内含胶样内容物，并可伴出血和坏

死。镜下示肿瘤组织呈分叶状，与正常肝组织之间隔以纤维性

假包膜，瘤细胞无明显组织特征性分化，核分裂象多见。

肿瘤在ＣＴ和 ＭＲＩ上多表现为囊实性肿块
［１５］，部分病灶

有假包膜，边界较清楚，常有出血、坏死及囊变，实质部分位于

肿瘤周边区。增强扫描示实质部分明显不均匀强化，边缘包膜

也可强化，延迟扫描示肿瘤强化较显著，有时可见强化的间隔

（图７）。鉴别诊断包括其它囊性肿块如囊腺瘤或囊腺癌、囊性

变的肝细胞癌、胆管细胞癌和肝脓肿，转移性肝癌等［１５］。

孤立性纤维瘤

孤立性纤维瘤（ｓｏｌｉｔａｒｙｆｉｂｒｏｕｓｔｕｍｏｕｒ，ＳＦＴ）是少见的间

叶组织肿瘤。ＳＦＴ最常发生于胸膜，但文献报道其它部位如肝

脏的ＳＦＴ也日渐增多。ＳＦＴ好发年龄为２０～７０岁（平均５０

岁），无明显性别差异，本病多数无临床症状或临床症状不明

显。

ＷＨＯ２００２年软组织肿瘤分类中，将其归为纤维母细胞／

肌纤维母细胞来源肿瘤，属于部分可转移的中间型。发生在肝

脏的ＳＦＴ的病理特征与其它部位一致，大体病理表现为有包膜

的分叶状软组织肿瘤，切面可见束状、编织状或旋涡状条纹，质

地坚韧。组织学表现为无异形的梭形肿瘤细胞密集排列，瘤内

具有不同程度的致密胶原纤维呈条带状或片状沉积 。

ＳＦＴ在ＣＴ 平扫上呈等密度或略高密度，密度相对均匀，

瘤内常见两种明显不同密度的软组织成分。肿瘤的 ＭＲＩ信号

改变可直接反映肿瘤的组织学特征。在Ｔ１ＷＩ上多呈低信号或

等信号，Ｔ２ＷＩ可同时表现出高信号、略高信号和低信号区。高

信号区反映肿瘤黏液样变区，略高信号区反映肿瘤细胞密集

区，低信号区反映致密胶原纤维。有文献认为，等信号或略高

信号中存在片状或结节状低信号是大多数 ＳＦＴ 的典型表

现［１６］。肿瘤的动态增强表现多呈持续性强化或进行性延迟强
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化，但强化程度可以多样，强化区为肿瘤的致密组织和扩张血

管［１６］。肿瘤一般无钙化，坏死和出血也少见，虽然影像学表现

可以提示本病的诊断，但是其它良性或恶性肝肿瘤，如肝细胞

癌、肉瘤、平滑肌瘤和炎性肌纤维母细胞瘤等都可有类似表现，

因此明确诊断需依靠病理［１７］。

恶性纤维组织细胞瘤

恶性纤维组织细胞瘤 （ｍａｌｉｇｎａｎｔｆｉｂｒｏｕｓｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｍａ，

ＭＦＨ）好发于四肢和躯干深部软组织内，原发于肝脏的 ＭＦＨ

临床罕见。大多数报告的案例都发生在５０岁以上的成年人，

无明显性别差异。原发于肝脏的 ＭＦＨ 与发生在软组织的

ＭＦＨ有相似的组织学特性，主要由排列成席纹状、车辐状的梭

形细胞、炎性细胞及多核巨细胞构成，易见坏死出血灶等。

对肝 ＭＦＨ的影像学报道相当少，影像学上只能显示其恶

性肿瘤的一般特点。然而，这种肿瘤复杂的内部结构，如丰富

的纤维化、黏液样变性及出血性坏死等，可通过ＣＴ或 ＭＲＩ反

映出来。在ＣＴ平扫上肿瘤呈低密度，内部有更低密度的坏死

区。动态增强肿瘤表现为渐进性、不均匀性和多个不规则分隔

样条纹状强化（图８）；在延迟期肿瘤强化的范围和方式可能会

变化，这取决于病灶内纤维化的程度［１８］。由于本病在影像学上

缺乏特征性，和其它乏血供的恶性肝肿瘤有相当大的重叠表

现，鉴别诊断非常困难。

其它间叶性肿瘤

其它间叶性肿瘤如横纹肌肉瘤、平滑肌肉瘤、脂肪肉瘤和

卡波西肉瘤等更为罕见，以往文献均为个例报告。这些肿瘤的

ＣＴ表现除分化相对较好的脂肪肉瘤因存在脂肪密度组织而有

利于诊断外，其它均无特征性征像。肿瘤常为巨块型，囊变坏

死明显，瘤内出血也很多见。ＣＴ或 ＭＲＩ表现为肝内巨大不均

匀肿块，边界清，伴不规则液化、坏死、囊变区，或有高密度或高

信号出血灶，增强扫描示肿瘤有不同程度强化。确诊有赖于手

术病理检查。

肝脏间叶性肿瘤的影像学表现各异，这类肿瘤之间以及与

常见的恶性上皮细胞来源肝肿瘤之间可出现相似的表现。但

部分病变如ＡＭＬ、ＥＨＥ、血管肉瘤和 ＵＥＳ等的影像学表现颇

具特征性。因此，放射科医师应该熟悉这些肝脏间叶性肿瘤的

影像学表现，在平时工作中考虑到它们的可能性，旨在提高临

床诊断的准确性。
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