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肝脏血管周上皮样细胞瘤的ＣＴ多期扫描诊断价值

祝因苏，李丹燕，李红霞，朱晓梅

【摘要】　目的：探讨肝脏血管周上皮样细胞瘤的多排螺旋ＣＴ多期增强扫描特征。方法：回顾性分析７例经手术病理

证实为肝脏血管周上皮样细胞瘤患者的临床及ＣＴ资料。其中３例行ＣＴ平扫、双期增强扫描及延迟扫描，３例行ＣＴ平

扫、双期增强扫描，１例行ＣＴ平扫及单期增强扫描。结果：７例中６例为女性，２例为多发，５例为单发，且均位于肝右叶。

ＣＴ平扫示肿瘤呈等密度－低密度，边界光整，圆形或类圆形，大小３～３５ｃｍ；增强扫描动脉期６例病灶呈明显或较明显不

均匀强化，１例呈不均匀轻度强化，３例动脉期见粗大血管位于肿瘤边缘或中心，强化方式为快进快出或快进慢出、持续性

强化，延迟扫描呈低密度。其中３例含有大量脂肪成分，２例含有少量脂肪成分，２例无明显脂肪成分。结论：多排螺旋ＣＴ

多期扫描表现结合临床资料对正确诊断肝脏血管周上皮样细胞瘤有重要价值，延迟扫描对本病与肝癌鉴别有很大价值。
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　　血管周上皮样细胞肿瘤（ｐｅｒｉｖａｓｃｕｌａｒｅｐｉｔｈｅｌｉｏｉｄ

ｃｅｌｌｔｕｍｏｒ，ＰＥＣｏｍａ）是一组少见的组织学和免疫学表

型上具有血管周上皮样细胞特征的间叶性肿瘤，包括

血管肌脂肪瘤、肺的透明细胞“糖”瘤、淋巴管平滑肌瘤

病、镰状韧带和圆韧带的透明细胞肌黑色素肿瘤及胰

腺、直肠、腹壁浆膜、子宫、外阴、大腿和心脏等特殊部

位的透明细胞肿瘤，目前认为此病变属于恶性倾向未

定的肿瘤或交界性肿瘤。ＰＥＣｏｍａ可以发生于很多部

位，包括子宫、泌尿系统、软组织、消化道、阔韧带和眼

眶等［１２］，发生于肝脏的病例报道较少。其临床表现无

特异性，不易与其它肝脏占位性病变鉴别。本文回顾

性分析７例经手术病理证实的肝脏血管周上皮样细胞

瘤患者的ＣＴ表现及病理资料，旨在探讨多排螺旋ＣＴ

多期扫描对本病的诊断价值。

材料与方法

搜集本院及南京大学附属鼓楼医院２００７年１２

月－２０１１年３月经手术病理证实的７例肝脏血管周

上皮样细胞瘤的病例资料，其中男１例，女６例，年龄

３７～５８岁，平均４６．９岁。本组患者中３例有腹胀、腹

痛病史，４例为无症状经体检发现。７例肿瘤指标检测

均在正常范围。

采用ＳｉｅｍｅｎｓＳｅｎｓａｔｉｏｎ４层及１６层螺旋ＣＴ机，

其中３例行平扫加三期增强扫描，３例行平扫加双期

增强扫描，１例行平扫加单期增强扫描，对比剂为碘海
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图１　肝脏右前叶ＰＥＣｏｍａ。ａ）ＣＴ平扫

示病灶呈不均匀脂肪密度为主的肿块

影，ＣＴ值－７３～９ＨＵ，边界光整（箭）；

ｂ）动脉期病灶内呈条片状明显强化；ｃ）

门静脉期病灶强化更为显著，边界尚清；

ｄ）病理图示大量成熟脂肪细胞、厚壁血

管，少量上皮样及梭形平滑肌样细胞。

图２　肝右叶后下段ＰＥＣｏｍａ，动脉期呈

团块状混杂密度影，边缘有脂肪密度影

（箭），边缘及中心可见畸形血管。

醇（３００ｍｇＩ／ｍｌ），总量８０～１００ｍｌ，注射流率３ｍｌ／ｓ。

延迟时间：动脉期２０～２５ｓ，门静脉期７０～８０ｓ，延迟

期３００～６００ｓ。扫描范围为剑突上缘至肾脏下极，层

厚５ｍｍ，１２０ｋＶ，１３０ｍＡｓ。

结　果

１．一般结果

本组中２例为多发，５例为单发，病灶均位于肝脏

右叶，病灶大小２．３ｃｍ×２．５ｃｍ×２．０ｃｍ～２０ｃｍ×

１４ｃｍ×３５ｃｍ。３例伴有血管瘤，１例伴有多发脂肪

瘤，本组病例扫描范围内均未见肿大淋巴结及其它脏

器转移。

２．ＣＴ表现

病灶形态及密度特点：病灶呈圆形或类圆形５例，

呈不规则或分叶状２例，密度均匀３例，不均匀４例，

病变边界清楚，其中病灶最大的１例，病变向下延伸至

盆腔，周围脏器及血管均呈受压表现。５例肿瘤内含

有脂肪密度，其中２例含脂成分较少，与实质部分分界

较清，实质部分呈团片状表现；３例含有脂肪成分较

多，范围大于病灶面积的１／２，呈混杂密度，实质部分

呈条片状表现。２例不含脂肪成分的病灶相对于肝脏

呈稍低密度，ＣＴ值约３０ＨＵ。

病灶强化特点：增强后５例含脂肪成分的病灶实

质部分动脉期呈不均匀明显强化，静脉期强化稍有减

退，其中混杂成分内条片状强化灶于静脉期强化更为

明显，脂肪成分轻度强化（图１），其中３例动脉期示粗

大畸形血管位于肿瘤边缘或中心（图２）；２例不含脂肪

的病灶中１例动脉期呈中等强化，与肝脏比较呈等密

度，但强化不均匀，边缘强化明显，静脉期病灶强化进

一步充填，但相对肝脏呈稍低密度（图３），另１例病灶

动脉期明显不均匀强化，边缘见粗大血管，静脉期相对

肝脏呈稍低密度。３例行延迟期扫描，延迟期病灶均

为低密度。

３．病理分析

肿瘤大体标本观察：肿块为结节状，切面质实，边

界相对清楚，无包膜。镜下示瘤内有成熟脂肪、厚壁血

管、上皮样及梭形的平滑肌样细胞三种成分，部分区域

脂肪成分显著，部分区域仅含少量脂肪；厚壁血管伴管

壁玻璃样变性，上皮样平滑肌样细胞围绕血管分布，两

者关系密切；胞浆丰富、透亮或淡嗜伊红色，核小、圆形

或卵圆形、可有小核仁，未见异形细胞核。免疫组化示

肿瘤细胞ＨＭＢ４５、ＳＭＡ和 ＭｅｌａｎＡ表达均为阳性。

讨　论

血管周上皮样细胞肿瘤是一组少见的组织学和免

疫表型上具有血管周上皮样细胞特征的间叶性肿瘤。

以往发生于肝脏的含有脂肪的病灶，常常被认为是血

管平滑肌脂肪瘤或上皮样血管平滑肌脂肪瘤。２００２

年 ＷＨＯ将血管周上皮样细胞瘤定义为由血管周上

皮样细胞来源的间叶组织肿瘤，包括一组肿瘤，如肝肾

血管平滑肌脂肪瘤、肺的透明细胞“糖”瘤及镰状韧带

和圆韧带的透明细胞肌黑色素瘤等，免疫组化检测特

点为黑色素标记物 ＨＭＢ４５和肌源性抗体ＳＭＡ 阳

性［３］。基于此观点，本组病例将含有脂肪成分的病灶

也归入此类。肝脏ＰＥＣｏｍａ非常少见，大部分为良性

肿瘤、预后好，极少数为恶性肿瘤，好发于年轻人，尤其

是亚洲年轻女性［４］。本组中仅１例为男性，发病年龄

多为中年人，其中２例小于４０岁。肝脏ＰＥＣｏｍａ患者

多无明显症状，在体检时偶然发现肝脏占位；少数患者

可因病灶较大出现一些压迫症状，如腹胀、腹痛等，本

组中３例有此表现。肝脏ＰＥＣｏｍａ与乙型肝炎病毒

感染及肝硬化无明显关系，本组病例实验室检查指标
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图３　肝脏右后叶ＰＥＣｏｍａ。ａ）ＣＴ平扫

示病灶呈稍低密度，边界尚清（箭）；ｂ）

增强扫描动脉期示肿瘤呈中度强化，边

缘强化明显，中心相对于肝脏呈等密度

（箭）；ｃ）门静脉期示病灶强化进一步充

填，相对肝脏呈稍低密度（箭）；ｄ）延迟

期示病灶呈均匀低密度（箭）；ｅ）病理图

镜下示少量成熟脂肪、厚壁血管、多量上

皮样及梭形平滑肌样细胞（×１００，ＨＥ）。

均无特异性。因此，ＰＥＣｏｍａ的临床诊断比较困难，最

终确诊需要依靠影像及病理学检查。

１．ＣＴ表现及鉴别诊断

本病ＣＴ表现有一定特征性，如果含有脂肪成分

则较容易诊断，主要应与脂肪瘤及脂肪肉瘤相鉴别。

肝脏脂肪瘤是一罕见的良性间叶性肿瘤，由成熟脂肪

细胞构成，肿瘤内部密度均匀，ＣＴ 值为－１０５～

－７０ＨＵ，且无明显强化，而肝脏ＰＥＣｏｍａ一般为混

杂成分，增强后实质成分呈渐进性强化，或“快进快出”

型强化，脂肪成分一般不强化；脂肪肉瘤发生于肝脏极

为少见，其ＣＴ表现与ＰＥＣｏｍａ很难鉴别，主要依靠病

理诊断。如果不含脂肪成分，ＰＥＣｏｍａ的影像学表现

特征性不强。本组中仅２例肿瘤内不含脂肪，平扫病

灶呈低密度，密度不均匀，其中１例动脉期呈中等强

化，与肝脏比较呈等密度，但强化不均匀，边缘强化明

显，另１例病灶动脉期明显不均匀强化，边缘有粗大血

管，静脉期相对于肝脏呈稍低密度，而延迟期２例病灶

均为低密度。文献报道增强扫描动脉期病灶明显强

化，伴出血、坏死时则表现为不均匀强化或轮辐分隔状

强化，中心或边缘有粗大血管；静脉期仍然持续强化或

强化程度稍下降，延迟扫描则常呈等密度［５］。本组病

例未见出血、坏死及轮辐分隔状强化，３例出现粗大血

管，静脉期及延迟扫描表现与文献报道相仿。不含脂

肪成分的ＰＥＣｏｍａ主要应与肝癌、肝脏海绵状血管

瘤、局灶性结节增生及腺瘤等鉴别。掌握了各自的影

像学表现特点，则有助于作出鉴别诊断。①肝细胞癌：

多表现为不规则低密度肿块，临床上一般有乙肝及肝

硬化病史，ＡＦＰ明显升高，并且较大肿块常伴有门静

脉癌栓形成，瘤内无粗大血管。而ＰＥＣｏｍａ一般形态

为类圆形等低或低密度肿块，呈“快进快出”强化时一

般有粗大畸形的血管在瘤中央或周围，本组中有３例，

应该引起注意；②局灶性结节增生，在ＣＴ上可与肝实

质相比呈等密度，中央常有星状疤痕是其特点；③肝腺

瘤，多见于女性，但年龄较轻，临床常有长期口服避孕

药史，肿块较大时容易出血，增强扫描有明显均匀性强

化，并呈持续性；④肝脏血管瘤，呈典型的“快进慢出”

表现，延迟扫描呈等密度。

２．病理分析

大体标本观察，本病大多为单发，少数可多发，本

组中仅２例多发。肿块为结节状，切面质实，可伴出

血、囊性变甚至坏死，边界相对清楚，无包膜。组织学

上，肿瘤细胞呈多边形、圆形或梭形，各种细胞所占比

例不一，可以某种细胞为主［６］。本组病例中瘤内含有

成熟脂肪、厚壁血管、上皮样及梭形的平滑肌样细胞三

种成分，部分脂肪成分显著，部分仅含少量脂肪，且上

皮样细胞主要围绕血管排列，而梭形细胞远离血管；胞

质透明至淡嗜酸，细胞核圆形或卵圆形，染色质稀疏，

可见明显小核仁。有些可见异形细胞核，但本组中未

见。肿瘤特征性的联合表达黑色素标记物 ＨＭＢ４５和

肌源性抗体ＳＭＡ，其中 ＨＭＢ４５阳性对诊断有重要意

义，本组病例免疫组化示肿瘤细胞 ＨＭＢ４５和ＳＭＡ

均为阳性。

３．良恶性ＰＥＣｏｍａ的鉴别诊断

由于ＰＥＣｏｍａ尚无明确的恶性诊断标准，Ｆｏｌｐｅ

等［７］回顾性分析２６例ＰＥＣｏｍａ的病例资料后认为，

肿瘤大于５ｃｍ、呈浸润性生长、伴有坏死、病理性核分

裂象大于每５０个高倍镜视野１个时可能具有恶性潜

能，因此建议在日常诊断工作中，病理医师应对可能提

示恶性生物学行为的特征加以描述，如肿瘤大小、细胞

异形程度、有无坏死、核分裂象等，以利于评估其生物
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学行为，并进行长期随访。此外，也有学者认为结合

ｐ５３和Ｋｉ６７的免疫反应结果可以初步评估ＰＥＣｏｍ

ａｏｍａ的生物学行为
［８］。本组病例的病理分析未提示

有恶性倾向。

总之，肝脏ＰＥＣｏｍａ的ＣＴ多期扫描表现具有一

定特征，但目前报道的病例数较少，需不断总结经验，

以提高认识。
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　　图１　Ｘ线平片示胫骨近端干骺端内边界清晰的类圆形骨破坏区，呈偏心性、膨胀性

生长，其内可见骨嵴及点状钙化。ａ）正位片；ｂ）侧位片。　图２　ＣＴ示病灶内可

见粗细不均的间隔及斑点状钙化。ａ）近端层面；ｂ）稍远端层面。　图３　镜下示

瘤细胞排列疏松，间质内有黏液，可见梭形纤维细胞、巨噬细胞和软骨瘤细胞等。

　　病例资料　患者，男，１１岁，因下肢

疼痛，活动受限入院。查体：下肢局部

轻微肿胀，可触及肿块，并有轻微压痛。

实验室检查无无明异常。

Ｘ线平片：膝关节正侧位片示胫骨

近端干骺端有一边界清晰的类圆形骨

质破坏区，呈偏心性、膨胀性表现，其内

可见骨嵴及点状钙化，周围骨质明显硬

化（图１）。ＣＴ表现：胫骨内卵圆形溶骨

性骨质破坏，膨胀性改变，边缘骨质硬

化，骨皮质欠连续，但无明显软组织肿

块影，病灶内可见粗细不均的间隔及斑

点状钙化，无明显骨膜反应（图２）。术

前诊断为软骨黏液样纤维瘤。

病理表现：术后肉眼观察，肿瘤呈

圆形实质性肿块，切面呈灰白色，边界

清楚，质硬而脆，其内可见含有液体的

小囊腔。镜下示瘤细胞为梭形纤维细

胞、星形细胞及软骨细胞，排列疏松（图

３）；肿瘤呈分叶结构，小叶间可见纤维

性间隔，其间可见血管和多核巨细胞；黏液样组织、软骨组织位

于小叶内。病理诊断：（结合临床）考虑软骨黏液性纤维瘤。

讨论　软骨黏液性纤维瘤是一种特殊分化的良性软骨性

肿瘤，在软骨类肿瘤中最为罕见，肿瘤内含有软骨样、纤维样和

黏液样组织，不同肿瘤三者比例不同，某一种成分比例过多就

会影响诊断。好发年龄为１１～２０岁，男女之比约为１．９∶１。

病变多位于干骺端或干骺端与骨干，也可侵犯骨端，可侵犯任

何骨，但８０％见于下肢管状骨，好发部位依次为胫骨、股骨和腓

骨。病灶呈偏心性、膨胀性、溶骨性骨质破坏，以皮质膨出、骨

小梁增粗以及大量骨内膜增生为显著特点，病灶内软骨钙化少

见。因其影像学表现缺乏特征性，故需与骨囊肿、骨巨细胞瘤、

非骨化性纤维瘤及骨纤维结构异常等多种呈地图样骨质破坏

的骨病变相鉴别；有时还常被误诊为软骨肉瘤和软骨黏液肉

瘤。

（收稿日期：２０１１０７１８）
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