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·腹部影像学·
原发性肝血管肉瘤的多层螺旋ＣＴ表现

杨伟聪，邱士军

【摘要】　目的：探讨原发性肝血管肉瘤（ＰＨＡ）的ＣＴ表现。方法：回顾性分析经手术病理证实的５例ＰＨＡ患者的临

床及影像学资料。年龄３４～５８岁，均为男性。５例均行ＣＴ平扫及增强扫描。结果：５例中４例呈巨块为主型，１例弥漫

结节型；４例位于肝右叶，１例肝左右叶均累及；２例有子灶。增强扫描动脉期示２例中心及周边呈结节样强化、部分间隔

不强化区，２例无明显强化，１例仅中心斑点状强化；门脉期示４例周边结节状强化，１例片絮状强化向内充填，中间夹杂片

状无强化区；延迟期示４例强化而中心充填趋势比较明显，１例仍表现为边缘结节状强化。５例坏死区均未见强化。结

论：ＰＨＡ的ＣＴ表现有一定特征性，但特异性低，仍需病理检查方能确诊。
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　　原发性肝血管肉瘤（ｐｒｉｍａｒｙｈｅｐａｔｉｃａｎｇｉｏｓａｒｃｏ

ｍａ，ＰＨＡ）是一种较罕见的恶性间叶组织肿瘤，约占原

发性肝肿瘤的０．４％，但却是肝肉瘤中最多见的，约占

３６％，其临床症状及实验室检查缺乏特异性，术前常不

能确诊［１］。笔者对５例肝血管肉瘤的ＣＴ表现进行总

结，结合其病理表现分析并复习相关文献，探讨本病的

影像学特征及其临床意义。

材料与方法

１．临床资料

搜集２００６年－２０１１年本院５例经临床或病理诊

断为ＰＨＡ患者的ＣＴ检查资料，年龄３４～５８岁，平均

４９．４岁。主要临床表现：腹部胀痛者５例，４例在肋缘

下未触及肝，１例肋缘下可触及肝；５例均无肝炎肝硬

化病史，１例有酒后呕血及大量饮酒史；１例有腹水，２

例有胸水，２例体重减轻，１例肺转移。５例均行ＣＴ

平扫及增强扫描。

２．扫描设备及检查方法

采用ＧＥＬｉｇｈｔｓｐｅｅｄ１６排螺旋ＣＴ机，ＣＴ平扫

扫描参数：１２０～１４０ｋＶ，２４０～３００ｍＡ，层厚７．５ｍｍ，

层间距７．５ｍｍ，螺距１．３７５。增强扫描采用非离子型

对比剂碘海醇注射液（３００ｍｇＩ／ｍｌ），经肘静脉注射

６０～７５ｍｌ，流率２．５～３．０ｍｌ／ｓ，２５ｓ后行动脉期扫

描，５０ｓ行静脉期扫描，１５０ｓ后行延迟期扫描，增强扫

描参数同ＣＴ平扫。

结　果

１．发病部位

本组５例中４例病灶位于肝右叶，呈单发巨块为

主型（图１、２）；１例多发结节型，肝左右叶均受累

（图３）。

２．病变形态

４例表现为肝内较大类圆形占位，大小不等，直径

８．６４ｃｍ×５．５６ｃｍ～１１．５ｃｍ×７．５ｃｍ，４例边界清楚，

１例边界模糊。
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图１　肝右叶肝血管肉瘤。ａ）ＣＴ平扫示肝右叶有一类圆形低密度灶（长箭），其内有更低密度影，病灶左上方有一子灶（短

箭）；ｂ）动脉期示病灶周边强化不明显，子灶中心线状强化；ｃ）门脉期示病灶中心及周边点片状强化，子灶中心条片状强化；

ｄ）延迟期示肿瘤周边结节状强化，中心坏死区强化不明显，子灶与肝密度一致而未能显示；ｅ）镜下示肿瘤细胞沿肝板呈条索

状排列，呈血管腔样结构（×４００，ＨＥ）。　图２　肝右叶肝血管肉瘤。ａ）ＣＴ平扫示肝右叶一类圆形低密度灶（箭），中心有更

低密度影；ｂ）动脉期示肿瘤无明显强化；ｃ）门脉期示肿瘤周边结节状强化；ｄ）延迟期示肿瘤周边结节状强化进一步融合，向

内充填，中心低密度区强化不明显。

　　３．病变密度

平扫５例均表现为低密度，其内可见更低密度；增

强扫描动脉期３例表现为中心斑点状或絮状强化（２

例周边可见强化），２例无明显强化；门脉期３例表现

为周边结节状强化，２例强化范围扩大，有融合充填趋

势；延迟期３例强化部分大部分融合并向内充填，坏死

部分不强化，２例仅表现为周边结节状强化，坏死部分

不强化、无充填。

３．病理表现

镜下示瘤细胞弥漫性增生，排列成管腔样、条索样

或巢团样，浸润周围肝组织，生长活跃，局部区域坏死

明显；瘤细胞呈梭形、圆形或不规则形，边界不清，胞质

轻度嗜酸性，核染色质深，长形或不规则形，核仁大小

不等，嗜酸性，核分裂象多见；瘤细胞间质呈裂隙样。

免疫组织化学：ＣＤ３４（＋）、ＣＤ３１（＋）、Ｆ８少数细胞

（＋）、波形蛋白（＋）、ＣＤ１１７、肌动蛋白和肌酸激酶

（－）。

讨　论

１．临床特点

肝血管肉瘤是由肝窦血管内皮细胞发生的恶性肿

瘤。肝血管肉瘤男女均可发生，除氯乙烯所致病例均

为男性外，男女患病比例为３∶１～４∶１，５０～６０岁多

见［２］。也有文献报道发生在儿童的肝血管肉瘤的病理

类型与成人的不同，因此应该独立归为一类［３，４］。本

病例组的年龄在３４～５８岁，与文献报道一致。本病的

病因及发病机制尚不明了。目前已知的病因有钍胶、

砷、氯乙烯、激素类、镭、氯丁二烯、铜及肼类。有文献

报道与环磷酰胺的应用也相关［５］。但本组病例均无此

类接触史。主要临床多表现为右上腹胀痛，疼痛呈持

续性并进行性加重，可伴有不同程度的腹胀、乏力、纳

差、消瘦和低热；右上腹明显饱满，可在肋缘下触及肿
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图３　肝内多发血管肉瘤。ａ）ＣＴ平扫示肝内散在多发大小不等低密度灶，部分病灶内有更低密度区；ｂ）动脉期示部分病灶

周边小结节状强化，部分呈中心斑片状强化；ｃ）门脉期示病灶内强化范围扩大并逐渐融合；ｄ）门脉期示部分病灶完全充填，

与肝实质相比呈等密度，部分中心坏死区无明显强化；ｅ）肺窗图像示肺内可见多发转移灶；ｆ）镜下示肿瘤样血管内皮细胞沿

肝索浸润，形成血窦样结构并相互吻合（×２００，ＨＥ）。

大的肝脏；实验室检查早期无特异性，ＡＦＰ和ＣＥＡ一

般无明显异常，乙肝抗原阴性。本组５例均以腹部肿

块伴上腹部不适（胀痛，腹胀，恶心等）就诊；４例在肋

缘下未触及肝，１例肋缘下可触及肝；５例均无肝炎肝

硬化病史，１例有酒后呕血及大量饮酒史；１例有腹水，

２例有胸水，２例体重减轻。晚期可有肝功能异常、凝

血功能障碍、血小板减少、腹水等，肿块破裂时表现为

急腹症［１］。有文献报道如肝血管肉瘤患者出现心力衰

竭［６］则预后极差。本病手术、放疗效果差，易复发，肝

移植为较好的治疗手段。本病易发生转移，最常见部

位为肺，其次是脾［７］。本组１例出现肺转移。

２．病理表现

按肿瘤形态可将其分为弥漫微小结节型、弥漫多

结节型、巨块型和混合型共４种类型
［８］。典型的ＰＨＡ

表现为多中心呈海绵状生长，累及两叶。灰白实性肿

瘤和出血常交替出现，呈区带样分布，伴有较大的血液

充盈腔。肿瘤细胞沿肝细胞索表面覆盖性生长，肝细

胞萎缩，肝窦变宽，肿瘤细胞呈乳头状突入海绵状扩张

的血管腔排列成管腔样、条索样或巢团样，浸润周围肝

组织，局部区域坏死明显；瘤细胞呈梭形、圆形或不规

则形，边界不清，胞质轻度嗜酸性，核染色质深，核仁大

小不等，嗜酸性，核分裂像多见；瘤细胞间质呈裂隙样。

瘤细胞免疫组化检查：Ｖｉｍｅｎｔｉｎ（＋），ＣＤ３４（＋），Ｆ８

（－），ＳＭＡ（－），ＣＥＡ（－），ＥＭＡ（－），ＣＫ８（－），

ＣＫ１８（－），ＣＫ７（－），ＣＫ１９（－）。

３．影像学表现

Ｒａｄｅｍａｋｅｒ等
［９］认为国外弥漫结节型肝血管肉瘤

多见，国内巨块为主型多见，本组４例巨块为主型，１

例弥漫结节型，符合文献报道。李惠民等［１０］认为肝血

管肉瘤多表现为动脉期中心或周边结节状强化，门脉

期和延迟期向内充填，坏死部分不强化或周边壳状强

化，门脉期及延迟期整个病灶呈片状及絮状充填［９１３］。

本组病例增强扫描仅２例表现为比较典型的动脉期中

心及周边结节状强化，门脉期及延迟期呈片状及絮状

充填，但可见强化区内有片状无强化区。其余３例表

现不典型，２例动脉期不强化，门脉期周边结节状强

化，延迟期可见强化部分融合向内充填；１例动脉期中

心斑点状强化，门脉期及延迟期均为周边结节状强化，

与文献报道不太一致。本组有２例强化密度低于肝实

质，与文献报道的强化过程中肿瘤的强化密度一般高

于肝实质不符。笔者认为可能是因为这几例的恶性度

高，细胞异形性明显，多呈巢团状排列，血管腔样结构

少，所以血液充盈少，强化不典型。从本组病例可以看

到，血管肉瘤的动脉期强化多比较独立，连续性差，而

且由内向外充填的趋势没有血管瘤明显，多表现为分

片的逐渐扩展的强化并融合。

４．ＣＴ表现与病理联系

２例强化表现较典型者瘤细胞沿肝索排列，形成

血窦，血窦间相互吻合，窦腔比较大，瘤细胞较小，较疏

松，异形性较低，供应肿块的血管较多；３例血管肉瘤
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动脉期无强化，２例门脉期周边结节状强化延迟期融

合且密度低于肝实质，病理上多为肿瘤细胞呈巢团状

生长，瘤细胞体积比较大，排列比较紧密且堆叠，血管

腔样结构及细胞间裂隙样结构变窄变少且血供较少。

因此笔者推测病变恶性度越高，强化表现越不典型，强

化密度比较低；供应肿瘤的血管量也影响其强化，供应

血管越少，强化越不明显。笔者推测中心强化和周边

强化与供应肿瘤的血管的分布有关，肿瘤有多个肝动

脉供血，并有动静脉短路，若有几个供血动脉直接进入

肿瘤中央，可见中心强化，供血动脉及附近血窦被瘤细

胞堵塞时中心发生坏死。３例病理可见外周供血动脉

较中心多，因此多表现为周边的结节状强化；更倾向于

以供血动脉为中心向周围强化，因此动脉期或门脉期

强化连续性不是很强，比较分散。

５．鉴别诊断

肝血管肉瘤的诊断需与原发性肝癌、肝血管瘤、肝

上皮样血管内皮瘤及肝转移瘤等鉴别。①原发性肝

癌：病灶中心可有出血和坏死区，但常有慢性肝炎或肝

炎后肝硬化病史，并伴ＡＦＰ升高，肿瘤强化程度低于

血管肉瘤，且无充填趋势，有“快进快出”的特点，门静

脉期和延迟期病灶呈相对低密度（信号），并可见包膜

延迟强化；而血管肉瘤患者多无肝炎病史，ＡＦＰ阴性，

多数病灶呈延迟期渐进性强化，且无包膜强化。②血

管瘤：边界清楚，多较小，一般无坏死，强化程度与主动

脉相仿，可完全充填；而血管肉瘤多较大，强化密度有

时较肝实质低，可见中心强化，多有坏死不强化区。③

肝上皮样血管内皮瘤：多发生于女性，年龄较轻，而肝

血管肉瘤男性多发，发病年龄较大，小病灶多表现为中

心动脉期强化，门脉期远心状向周围强化，大的病灶强

化可呈“靶状”，有时表现为“棒棒糖”征［１４１６］，延迟期多

表现为完全充填，与肝实质难以分辨。④散在结节型

肝血管肉瘤还易误诊为转移瘤，两者均表现为多发强

化的结节灶，但前者病灶内的出血坏死更为常见，转移

瘤的增强扫描表现为“快进快出”的特点。找到原发肿

瘤有助于转移瘤的诊断，若无明确的原发肿瘤病史，则

要考虑肝脏血管肉瘤的可能。

总之，因为肝血管肉瘤富于血管，肝穿刺活检时易

穿破肿块，发生破裂出血，对患者造成伤害，因此本病

不主张经皮肝穿刺，故影像学检查对本病的诊断比较

重要。另外，临床病史也比较重要，有钍胶、砷、氯乙

烯、激素类、镭、氯丁二烯、铜及肼类接触史，肝内巨大

占位，有明显渐进性强化、中心结节状强化，且伴出血、

坏死，ＡＦＰ不高时，要考虑肝血管肉瘤的可能。ＣＴ和

ＭＲＩ检查时，在平扫基础上，动态增强扫描和延迟扫

描有助于本病的诊断。
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