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　　胆管板畸形（ｄｕｃｔａｌｐｌａｔｅｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ）是一组以肝内外胆

管发育异常为特征的复杂畸形，包括从胆管错构瘤、先天性肝

纤维化到各种胆管囊肿的一系列疾病。这些疾病可单独出现，

也可合并存在，还有可能伴随显性遗传性多囊肾病（ａｕｔｏｓｏｍａｌ

ｄｏｍｉｎａｎｔｐｏｌｙｃｙｓｔｉｃｋｉｄｎｅｙｄｉｓｅａｓｅ，ＡＤＰＫＤ）、髓质海绵肾及髓

质囊性肾病等，临床表现取决于所累及胆管的水平［１３］。断面

影像学是其最常用和有效的无创性评价方法，影像学医师了解

这些疾病的表现、鉴别诊断及自然病史有助于更好的诊治。

胆管板胚胎学及胆管板畸形的病理机制

胆管胚胎发育按以下时间顺序进行［１４］。胚胎第３周（第

１８天），肝脏起源于前肠腹侧来源的内胚层上皮突起，形成肝脏

憩室或称肝芽（ｌｉｖｅｒｂｕｄ），肝芽内含快速分裂的原始细胞即肝

母细胞，这些肝母细胞具有双向分化（肝细胞及胆管细胞）潜

能。胚胎第６～８周，与门静脉周围间充质接触的肝母细胞表

达胆管角化蛋白，诱导门静脉分支附近的肝母细胞分化为胆管

上皮细胞，这些细胞在门静脉分支周围形成双层袖套状，即胆

管板（ｄｕｃｔａｌｐｌａｔｅ），胆管板内含毛细血管丛，后者形成肝窦系

统。上述双层结构的内层与门静脉间充质接触，而外层紧贴原

始肝实质，两层之间可见窄小腔隙。胚胎第１２周以后，在肝门

门静脉周围形成更为成熟的胆管，多余胆管则凋亡，最终在门

静脉周围形成胆管网。胆管重建顺序是从肝门向肝周边部，先

形成大胆管，然后是肝段胆管、小叶间胆管，最终为最小的毛细

胆管。正常情况下，任何过剩的胆管均退化及吸收。胆管板重

建过程包括下列变化：①形成肝内周围性小胆管；②门静脉周

围间充质内出现肝动脉分支；③周围性小胆管进入门静脉周围

间充质，残留的非管状胆管板经凋亡而吸收。胚胎第１６周后

产生胆管分泌物，至第２８周时胆管发育大部完成，但出生时肝

内胆管系统仍未发育成熟，大多数门静脉周围分支仍有胆管板

包绕，最小的胆管分支在出生后数周内形成。

胆管板重建是胚胎肝脏内上皮与间质组织之间复杂的相

互作用过程，此过程紊乱将导致过剩胆管结构残留。胆管成熟

前发育停止或结构紊乱可导致各种镜下或肉眼可见的胆管板

异常，肝内或肝外各级胆管均有可能累及。早期肝内血管与胆

管发育相互关联，门静脉诱导胆管板形成，胆管板似乎诱导肝

动脉肝内分支的形成，肝动脉分支则与周围胆管进入门静脉周

围间充质有关，因此，胆管与血管畸形可同时存在［１，２，４］。

胆管板畸形分类

１９７７年Ｊｏｒｇｅｎｓｅｎ首次提出胆管板畸形分类
［２，５］，并沿用至

今。其主要依据是累及胆管的大小，包括①小胆管畸形：先天

性肝纤维化（ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｈｅｐａｔｉｃｆｉｂｒｏｓｉｓ，ＣＨＦ），胆管错构瘤。②

中等大小的胆管畸形：显性遗传性多囊肝病（ａｕｔｏｓｏｍａｌｄｏｍｉ

ｎａｎｔｐｏｌｙｃｙｓｔｉｃｌｉｖｅｒｄｉｓｅａｓｅ，ＡＤＰＬＤ）。③大胆管畸形：肝外胆

管囊肿，肝内胆管囊肿（Ｃａｒｏｌｉ病）。目前临床较熟悉的是大胆

管畸形即胆管囊肿，而中小胆管畸形易被忽略。由于中小胆管

畸形常同时具有肝内胆管扩张与纤维化，甚至合并肾脏先天性

囊性病变，因此也统称为肝脏纤维囊性病变，包括ＣＨＦ、胆管错

构瘤或ｖｏｎＭｅｙｅｎｂｕｒｇ综合征、ＡＤＰＬＤ、Ｃａｒｏｌｉ病，这些疾病原

因相同，所以可见此类多个疾病见于同一患者。

肝内小胆管畸形

１．先天性肝纤维化（ＣＨＦ）
［１，２，５］

ＣＨＦ为显性遗传性疾病，其基因异常定位于６ｐ２１．１－

ｐ１２，即多囊肾及肝病的１号基因（ＰＫＨＤ１）。病理学特征为迷

走小叶间胆管异常增殖、胆管与门静脉分支周围不同程度纤维

化，肝周边部汇管区三联结构纡曲及不规则。这些改变随时间

推移而进展。本病可单独存在，也可伴随肾脏病变（肾小管扩

张），且ＡＤＰＫＤ几乎均存在ＣＨＦ。

ＣＨＦ临床表现取决于患者年龄和肾脏累及程度。ＣＨＦ可

在幼儿期至４０～６０岁之间出现症状，表现为肝脾增大、门静脉

高压等，其并发症包括逆行性胆管炎、肝功能衰竭、肝硬化以及

肝细胞癌。肝活检对本病诊断具有高度特异性，但敏感度低。

以往对本病ＣＴ与 ＭＲＩ表现知之甚少，近期研究发现具有

明确特征性［１，２，５］：肝形态异常（左外侧段肥大、左内侧段正常或

肥大、右半肝萎缩，图１）、静脉曲张、脾大，其他表现包括胆管错

构瘤、Ｃａｒｏｌｉ病、门静脉高压、肝细胞癌、胆管癌、肝脏腺瘤样增

生及肾脏病变。其中左叶内侧段正常或肥大，是区别于其他肝

硬化的特点［５］。ＭＲＩ表现为Ｔ１ 及Ｔ２ 低信号，门静脉周围纤维

化则为Ｔ２ 高信号。Ｅｒｎｓｔ等报告 ＭＲＣＰ可显示超声不能发现

的胆系与肾脏病变。ＭＲＣＰ显示胆管扩张及合并的Ｃａｒｏｌｉ病。

还有研究注意到ＣＨＦ与肝动脉扩张之间有伴随性，以及肝内

多灶性再生结节［５］。

鉴别诊断包括其他原因肝硬化，如酒精性、病毒性，这些肝

硬化一般肝左叶内侧段缩小，而先天性肝纤维化时该段正常或

增大，同时有其他脏器病变如肾脏囊性病变。

２．胆管错构瘤（ｂｉｌｉａｒｙｈａｍａｒｔｏｍａ）
［１，２，５１０］

本病是一种小叶间胆管畸形，也称胆管微小错构瘤或ｖｏｎ

Ｍｅｙｅｎｂｕｒｇ综合征。文献报道发病率各异，尸解发现率为

０．６９％～２．８％
［８］。本病可能为胚胎晚期肝内小胆管发育时胆

管板重构过程中断。巨检通常表现为包膜下或肝实质内边缘

清楚的灰白色结节，小于０．５ｃｍ。病理学表现包括局部胆管样

结构聚集、不同程度胆管扩张，在丰富的结缔组织间隔背景上

可 见内衬胆管上皮，被致密纤维间隔包裹。病变为多发性，
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图１　ＣＨＦ。轴面ＣＴ增强扫描门静脉期。右半肝体积减小，尾状叶及左半肝外侧部分（第Ⅱ及Ⅲ段）肥大、内侧部分（第Ⅳ段）

相对正常。　图２　胆管错构瘤。轴面增强ＣＴ示肝内弥漫性类圆形水样密度影，最小者呈针尖状，无强化。合并两肾多发囊

肿性病变（未列出）。　图３　胆管错构瘤。ａ）轴面脂肪抑制Ｔ２ＷＩ示肝实质内遍及全肝的点状与结节状高信号，边缘清楚；

ｂ）门静脉期增强Ｔ１ＷＩ示病变低信号，无强化。　图４　ＡＤＰＬＤ。脂肪抑制Ｔ２ＷＩ示肝内多发大小不等的Ｔ２ＷＩ高信号影，边

缘清楚，两肾弥漫性分布大小不一的囊肿，左肾为著。ａ）轴面；ｂ）冠状面。

＜１５ｍｍ，大小近似，分布较均匀，遍布全肝，偶有散在或单发病

变报道，有时甚至为胆管错构瘤、肝囊肿及胆管周围腺体混合

组成［７，９］。本病易见于老年患者，女性为男性３倍。常为病理

学检查偶然发现，近期始有影像学表现报道。根据错构瘤与胆

管扩张程度可将ＶＭＣ分为３类：①以实性成分为主，伴胆管狭

窄。②囊实性成分均存在，胆管轻度扩张。③显著囊性成分伴

胆管明显扩张［９］。

影像学特点：ＣＴ表现为多发圆形低密度、不强化的低密度

病变，＜１．５ｃｍ，遍布全肝（图２）。ＭＲＩ为非特异性Ｔ１ＷＩ低信

号与Ｔ２ＷＩ高信号，重 Ｔ２ 序列上信号仍很高，近似脑脊液，此

点与转移瘤不同。Ｔ２ＷＩ信号增高可使病变假性增大。若有纤

维成分，则Ｔ２ＷＩ信号降低。Ｔ２ＷＩ上，随着回波时间延长，其

信号可接近ＣＳＦ信号。ＭＲＣＰ显示多发小囊状病变，不与胆管

交通。注射对比剂后病变边缘可见薄环状强化，可能为肝实质

受压所致，但无病变中心强化（图３）。本病还可见并存的单纯

囊肿或多囊肝病、多囊肾病。有研究报道病变可见壁结节，如

ＴｏｈｍéＮｏｕｎ的１组
［８］１１例均见壁结节，呈 Ｔ１ＷＩ等信号及

Ｔ２ＷＩ中等信号，增强扫描壁结节强化，且所有期相均持续强

化。另外，约１／３患者合并局灶性结节性增生（ＦＮＨ），原因可

能是门静脉供血减少及肝动脉供血增多。

肝内其他多种肿瘤与非肿瘤性囊性病变，包括单纯囊肿、

肝脏纤毛性前肠囊肿、包虫病、Ｃａｒｏｌｉ病、多囊性肝病、胆管囊腺

瘤或癌、淋巴管瘤以及实性肿瘤囊变等，需与本病鉴别，其中纤

毛性前肠囊肿常位于肝包膜周围或镰状韧带周围，通常为单囊

性。胆管囊腺瘤或癌，为真性肿瘤，影像学显示“囊中囊”表现，

且可合并胰腺黏液性囊腺瘤或囊腺癌。转移瘤，病变大小不

一，不同程度强化。肝囊肿，可单发或多发，ＣＴ低密度，增强扫

描无强化。肝脓肿，ＣＴ上可见气体密度，临床上有发热及右上

腹痛。

中等胆管畸形［１３］

即常染色体显性遗传性多囊肝病（ＡＤＰＬＤ），特点为全肝分

布的囊肿性病变，内含液体及内衬上皮，常伴 ＡＤＰＫＤ。肝囊肿

性病变的发生迟于肾囊肿性病变，ＡＤＰＫＤ发生 ＡＤＰＬＤ的比

率高达２９％～８８％。也可合并胰腺、卵巢、脾脏、睾丸及附睾、

精囊腺、甲状腺囊肿，偶合并主动脉动脉瘤、腹部疝。本病罕见

于儿童期，常在青春期出现及成年期缓慢增大，因此也称成人

显性遗传性多囊肝病。还可合并Ｃａｒｏｌｉ病与ＣＨＦ。肝大为其

主要临床表现，偶可进展为纤维化、门静脉高压及肝功能衰竭。

影像学特点为遍及全肝的多发圆形含液囊肿。ＣＴ呈低密

度，偶见囊壁钙化。ＭＲＩ为 Ｔ１ＷＩ低信号及 Ｔ２ＷＩ高信号（图

４），合并出血及感染时 Ｔ１ＷＩ信号增高。一般不与胆管交通，

ＭＲＣＰ可见胆管受压移位。并发症包括感染、胆管受压、出血、

囊肿破裂，恶变极其罕见。

鉴别诊断：①胆管错构瘤；②单纯肝囊肿；③肝包虫囊肿；

④Ｃａｒｏｌｉ病，ＭＲＣＰ及直接胆管造影显示病变与胆管相通。

大胆管畸形

１．胆管囊肿
［１３，１１１４］

本病为大胆管先天性扩张，可累及肝外或肝内或肝内外胆
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图５　ＴｏｄａｎｉⅠａ型胆管囊肿。ａ）轴面ＣＴ增强扫描示胆总管囊肿扩张，胰腺组织受压移位（箭），肝内胆管及胆囊未见增宽扩

大；ｂ）ＭＲＣＰ示胆总管球形扩张（箭），胆囊（ＧＢ）未见增大，胆囊管与囊肿相连（长箭）。　图６　ＴｏｄａｎｉⅠｂ型胆管囊肿。轴

面ＣＴ平扫示胆总管囊状扩张（箭），胆囊（ＧＢ）未见增大，肝总管不扩张。　图７　ＴｏｄａｎｉⅠｃ型胆管囊肿。ＣＴ平扫冠状面重

组图示肝外胆管（ＥＨＣＤ）明显扩张，肝内胆管未见增宽。　图８　ＴｏｄａｎｉⅣａ型胆管囊肿。肝外胆管（ＥＨＣＤ及黑长箭）明显

扩张，肝内胆管增宽，以左右肝管明显（箭），胆囊（ＧＢ）未见扩大（白箭）。ａ）轴面ＣＴ平扫；ｂ）冠状面重组图。

管，原因尚不确定，可能是胆管板畸形或胰胆管合流异常。目

前认为胰胆管异常合流是其主要原因，若胚胎时期腹侧胰腺芽

较正常更靠近头侧，旋转后造成共同管过长。正常情况下胰胆

管汇合部位于 Ｏｄｄｉ括约肌内以防止胰酶返流。共同管超过

１５ｍｍ时，胰液易于逆流，共同管汇入十二指肠的角度过小时导

致共同管内压力升高，持续逆流造成胆总管内压力升高及扩

张。胰酶进入胆总管，引起胆管壁炎症、薄弱、炎性增厚，终致

胆管扩张。其他可能机制包括遗传、感染、胆管壁先天性薄弱、

Ｏｄｄｉ括约肌功能异常等
［１１］。囊肿大小为１～１０ｃｍ，囊肿壁无

特征，组织学上为致密纤维组织组成，伴散在平滑肌细胞与弹

力纤维，囊壁厚度为２～１０ｍｍ（正常１．５ｍｍ），散在慢性炎症，

肝活检无ＣＨＦ及Ｃａｒｏｌｉ病特征。

胆管囊肿好发于亚洲人群，其中日本最多，我国也较常见。

女性为男性的３倍，主要见于儿童，６０％在１０岁内诊断。幼儿

组常以胆管梗阻就诊，成人或儿童组则表现为所谓三联征，即

腹痛、黄疸或腹部肿块，还可出现逆行性胆管炎。并发症包括

结石、胆囊炎、胆汁性肝硬化、胆汁性腹膜炎、门静脉高压等，恶

变率为２．５％～２８％，以肝外胆管癌与胆囊癌最多见。

Ｔｏｄａｎｉ等１９７７年将胆管囊性病变划分为５型
［１，１２，１４］，这种

分型是ＡｌｏｎｓｏＬｅｊ方法的改良：Ⅰ型，肝外胆管梭形扩张，约占

８０％～９０％，其中Ⅰａ型为胆总管囊状扩张、肝总管不扩张，胆

囊管与囊肿相连（图５ａ，ｂ），Ⅰｂ型肝外胆管的胆总管段局部扩

张（图６），Ⅰｃ型为肝外胆管扩张（图７）。Ⅱ型，真性胆总管憩

室，约占２％。Ⅲ型，胆管囊肿仅累及胆总管十二指肠壁内段，

仅为４％～５％。Ⅳ型，肝内外胆管均扩张，占１０％，其中Ⅳａ型

为多发肝内外胆管囊肿（图８、９），Ⅳｂ型为多发肝外胆管囊肿。

Ⅴ型，即Ｃａｒｏｌｉ病。尽管目前临床上广泛接受Ｔｏｄａｎｉ分型，但

必须了解Ｃａｒｏｌｉ病与其他几型胆管囊肿发病机制均不同，治疗

方法也不相同。

影像学检查：ＣＴ是术前检查的极好手段，可显示ＣＢＤ远

端、胆管囊肿、十二指肠及胰头的关系。ＣＴ显示的病变解剖分

布有助于引导穿刺引流。ＭＲＣＰ可显示与ＥＲＣＰ及ＰＴＣ相似

的解剖学信息，重Ｔ２ 序列典型表现为高信号管状、梭形或囊状

影，ＭＲＣＰ对胰胆管合流异常的显示与直接法胆管造影类似。

儿科患者可采用单次激发、不屏气的ＦＳＥ序列。需注意的是偶

见胆管囊肿合并胆管闭锁，其中Ⅰ型者最常见，ＭＲＣＰ可显示

囊肿与胆管树交通，ＭＲＣＰ及同位素扫描有助于区分胆管闭锁

与囊肿，仅根据 ＭＲＣＰ可能会将胆管闭锁误诊为囊肿
［１３］。

ＣＴ与 ＭＲ检查需仔细观察有无并发症，如合并胆管癌时

表现为ＣＴ或 ＭＲ强化性肿块，有时可见邻近脏器如结肠、肝

脏、十二指肠、胆囊受侵、淋巴结转移。其他并发症包括：①复

发性胆管炎。②胰腺炎。③胆囊结石，约达７０％。④胆汁性腹

膜炎，见于儿童患者，为囊肿破裂或穿孔所致。ＣＴ与 ＭＲＩ表

现为腹水、腹膜增厚及异常强化、大网膜浑浊等。

影像学上需鉴别的疾病较少，包括：①肝囊肿。②肠重复

畸形囊肿。③胰腺假囊肿。④肝动脉瘤。⑤胆管梗阻，胆管扩

张范围更大，断面影像学上可见胰头或胆总管下端肿块，ＭＲＣＰ

对胰胆管汇合区结构的显示有助于诊断。⑥其他，如胰腺假囊

肿、包虫囊肿、胆管囊性肿瘤累及肝门区，病变环状强化、壁结

节、分隔强化有助于肿瘤的诊断。包虫囊肿一般可见子囊及囊

肿边缘环状钙化，ＭＲＩ显示Ｔ２ＷＩ低信号的纤维包膜。

２．Ｃａｒｏｌｉ病及Ｃａｒｏｌｉ综合征
［１３，１５１７］

Ｃａｒｏｌｉ病，也称胆管交通性海绵状扩张，１９５８年首次报道，

是一种罕见的显性遗传性疾病。特征性表现为肝内大胆管非
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图９　ＴｏｄａｎｉⅣａ型胆管囊肿。冠状面Ｔ２ＷＩ示肝外胆管明显增宽（箭），左右肝管轻

度增宽（短箭），胆囊管未见增宽（箭头）。　图１０　Ｃａｒｏｌｉ病。ａ）轴面ＣＴ增强扫描

门脉期。肝内多发胆管扩张，部分内见“中心点状征”（箭）。两肾弥漫性大小不等的

囊肿性病变；ｂ）静脉期。　图１１　Ｃａｒｏｌｉ病。ＭＲＣＰ显示肝内胆管多发梭形（箭）及

囊状（箭头）扩张，肝外胆管未见异常（长箭）。

梗阻性、交通性囊状或梭状扩张，也即ＴｏｄａｎｉＶ型胆管囊肿。

本病分两型：Ⅰ型特点是伴复发性胆管炎，但无门静脉周围纤

维化；Ⅱ型更常见，伴随先天性肝纤维化（ＣＨＦ）
［１７］。

发病机制为胚胎时期胆管板重塑停止或紊乱导致胚胎形

态的胆管残留，扩张胆管腔内含中央纤维血管束或多发中断的

胆管环绕纤维血管轴，可伴随显性遗传性多囊肾病、髓质海绵

肾、髓质囊性病变。一般将Ｃａｒｏｌｉ病合并ＣＨＦ时称Ｃａｒｏｌｉ综合

征，少数作者也将肝内大、小胆管同时异常称为 Ｃａｒｏｌｉ综合

征［２，４］。Ｃａｒｏｌｉ病也可累及某一段为著，常累及左叶。病理学特

征为肝内胆管纡曲、扩张、发育不良，伴周围纤维化及炎症，扩

张胆管内见结石，并可见ＣＨＦ特征，如肝门纤维性增大、沿间

隔分布的胚胎性小叶间胆管、胆管周围炎症、结石等。

本病可在任何年龄出现症状，与胆汁淤滞有关，如腹痛、发

热、寒战，并发胆管炎时肝功能异常，合并ＣＨＦ时出现肝功能

衰竭及门静脉高压，脾大、静脉曲张、胃肠道出血等。Ｃａｒｏｌｉ病

预后不良，反复发作的结石、胆管炎、局部胆管梗阻可导致肝脓

肿与败血症，最终需行肝移植。约７％并发胆管癌。

ＣＴ与 ＭＲ检查（图１０、１１）显示肝内胆管非梗阻性扩张，一

般为弥漫性，囊状多于梭状，胆管壁不规则、串珠状、狭窄、腔内

结石，诊断的关键是显示扩张的肝内胆管与胆管系统相通。中

心点状征（ｃｅｎｔｒａｌｄｏｔｓｉｇｎ）为其另一特征，呈囊状扩张胆管内

的束带状强化（图１０ａ），为胆管包绕的门静脉及肝动脉分支，也

可表现为向扩张胆管壁的突出影。文献报道中心点状征也可

消失，其原因是动脉血供增多及门静脉

血供减少。２１％～５３％合并肝外胆管扩

张，常为轻度、弥漫性梭形扩张，部分原

因可能为反复发作的胆管炎、结石。肝

内外胆管受累程度的不同是区分Ｃａｒｏｌｉ

病与胆管囊肿的基础。合并的结石呈

ＣＴ高密度，胆管炎表现为胆管壁增厚

及中度强化。ＭＲ及 ＭＲＣＰ显示肝内

囊性病变与胆管交通即可确立Ｃａｒｏｌｉ病

或Ｃａｒｏｌｉ综合征的诊断，对诊断很有价

值。锰福地匹三钠增强 ＭＲＩ也能显示

囊肿与胆管的交通，该对比剂为顺磁性，

经肝细胞排泌进入胆管［１６］。合并的胆

管癌表现为肝内局部或胆管内肿块及胆

管狭窄，胆管狭窄边缘不规则或呈不规

则剪枝状应怀疑合并肿瘤。增强扫描可

见异常强化。合并ＣＨＦ者可见肝右叶

萎缩、左叶外侧段代偿性肥大、脾大及侧

枝循环。

鉴别诊断：①复发性化脓性胆管炎

临床上与Ｃａｒｏｌｉ病有近似之处，合并结

石，左半肝胆管更易受累，胆管扩张典型

者为梭形（而Ｃａｒｏｌｉ病则多为囊状）。②

多发肝囊肿性病变也可出现肾囊肿，但

胆管正常，囊肿一般不与胆管交通。③

原发性硬化性胆管炎（ＰＳＣ），胆管扩张

为梭形及孤立发生，胆管扩张程度不如

Ｃａｒｏｌｉ病明显，且可合并炎性肠病。④

梗阻性胆管扩张可形似Ｃａｒｏｌｉ病，但一般为管状，扩张以上无

局限性狭窄。⑤胆管周围囊肿见于慢性肝病，为胆管周围腺体

扩张，见于肝门到门静脉第３～４级分支周围，大小从数毫米到

１０ｍｍ，也有较大囊肿的报告。多发者可形似胆管扩张，但囊肿

邻近的胆管正常。⑥胆管乳头瘤病，罕见，特征为肝内外胆管

多发乳头状腺瘤，影像学可见扩张胆管内肿块、胆汁泥、黏液及

碎屑。⑦遗传性毛细血管扩张症，肝内病变为 ＡＶＦ，导致胆管

低灌注及坏死，造成胆管坏死，表现为肝内胆管不规则、不连续

性扩张，内含碎屑。

致谢：图４由河北医科大学以岭医院影像科李小佼主任提供
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巨大肝脏血管平滑肌脂肪瘤一例

李永华，李彦，毛毳，李明超，刘国红
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　图１　肝脏右叶前段以脂肪成分为主的巨大肿瘤，内见高密度条索影，周边可见钙化。

图２　增强扫描动脉期注射对比剂后２８ｓ扫描病灶内脂肪成分及周边无强化，其内血

管及平滑肌成分可见强化。

　　病例资料　患者，女，６５岁。因腹

部胀痛不适入院。查体：肝区轻度压

痛，无腹壁静脉曲张及移动性浊音，双

下肢无水肿。实验室检查：肝肾功能正

常，ＨＢｓＡｇ（－），丙肝抗体（＋），ＡＦＰ

４．０７ｎｇ／ｍｌ。ＣＴ平扫（图１）示肝脏右叶

前段 类 圆 形 脂 肪 密 度 影 （ＣＴ 值 约

－１０５ＨＵ），大小约８．７１ｃｍ×８．１０ｃｍ，

内可见条索状软组织密度影，边缘见断

续状钙化；（图２）增强扫描脂肪密度区

无强化，其内条索影可见强化。术前

ＣＴ拟诊肝脏右叶占位性病变，考虑肝

脏错构瘤。经腹腔手术切除肿块，并送

检病理。肉眼所见肿瘤切面呈不均匀

黄色脂肪；镜下所见为成熟的血管、脂肪、平滑肌三种成分，但

平滑肌成分很少。病理诊断：肝脏血管平滑肌脂肪瘤。

讨论　肝脏血管平滑肌脂肪瘤又称肝脏错构瘤，是罕见的

起源于间叶组织的肝脏良性肿瘤，多见于幼年儿童，成人极少

见。肿瘤内含有血管、脂肪、平滑肌三种成分，因其所含成分的

比例可各不相同，影像表现多样。本病常与肾脏错构瘤及多发

性结节硬化并存，病灶常单发，且肝脏右叶多见。本例发生于

肝右叶前段，体积巨大，实属罕见。ＣＴ平扫表现为边界清楚的

类圆形低密度占位，增强扫描脂肪成分无强化，血管、平滑肌成

分可见强化，动脉期病灶内可见“中心血管造影”［１］，较有特征

性。本病主要与以下病变相鉴别：①肝脂肪瘤：由成熟的脂肪

细胞构成，ＣＴ平扫表现为边界清晰的类圆形低密度占位，ＣＴ

值（－４０～－１１０ＨＵ），内为单一的脂肪成分，增强扫描无强化，

是诊断肝脏脂肪瘤的可靠表现。②肝血管瘤：ＣＴ表现典型，增

强扫描边缘结节状及“快进慢出”样强化，延迟期呈等密度充

填，与肝脏血管平滑肌脂肪瘤鉴别不难。③肝脂肪肉瘤：此病

更为罕见，肿瘤通常巨大，内部往往有低密度坏死区，部分病例

以脂肪密度为主，与肝血管平滑肌脂肪瘤不易鉴别，但与血管

平滑肌脂肪瘤不同的是内可见更多条索影，且有明显的强化，

多提示肉瘤可能。
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