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原发性肝脏神经内分泌癌的ＣＴ和 ＭＲＩ诊断
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【摘要】　目的：探讨螺旋ＣＴ和 ＭＲＩ对原发性肝脏神经内分泌癌（ＰＨＮＥＣ）的诊断价值。方法：回顾性分析７例经手

术病理证实的肝脏原发性神经内分泌癌患者的ＣＴ和 ＭＲＩ资料，比较分析其影像学特征。结果：７例ＰＨＮＥＣ患者共发

现１０个病灶，５例为单发，２例多发。６个病灶位于肝右叶，２个病灶位于肝左叶，２个病灶较大于肝左右叶交界区，肿瘤直

径１．０～１３．０ｃｍ，８个病灶内部见液化坏死或囊变，动态增强后肿瘤实性部分动脉期强化明显，门脉期持续强化，囊性部

分及液化坏死部分不强化；２个病灶较小，内未见囊变及坏死，动态增强后动脉期明显强化，门脉期为等信号。结论：

ＰＨＮＥＣ的ＣＴ和 ＭＲＩ表现具有一定特征性，ＣＴ和 ＭＲＩ有助于术前诊断。
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　　神经内分泌肿瘤多发生于胃、肠及胰腺，胰腺最为

常见，原发于肝脏的非常少见［１］，国内外仅有一些个案

报道［２５］。本文回顾性分析７例原发性肝脏神经内分

泌 癌 （ｐｒｉｍａｒｙ ｈｅｐａｔｉｃｎｅｕｒｏｅｎｄｏｃｒｉｎｅｃａｒｃｉｎｏｍａ，

ＰＨＮＥＣ）患者的临床资料，总结其ＣＴ和 ＭＲＩ图像的

表现，以提高此病的术前诊断率。

材料与方法

１．病例资料

搜集复旦大学附属中山医院和上海市普陀区人民

医院从２００８年１月－２０１３年２月共７例经手术或穿

刺病理证实为原发性肝脏神经内分泌癌的患者资料，

所有患者手术前及术后半年以上临床随访均未发现肝

外原发病灶，其中男３例，女４例，年龄２６～８２岁，平

均（６０．３±２０．０）岁。４例因无诱因中上腹持续胀痛就

诊，３例无症状偶然体检发现。１例有慢性肝炎病史，

其中１例甲胎蛋白（ＡＦＰ）轻度升高（３４．５ｎｇ／ｍｌ），余６

例患者甲胎蛋白（ＡＦＰ）均为正常范围，７例患者癌胚

抗原（ＣＥＡ）、糖类抗原（Ｃａ１９９）均为正常范围。

２．影像学检查及设备参数

４例患者行ＣＴ增强检查，５例患者行 ＭＲＩ增强

检查，２例同时行ＣＴ和 ＭＲＩ检查。采用ＳｉｅｍｅｎｓＥ

ｍｏｔｉｏｎ１６层螺旋ＣＴ扫描，扫描参数：管电压１２０ｋＶ，

管电流１２０ｍＡｓ，螺距０．８：１，层厚５ｍｍ。行上腹部

扫描，扫描范围自膈顶至肾脏下极，扫描分３期，为平

扫、动脉期和门脉期，对比剂为碘海醇（３００ｍｇＩ／ｍｌ）

９０～１００ｍｌ，流率３．０～４．０ｍｌ／ｓ，肘静脉穿刺建立注

药通道，注入对比剂后，靶血管达到１００ＨＵ后自动触

发扫描获得动脉期图像，之后延迟约２５～３０ｓ进行门

脉期扫描。ＭＲＩ采用 ＧＥＳＩＧＮＡ３．０Ｔ磁共振扫描

仪，扫描前除去体外所有铁磁性物质，使用８通道线圈

（８ｃｈａｎｎｅｌｂｏｄｙｃｏｉｌ）。行常规平扫和３ＤＬＡＶＡ动态

增强扫描。平扫序列采用横轴面屏气 Ｔ１ＷＩ／ＦＳ及

ＤＷＩ，横轴面及冠状面Ｔ２ＷＩ／ＦＳ，横轴面Ｔ２ＷＩ。增强

扫描采用横轴面屏气３ＤＬＡＶＡ动态增强扫描序列：

层厚５ｍｍ，视野４０ｃｍ×４０ｃｍ，矩阵２７２×１９２，１次采
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表１　ＰＨＮＥＣ患者的临床表现及免疫组化

序号 年龄 性别 肿瘤位置
肿瘤
数目

肿瘤最大
直径（ｃｍ）

临床表现
免疫组化

Ｓｙｎ ＣｇＡ ＣＤ５６ ＣＫ１９

１ ７３ 女 左右叶交界 １ １３ 中上腹胀痛 ＋ ＋ ＋ ＋

２ ２６ 男 左右叶交界 ２ ８．５ 体检发现 ＋ ＋ ＋ ＋

３ ４４ 女 左外叶 １ １．５ 右上腹胀痛 ＋ ＋ ＋ ＋

４ ８２ 男 右后叶 １ ７．５ 体检发现 ＋ － ＋ ＋

５ ７８ 女 右前叶 １ ３ 中上腹胀痛 － ＋ ＋ －

６ ５７ 男 左、右叶 ３ ５．５ 右上腹胀痛 ＋ ＋ ＋ ＋

７ ６２ 女 右后叶 １ ６．５ 体检发现 ＋ ＋ ＋ ＋

集。以高压注射器经肘前静脉注入非离子型对比剂钆

喷酸葡胺注射液 ＧｄＤＴＰＡ（马根维显）２０ｍｌ，流率

３．５ｍｌ／ｓ，再注入２０ｍｌ盐水冲洗。注射对比剂后１５ｓ

开始扫描动态增强序列，总扫描４～６期，得到相当于

动脉期、门静脉期及延迟期的扫描图像。

３．影像分析及统计学处理

图像由两名高级职称影像医师独立阅片，对７例

患者的ＣＴ及 ＭＲＩ资料进行综合分析，评价肿瘤形

态、大小、位置、有无坏死及囊变、增强后强化幅度及方

式。当两名医生诊断有差异时，相互讨论并得出一致

性意见。

计量资料用软件ＰＡＳＷ１８．０进行统计学处理，用

（狓±狊）表示。

结　果

１．手术及病理结果

６例行部分肝切除，１例行细针穿刺活检术，５例

单发，２例多发，共发现１０个病灶，肿块最大直径从

１．０～１３．０ｃｍ不等，平均值为（６．５±３．８）ｃｍ。肿块

切除标本７个为灰白色肿块，３个为灰黄色肿块，边界

清楚，６个肿块内部明显出血坏死，２个肿块内见囊性

变，另２个病灶较小（直径分别为１．０ｃｍ和１．３ｃｍ）未

见囊变及坏死。免疫组织化学显示触突素（Ｓｙｎ）、嗜

铬蛋白颗粒Ａ（ＣｇＡ）、ＣＤ５６、ＣＫ１９为阳性染色，为神

经内分泌癌的特有表现（表１）。

２．病灶位置和大小以及数目

ＣＴ和 ＭＲＩ共发现１０个病灶，与手术病理一致，

ＣＴ检出５个病灶，ＭＲＩ检出７个病灶（２例同时行

ＣＴ和 ＭＲＩ检查），肝左、右叶均见，６个位于肝右叶

（６０％），２个位于肝左叶（２０％），２个病灶较大于左右

叶交界区（２０％）；≤３ｃｍ病灶４个，３～１０ｃｍ病灶５

个，＞１０ｃｍ病灶１个。

３．ＣＴ和 ＭＲＩ表现

７例患者肝脏均未见肝硬化背景，病灶表现为分

叶状团块或类圆形结节灶，８个病灶内部见液化坏死

或囊变，２个病灶未见囊变及坏死。ＣＴ表现：平扫为

低密度肿块或结节，边界清楚，动态增强后厚壁不均匀

强化，内壁欠规则，病灶内部见不规则或卵圆形不强化

低密度，静脉期持续强化（图１、２），多发病灶强化方式

同主病灶基本一致。ＭＲＩ表现：５个病灶呈Ｔ１ＷＩ低

信号，Ｔ２ＷＩ及 ＤＷＩ高信号（图３），病灶中心存在

Ｔ１ＷＩ更低信号和Ｔ２ＷＩ更高信号影，提示部分囊变

或液化坏死，增强扫描动脉期３个病灶实性部分不均

匀强化（图４），１个病灶实性部分均匀强化（图５），门

脉期４个病灶持续强化，１个病灶为等信号，延迟期２

个病灶等信号，３个病灶低信号，囊变或液化坏死区均

不强化；另２个病灶较小，直径分别为１．０ｃｍ 和

１．３ｃｍ，未见囊变及坏死，动脉期明显强化，门脉期和

延迟期为等信号。

讨　论

１．临床及病理学特征

神经内分泌癌也称类癌或嗜银细胞瘤，属于胺前

体摄取脱羧系统肿瘤的范畴，是一种极为罕见、生长缓

慢的上皮细胞性肿瘤，具有恶变倾向。肝脏是神经内

分泌肿瘤最常转移的部位，而原发于肝脏者非常少见。

ＰＨＮＥＣ的来源
［３］一般认为起源于肝内毛细胆管的神

经内分泌细胞（Ｋｕｌｃｈｉｔｓｋｙ细胞），或起源于肝内异位

的胰腺或肾上腺组织。诊断神经内分泌癌必须严格满

足两个条件：组织病理学证实为神经内分泌癌和无肝

外原发病灶。

病理学表现［４］为低分化、中分化或者混合分化，肿

瘤细胞排列成腺管状、团状、不规则网状或者片状，核

异型性明显，核有丝分裂可见。免疫组织化学分析显

示Ｓｙｎ、ＣｇＡ、ＣＤ５６、神经原特异性烯醇化酶（ＮＳＥ）为

阳性染色，这是特异性较高的神经内分泌标记物，对该

病的诊断有很高的价值。

ＰＨＮＥＣ临床表现缺乏特征性，多数患者无症状，

体检时偶然发现。部分患者有右上腹胀痛不适、纳差、

乏力等症状［５］，患者通常不伴有慢性肝炎及肝硬化病

史，且ＡＦＰ正常。该病预后较肝细胞肝癌好，转移至

骨及淋巴结较肺更常见［６］。ＰＨＮＥＣ发病率约占消化

系各种类癌的０．２％～２％，男女之比约为０．７７∶１，发

病年龄多在８～８３岁，平均年龄４９．５岁
［７］。在本组病

例中，７例患者平均年龄６０．３岁，其中女性４例，男性
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图１　男，２６岁。ａ）ＣＴ平扫肝左右叶交界处见低密度占位（箭）；ｂ）增强后动

脉期病灶边缘厚壁不均匀强化，内见不强化坏死低密度区（箭）；ｃ）门脉期病灶

持续强化为稍高密度（箭）。　图２　女，６２岁。ａ）ＣＴ动脉期肝右后叶见不均

匀强化包块，肿瘤壁周见多发细小血管（箭）；ｂ）门脉期病灶持续强化，中央见

不规则低密度（箭）；ｃ）ＭＲＩ门脉期病灶厚壁不均匀强化，坏死区显示较ＣＴ好

（箭）；ｄ）延迟期病灶为等信号（箭）。

３例，这和文献报道
［７］基本相同。本组病例其中４例

为无诱因中上腹胀痛就诊发现，另外４例偶然体检发

现，６个病灶位于肝右叶（６０％），２个位于肝左叶

（２０％），２个病灶于左右叶交界区（２０％），肝右叶较左

叶好发，与文献报道［８］一致。本组病例仅有１例患者

有慢性肝炎病史，１例患者ＡＦＰ轻度升高。

２．影像学特征

ＰＨＮＥＣ影像学表现仅有少量个案报道，结合本

组病例及复习文献，总结为肝脏往往无肝硬化背景，

ＣＴ多表现为肝脏内单发或多发
［８］低密度结节或不均

质肿块，病灶内常有囊变或液化坏死区［４］，动态增强后

病变在动脉期厚壁不均匀强化，内壁不规则，门脉期持

续强化，中心呈不规则无强化低密度。ＭＲＩ表现为

Ｔ１ＷＩ低信号，Ｔ２ＷＩ及 ＤＷＩ高信号，病灶中心存在

Ｔ１ＷＩ更低信号和Ｔ２ＷＩ更高信号影，提示部分囊变

或坏死液化，ＤＷＩ弥散受限为高信号，ＡＤＣ值介于肝

癌与肝良性肿瘤之间，增强扫描实性部分动脉期不均

匀明显强化，门脉期持续强化，延迟扫描为相对低信

号，较小病灶实质部分可以均匀强化，囊性部分或中心

坏死液化部分不强化。超声表现［９］为肝实质内可见结

节状肿物或包块，肿瘤多表现为强回声或高回声，肿物

边界尚清楚，未见确切包膜，较大的肿瘤内部多伴有囊

性改变，囊内透声好；彩色多普勒血流显像示结节囊壁

上血流信号丰富。ＰＥＴ或ＰＥＴＣＴ表现为病灶内核

素的浓集，不具有特异性［１０］。

３．ＣＴ和 ＭＲＩ对诊断ＰＨＮＥＣ的比较

ＣＴ和 ＭＲＩ对ＰＨＮＥＣ诊断具有重要价值，主要

在于它们能很好地显示肿瘤的生长方式，确定肿瘤的

发生部位，清楚显示肿瘤的形态、大小及范围，很好地

显示肿瘤内部的坏死、囊变、出血等情况，增强后强化

幅度及方式及与周围组织器官的关系。本组有２例同

时行ＣＴ和 ＭＲＩ检查，２例ＣＴ增强后对病灶周边的

细小血管显示均优于 ＭＲＩ（图２ａ），这给临床提供有治

疗价值的信息，ＣＴ对病灶钙化的显示优于 ＭＲＩ（本组

病例未见），同时ＣＴ扫描时间较 ＭＲＩ短，对于年老和

不能耐受长时间检查的患者较有优势。ＭＲＩ优势在

于软组织分辨率高及多方位成像，对肿瘤内部囊变、血

管流空信号及肿瘤浸润范围优于ＣＴ，ＭＲＩ对判断肿
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图３　女，７３岁。ａ）肝左右叶交界区分

叶状包块，Ｔ１ＷＩ为不均匀低信号，病灶

压迫第二肝门导致肝门胆管明显扩张

（箭）；ｂ）Ｔ２ＷＩ病灶为高信号，病灶内见

更高Ｔ２ＷＩ信号，病理提示为病灶内部坏

死（箭）；ｃ）ＤＷＩ图像ｂ＝８００ｓ／ｍｍ２ 时

肿块呈高信号（箭）；ｄ）增强后动脉期病

灶厚壁不均匀强化（箭）；ｅ）门脉期扫描

病灶持续强化，病灶中央为片状不规则

坏死低信号区（箭）。

图４　男，５７岁。ＭＲＩ增强扫描延迟期右后叶见囊实性肿块，肿块厚壁为稍高信号（箭）。　图５　女，４４岁。ａ）ＭＲＩ动态增

强后动脉期结节明显强化，中央见不强化小囊灶；ｂ）门脉期病灶仍为稍高信号（箭）。　图６　女，７３岁。ａ）肿瘤细胞呈梁状、

巢状排列，核分裂象多，圆形或卵圆形的细胞核浓染（×４０，ＨＥ）；ｂ）免疫组化检查ＣｇＡ为阳性染色（×４０，ＨＥ）；ｃ）免疫组化

检查ＣＤ５６为阳性染色（×２０，ＨＥ）。

瘤囊变或坏死的显示强于ＣＴ，Ｔ２ＷＩ较其它 ＭＲＩ序

列对显示肿瘤囊变及液化坏死好，ＭＲＩ在确定肿瘤的

发生部位、与周围结构的关系以及对于肝脏、淋巴结转

移的显示方面更具优势，同时多期动态增强扫描更可

以全面地了解肿瘤的强化方式和性质。所以 ＣＴ、

ＭＲＩ优势互补更有利于ＰＨＮＥＣ的诊断。

４．影像学误诊分析

本组病例２例结合影像学表现及病史，术前诊断

考虑为ＰＨＮＥＣ。５例误诊，３例误诊为肝细胞肝癌，

其中１例病灶较小直径约１．５ｃｍ，增强后动脉期实质

部分强化均匀，静脉期为均匀等信号，内见小片低密度

不强化区，ＰＨＮＥＣ征象不典型，误诊为肝细胞肝癌，

后病理证实为神经内分泌癌；１例肝右叶巨大包块伴

肝内多发结节，包块中央为大片坏死低密度区，误诊巨

块结节型肝癌；另外１例ＡＦＰ轻度升高，误诊为肝癌。

１例位于肝门区，肿块较大引起肝门区胆管扩张，增强
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后肿块厚壁明显强化，内壁不规则增厚，故与肝门胆管

细胞癌混淆，造成误诊；１例位于肝左内叶，动脉早期

明显强化，门脉期为等信号、延迟期为低信号，中央见

小片不强化低信号，误诊为肝局灶性结节增生，病理证

实为ＰＨＮＥＣ。故ＰＨＥＮＣ需要与上述疾病进行鉴

别。

５．鉴别诊断

①肝细胞肝癌：患者往往有肝炎、肝硬化病史，

ＡＦＰ阳性，动态增强早期多数肝细胞肝癌呈显著结节

状或团块状强化，门脉期迅速下降为低密度或低信号，

强化方式呈“快进快出”，可见假包膜。②胆管细胞癌：

病变胆管壁不规则增厚或形成结节、肿块影，管腔不规

则狭窄或闭塞，病变近段肝内胆管扩张，胆管细胞癌增

强早期轻度强化，延迟扫描持续强化，较典型的为“花

环样”强化。③肝局灶性结节增生：病灶动态增强早期

明显强化，门脉期病灶的密度或信号仍高于肝实质，约

５０％可见肿瘤中心星芒状疤痕。

综上所述，ＰＨＮＥＣ症状多不典型，多数无症状或

体检发现，部分患者无诱因中上腹持续胀痛，常无肝硬

化、慢性肝炎病史，影像学检查在术前诊断中发挥重要

作用。ＣＴ及 ＭＲＩ在观察肿瘤形态、大小、位置、有无

坏死及囊变、增强后强化幅度及方式及对周边临近结

构的侵犯都有较大的优势，从而对准确判断肿瘤有较

大的帮助。ＰＨＮＥＣ与其他肝脏相关肿瘤在组织起

源、临床及影像学表现均不尽相同。因此，提高对影像

学特点的认识有助于ＰＨＮＥＣ的术前诊断及鉴别诊

断。
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